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·病例报告·

患儿%女%

M

岁
?"

个月%因右腕桡偏畸形'拇指

缺如伴功能障碍入院( 患者足月顺产分娩后发现右

腕桡侧偏斜%合并拇指缺如%前臂发育短小)

!

岁时

于外院支具佩戴矫形
#

个月无效%未进一步治疗)现

右手桡偏畸形加重%严重影响日常生活%继而转入我

院治疗) 入院查体!右侧腕关节向桡侧偏斜%拇指轴

向缺如%前臂较健侧短缩
M @3

%尺骨皮下触及弓形弯

曲%桡骨缺如"图
?*

$%腕关节活动范围
"RS!"R

%躯干

及其余肢体无畸形% 智力发育正常% 家族无类似病

史)

T

线片示!右侧先天性桡骨'掌指骨缺如%尺骨短

小弯曲%手向桡侧偏斜畸形"图
?U

$) 临床诊断!先

天性右桡骨缺如"

I*:)A!

型$%右手先天性拇指缺如)

术前采用
V*)BWA

等 *

?

+介绍的方法进行前臂角

度测量) 具体测量方法!将手
X

前臂角,

'*)C Q/-A*-3

*)D6A

%

HYF

$描述为第
$

掌骨纵轴与尺骨纵轴之间的

夹角,图
?@

$) 这种情况下%尺骨纵轴应该是垂直于

尺骨远端干骺端的垂线)相应的计算出手
X

前臂位置

,

'*)C Q/-A*-3 0/B(.(/)

%

HYZ

$,图
?C

$) 此外% 尺骨弓

,

26)*- *-@'

%

OI

$可视为尺骨近端与远端纵轴之间的

夹角,图
?A

$)

患儿采用全麻%取仰卧位%患肢外展侧台上%腕

背侧横切口%依次切开皮肤-皮下组织及筋膜%打开

伸肌支持带后显露尺侧腕伸肌'伸肌总腱%松解桡侧

挛缩软组织%切开骨膜显露近排腕骨'月骨和部分头

状骨)切除月骨%处理尺骨远端使其能顺利嵌入腕骨

并与第
$

掌骨成一条直线)纠正桡偏%沿第
$

掌骨方

向钻入
?

枚直径
!4" 33

克氏针自掌骨头穿出%再次

确认桡偏纠正后逆行克氏针固定% 完成尺骨中心化

固定) 将挛缩桡侧屈肌腱转移至背侧加强缝合至指

总伸肌腱上%重叠缝合尺侧软组织"图
?Q

$)术中拍
T

线片证实矫形良好"图
?D

$%石膏固定范围掌指关节

至前臂近端% 尺骨未截骨) 术后考虑到患儿的依从

性% 将手和前臂石膏固定
?!

周%

?!

周后拆除石膏'

拆除克氏针进行腕关节功能锻炼)

患儿术后随访
?#

个月)

HYF

术前
$%R

%术后即

刻
!R

"图
?'

$%术后
$

个月随访
%R

"图
?(

$%术后
?#

个

月
![R

"图
?;

$&术后即刻
HYF

矫正
$$R

%末次随访时

矫正
#R

%最终矫正角度为
![R

)

HYZ

术前
?" 33

%术

后
X?? 33

%术后
?#

个月
X% 33

"图
?W

$&术后即刻

HYZ

矫正
!? 33

%术后
?#

个月矫正
?% 33

%最终矫

正值为
X% 33

) 术后即刻
OI

矫正
"R

%术后
?#

个月

矫正
??R

"图
?6

$) 随访结果!

HYF

矫正
#R

%复发
!<R

&

HYZ

矫正
?% 33

%复发
# 33

)术后
?#

个月腕关节活

动度
%"R

%患儿可自如抓握及进行日常生活%疗效满意)

讨论

"

?

$概述)先天性桡骨缺如是一种先天性上肢畸

形%以手和前臂不同程度的畸形为特征%从轻度桡骨

发育不良到完全桡骨丧失不等% 由于整个前臂桡骨

发育不良%患儿往往丧失拇指功能%通常在以后的生

活中需要进行拇指重建术*

!

