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骨纤稚异样增苑症68 例分析

林道贤 钟世磐 刘尚礼

( 第二附属医院骨科 )

骨纤维异样增殖的病理基础是骨的一部份发生病理性纤维增殖
。

早在 1 8 9 1年V on

R
e e k l i

n g h a u s e n
首先发现本病 ( ` 〕

。
1 9 2 1 年 L i e h t e n s : e i。 指出本病有单发和 多发 之 分

。

19 3了年 A lb r ig ht 又发现在多发型病例中有些可合并内分泌障碍
。

直至 19招年 L i c ht se t e in

与 Jaf fe 才正式命名为骨纤维异样增殖症
。

文献中大宗病例报告并不多
。

国内以青岛医学

院等报告 20 0例为最
。

为了提高对本病的认识
,

本文将我院 1 9 56 ~ 1 9 8 3年经病理检 查 证

实的 68 例分析如下
。

临 床 资 朴

一
、

性别 男 41 例
,

女 27 例
。

二
、

年龄 最小 6 岁
,

最大 60 岁
。

n 岁至 30 岁之间占47 例 ( 70 % )
。

三
、

病史 最短 3 天
,

系因外伤后发生病理性骨折而 就诊者
。

最长 20 年
,

2 ~ 1 0年

者占5 6例 ( 8 2% )
。

四
、

发病部位 几乎见于全身任何骨骼 ( 见表 )
,

其中单发型 56 例
,

多发型 10 例
,

附表 临床分型与发生部位

\ 类
_ 二

}
部祛芝}

单发型 多发型
A l b i g h t

综合征
总 计

颅骨 5 4 1 1 0

上额骨 2 0 1 2 1

下领骨 5 1 6

肋骨 2 2 4

股骨 7 2 9

胫骨 1 0 6 1 17

膝骨 1 1 2

骼骨 1 8 4

椎骨 3 8

脓骨 3 4 7

挠骨 1 2 8

尺骨 1 1

掌骨 2 2

指骨 1 2 8

累计病灶 56
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人lb ir g ht 综合征 2 例
。

68 例共 92 处病灶
。

多发型病例中
,

最多发现不同骨骼的 6 个 病

灶
。

范围最广者可累及整条长骨
。

五
、

症状与体征 病者多因局部疼痛及发现肿块而就诊 ( 46 例 )
。

上领骨发病者易

常有头痛 ( 匕例 ) ,
肢体骨发病者

,

则常致骨畸形 ( 16 例 )
。

有皮肤色素沉着斑者仅见

于A l b
r i g h t综合征 ( 2 例 )

。

六
、

X 线征 患处骨质多呈多囊状改变
,

膨胀性生长
,

病灶周边骨质硬化
,

局部变

形
,

可合并病理性骨折 ( 图 I A )
。

值得注意的是
,

有 6 例呈单囊状改变
,

酷似孤立性

骨囊肿
,

其中 4 例发生在长骨
, 2 例见于上领骨

,

均在病理检查后始得确诊 ( 图 I B )
。

发生于长骨的病变“ 处
,

其中n 处见有病理性骨折
。

七
、

病理所见
`

肉眼下见髓腔呈灰白色或暗红色
,

其中充满纤维组织
,

骨皮质变薄
,

轻压时有似压生甘薯的感觉
。

具有谁房状改变的 6 例
,

房内含黄色液体或暗 红 色 的陈

血
,

房壁可厚达 1 厘米左右
,

此与孤立性骨囊肿的薄壁大不相同
。

镜下可见大量排列混

乱
、

形态不一的纤维性骨组织
,

其中罕见有骨母细胞绒 嵌于其周围 ( 图 2 )
。

其间质为

纤维细胞及胶元纤维所组成
,

偶见多核巨细胞
。

本组有一例出现成片软骨
,

部分软骨细

胞具有明显的异型性
,

此为恶变表现
。

J、
、

治疗与结果 本组 68 例中
,

62 例经手术治疗
,

6 例只作活体组织检查
。

58 例术

后获得随访
,

随访时间由 9 个月至28 年
,

超过 2 年者占52 例 ( 8 9
.

7% ) 经随 访 的 58 例

中
,

单发型 51 例
,

多发型 6 例
,

A lbr i g bt 综合征 1 例
。

这 58 例的手术方法及治疗结果如

下
:

1
.

单纯病灶刮除术
:

共 25 例
,

其中单发型 23 例
,

多发型 2 例
。

术后 19 例的疗效满

意
,

局部不痛
,

无进行性畸形
,

X 线片显示骨小梁逐渐恢复正常
。

但有 6 例单发型分别

于手术 3 个月至 3 年复发
。

复发者有 4 例在再次手术治疗时改采用病灶刮除加自体植骨

术 ( 见下文 )
。

2
.

病灶刮除加自体植骨术
:
首次治疗即采用本术式者27 例

,

其中单发型 26 例
,

多

发型 1 例
。

有 1 例单发型术后一年复发
,

其余疗效均满意
。

单纯病灶刮除术后复发者及

本术式治疗后复发者一共 7 例
,

其中 5 例再次手术时均采用本术式而治愈
。

3
.

病骨切除术
:
共 4 例

,

其中 3 例在肋骨
,

1 例在尺骨且有恶变表现
。

后者施行

尺骨次全切除
,

仅保留其肘关节部分
,

术后随访 2 年
,
未见复发

,

患肢肘关节功能尚好

( 图 3 )
。

奋
.