+

) 这是一种相对罕见的

畸形%发病率为每
?"

万名新生儿中就有
%

名*

$

+

)

I*:)A

等*

M

+根据桡骨发育不良的严重程度%将其

分为
M

型!

"

型%桡骨远端较短"桡骨比尺骨略短%有

远端生长板$&

#

型%桡骨发育不良"桡骨比尺骨小或

薄%没有生长板$&

$

型%桡骨部分缺失"只有一小段

%=$

" "
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图
!

患儿! 女!

8

岁
9"

个月! 右侧
:*;)<!

型先天性桡骨缺如
!"#

术前外观照

!$#

术前
=

线片
!%#

手
>

前臂角"

?@A

#"

A

线与
:

线相交形成的夹角$

!&#

手
>

前

臂位置%

?@B

$"箭头提示手与前臂位置$

!'#

尺骨弓"

C:

$

!(#

中心化手术后即刻

的外观照
!)#

中心化手术后即刻的
=

线片
!*#

术后即刻的
=

线片
?@A !+#

术

后
$

个月的
=

线片
?@A !,#

术后
9#

个月的
=

线片
?@A !-#

术后
9#

个月的
=

线片
?@B !.#

术后
9#

个月的
=

线片
C:

/+)#! A D(-6

!

8 ;<*-E *)F 9" 3/).'E /6F

!

:*;)< ! G/)D<)(.*6 *HE<-G< /I -(D'. -*F(2E

!"# B-</0<-*.(J< *00<*-*)G< !$# B-</0<-*.(J< = -*; !%# ?*)F I/-<*-3 *)D6<

"

A)D6<

I/-3<F H; .'< ().<-E<G.(/) /I 6()< A *)F :

$

!&# ?*)F I/-<*-3 0/E(.(/)

"

A--/KE ()F(G*.<

'*)F *)F I/-<*-3 0/E(.(/)E

$

!'# C6)*- H/K !(# A00<*-*)G< /I (33<F(*.<6; *I.<- G<)L

.-*6(M*.(/) E2-D<-; !,# N*F(/D-*0' /I (33<F(*.<6; *I.<- G<).-*6(M*.(/) E2-D<-; !*# ?@A

-*F(/D-*0'E /I (33<F(*.<6; *I.<- G<).-*6(M*.(/) E2-D<-; !+# ?@A -*F(/D-*0'E /I $

3/).'E *I.<- .'< E2-D<-; !,# ?@A -*F(/D-*0'E /I 9# 3/).'E *I.<- .'< E2-D<-; !-# ?@B

-*F(/D-*0'E /I 9# 3/).'E *I.<- .'< E2-D<-; !.# C: -*F(/D-*0'E /I 9# 3/).'E *I.<- .'< E2-D<-;

!"

!#

!$

%&

%'

%( %)

%*

!+

!,

!-

!.

桡骨近端$&

!

型!完全缺失%桡骨完全缺失!尺骨可

能弯曲$'

"

!

$先天性桡骨缺如的治疗原则'尽管先天性桡

骨缺如在
9O$$

年首次被描述!但这种畸形的处理在

重建手外科中仍然是一个挑战(

%

)

' 治疗的重点是外

观及功能的恢复!即矫正桡侧偏斜畸形!保留腕部功

能!以及维持前臂的纵向生长(

#

)

' 治疗这种异常是基

于它的严重程度' 对于较轻的畸形!推荐保守治疗&

而对于较严重的畸形!则选择尺骨中心化技术!即通

过手术将腕骨移至尺骨远端的中央部分! 以纠正桡

骨偏斜和腕关节半脱位'

%

$

$尺骨中心化术后的高复发率'尽管中心化作

为先天性桡骨缺如畸形的标准矫正方法已使用数

9"

年!术后前臂角度得到了明显改善(

$>8

)

'但是!这种

技术与高复发率的桡骨偏斜率有关(

O>P

)

'

Q*3/-<

等(

%

)

报道了
98

例
9R

次中心化手术的结果! 患儿平均年

龄
$4!

岁!平均随访
OP

个月!结果显示术前
?@A

平

均
P$S

!术后即刻降至平均
!%S

!末次随访时复发
$PS

%

8%4OT

$!因此最终
?@A

矫正度为
!"S

%

!8T

$&研究

还显示患儿首次手术的年龄与复发率之间存在显著

的相关性!因此!其研究的较高复发率可能与患儿年

龄较高有关' 笔者认为复发率较高也可以归因于其

研究的随访时间较长' 鉴于术后即刻出现桡骨偏斜

纠正!术后随访时间越长!复发率越高'然而!这一假

%P8

" "
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设需要在未来的调查中加以检验!

8'*-(*.9*:;'

等"

<

#对
=

例先天性桡骨缺如畸形患

者的
>>

个前臂进行中心化手术治疗$ 评价其复发

率$患儿平均年龄
>?

个月$平均随访
="

个月$术前

@AB

为
?%C

$ 术后即刻
!%C

$ 末次随访
%!C

$ 复发率

$#D

$高复发率可能归因于较长的随访期% 也有研究

评估了先天性桡骨缺如中心化手术的结果& 其结果

可以接受的"

=

#

%

然而&考虑到每个研究中患者的不同特征&包括

不同年龄'性别和畸形类型&不同研究的结果可能存

在差异! 但是&几乎所有的研究中&桡骨偏斜的高复

发率是显而易见的! 较多文献报道此方法采用分步

治疗桡侧发育不良&先做外支架牵伸软组织&然后手

术做中心化&取得了较好的预后!但对此分步治疗方

法仍存在争议"

>"

#

! 为此&试图通过
E6(9*-/F

'单轨外固

定器'骨牵张'带血管蒂跖趾关节转移重建等其他方

法
!

期修复畸形"

>>G>!

#

!

中心化和桡侧偏斜手术后畸形复发率高& 导致

了一种名为尺骨化的新技术的发展& 这种技术是通

过掌侧入路以保留血管和骨骺的方式进行的! 将尺

侧腕屈肌从导致畸形力转移到矫正力& 进而以生物

力学的方式平衡手腕肌力!结果表明&目前还没有显

示出复发或生长停滞!虽然该方法有其缺点&如尺骨

远端相对于腕骨的过度生长和尺骨过度偏斜&但

H*6;I

"

>$

#认为这种方法比原来的方法有了很大的改

进! 另外&

@*));2-

等"

>J

#根据脊柱和下肢手术中使用

磁控装置进行生长调节的经验& 建立了先天性桡骨

缺如的解剖学模型& 并评估了将可控性磁力生长棒

(

KLM-

)植入前臂的可行性%

先天性桡骨缺如患者尺骨中心化的治疗& 评估

现有方法可能会产生有价值的信息& 带来一些思考

从而对其优化%因此&笔者评估了先天性桡骨缺如尺

骨中心化手术后的结果&主要是畸形的复发&作为这

种手术方法最重要的并发症%

本研究对
>

例
N*I); "

型先天性桡骨缺如患儿

行中心化手术治疗&但随访时间较短&对于长期疗效

观察及复发率存在局限性% 在
>OJ

岁的儿童中进行

该手术& 在最初的随访中通常可以观察到满意的结

果*然而&无论使用何种技术&畸形的复发都会影响

长期预后%事实上&对于那些在手术时具有巨大生长

潜力的低年龄段的患儿来说&持续的矫正需要前臂
G

手腕复合体在三维空间平面上完美地重新平衡&这

在如此复杂的区域畸形中往往是不可行的%

综上& 先天性桡骨缺如尺骨中心化手术后的早

期疗效是可以接受的%然而&不同的外科医生完成的

结果可能存在差异*加之&这种方法有其自身的局限

性&在某些情况下并不能得到预期的结果&未来还需

要进一步的长期随访研究%
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