髓钉内固定术
.
有 2 例合并病理性骨折者

,

因病灶广泛
,

患者又拒绝植骨
,

因

而仅给予 K un st ch er 钉内固定
。

术后 4 ~ 6个月骨折愈合
。

但长期随访 ( 15 年 )
,

病灶

并不消失 ( 图 4 )
。

讨 论

一
、

临床表现的某些特点 本病好 发 部 位 各家 报 告 不 一
。

S
c五lu m b e r g er “ ,和

R ee d二“ )的报告以肋骨居多
。

青岛医学院报告股骨为最二: 〕 。

本组则以上额骨占首 位 ( 21

例 )
。

至于单发型与多发型为比例
,

国内外的报告亦差异甚大
。

H ar r
is(

` 〕报告为。 .

35
, 1 ,
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R ee d二
6 〕报告为1

.

8 : 1 。

本组与高元桂二。 〕组则为 4
.

7 ~ 6 : 1
。

国外报告的发病年龄多

在 10 岁以下
,

H ar r ist
“ 〕组占 2 / 3 ,

本组与青岛医学院俘 )组则以 n ~ 30 岁者居多
,

占69 %

左右
。

过去许多作者二̀ , “ 〕描述本病常有皮肤色素沉着斑
,

即所谓
“ 咖啡牛奶斑” ,

但本

组仅 2 例
,

其中单发型为 56 例中无一例发现此征
。

H ar r
:is

“ 〕报告本病合并病理性骨折可

高达 85 %
,

而本组只占 16 %
,

这一差异与发病部位不同有关
。

病理性骨折易发生于肢体

长骨
,

而在面颊部骨骼发病者则极少发生
。

二
、

诊断上的 且难 多 数 病 例 的临末和 X线征都有其特珠性
,

确诊并不困难
。

但

其中在
一

长骨呈单囊状改变的 X线 征
,

则易与孤立性骨囊肿相混淆 ( 图 I B ) 有人认为本

病的单囊病灶内多有不同程度的点状密影
,

后者足以和孤立性骨囊肿鉴别 〔2 ’ 3 〕
。

但 本

组 6 例单囊状改变者
,

病灶内并无点伏密影
,

术前难与孤立性骨囊肿相鉴别
。

手术时见

囊内含黄色液 沐及陈旧性血液
,

唯其囊壁较 享
,

组织病理学检查见其具有骨纤维异样增

殖症的特点而确诊 ( 图 2 )
。

H ar r
is{

“ 〕认为本病最可靠的诊断方法为组织病理学检查
,

对于呈单囊状改变者尤其如此
。

本组 68 例全部经组织病理学检查而确诊
。

三
、

治疗问题 目前尚未有统一的治疗方法
。

有人认为本病可以自行愈合
,

不需作

彻底的手术治疗
,

仅作简单的搔爬病灶即可二̀ 〕
。

H ar r
is(

“ 〕等采用植骨术或截骨术 治疗

本病的疗效不佳
,

其报告 10 例股骨颈病灶采用刮除加植骨治疗
,

结果仅 5 例满意
, 5 例

失败
。

这可能是因病灶部位较特殊之故
。

本组术后获得随访的 58 例中
,

单发型占51 例
,

其中采用单纯病灶利除术的 23 例
,

有 6 例术后 3 年内复发 , 而采用病灶刮除加自体植骨

的 26 例
,

仅 1 例儿童患音 ( 9 岁 ) 于术后 3 年发现植入之骼骨片有散发病灶
,

并随年龄

增名而增大
。

这种现象
,

有人认为浪可能是由于骨膜之病灶未彻底切除干净有关 , 〕。 就

本组这一例而言
,

术中发现过其病灶处的骨膜厚而祖糙
,

与其所复盖的病灶区骨质粘连

很紧
,

不易分离
。

这就可能在分离骨膜以暴露病灶时
,

造成骨膜及其相连部位的病灶残

留
。

因此
,

凡病灶已侵犯骨摸者
,

应连同病变的骨膜一并切除
,

尤其儿童患者为然 叮护
。

多发型骨纤维异样增殖症发病率并不高
,

本组只占10 例
。

`

但多发型的治疗 困 难 较

多
,

本组中有 4 例因病灶多而广泛
,

无法进行手术治疗 , 有 2 例是由于合并病理性骨折

而单纯作髓钉内固定术
,

其病灶未作龙理
。

只有 4 例病灶较少和范围较局限者
,

视情况

而给予病灶刮除
、

病炸刮除加植骨或病骨切除术
。

病灶未作处理者
,

可随患者年龄增长

而增大
, 儿童患者的增大较成人迅速

。

病理性骨折单纯髓钉内固定后可以愈合
,

但病灶

依旧或呈缓慢扩大趋势 ( 图 4 )
。

总之
,
本病的病因未明

,

术后复发率颇高
,

甚 者 高 达 31 % , 〕 ,

且 具 有 恶 变 可

能二. , 7 〕,
故作者认为

,

应对本御琴可能采取彻底刮除病灶加植骨或病骨切除术为妥
。

本

组采取这种手术治疗者均获满意疗效
,

包括 7 例复发者中而再次接受手术的 5 例
。

这较

之作简单的病灶刮除术为优
。

至于合并病理性骨折者
,

如病灶较局限
,

则用病灶刮除加

植骨
,

辅以良好的内或外固定
,
如病灶广泛者

,
则可先行内或外固定

,
待骨折愈合后再

行病灶刮除加植骨术
。
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