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·病例报道·

肢骨纹状增生症２例

刘存兵，王琦，于建民
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　图１　ａ）左肱骨下干骺端内斑块状高密度影，左挠骨上段骨质

呈象牙质样；ｂ）左挠骨中下段、第１掌骨内蜡油样骨质，舟状

骨、挠骨下干骺端内斑块状致密影。　图２　ａ）右胫骨中上段

皮质外后方蜡泪样骨质；ｂ）双侧坐骨、耻骨、髂骨、股骨头颈内

斑点样高密度影（骨斑点症）。

　　病例资料　例１，男，３４岁，左肘关节活动不适，前臂感觉

异常２月余，查体见前臂有骨性隆起，桡骨表面凹凸不平，皮肤

轻度增厚，略硬。拍左肘关节正侧位（图１ａ）及左尺桡骨正侧

位片（图１ｂ）示：左桡骨骨干髓腔内及部分皮质外呈致密的骨

性密度影，边界清楚，肱骨远端、桡骨远端、第Ⅰ掌骨、舟状骨内

亦见斑块状致密影，桡骨后面皮质凹凸不平，桡骨干略弯曲，诊

断肢骨纹状增生症。

例２，女，３７岁，因右小腿部夜间疼痛半年余就诊，查体无

明显异常，右胫腓骨正侧位片示：右胫骨内后方皮质外有条带

状高密度影，边界清楚，范围约１５ｃｍ，与皮质关系密切，似蜡

泪样（图２ａ）。右胫骨上、下干骺端，右股骨下干骺端骨内见斑

点状高密度影。骨盆平片见双侧髂骨、坐骨、耻骨、双侧股骨

头、颈及上干骺端内有多处斑点状高密度影，境界清楚

（图２ｂ）。Ｘ线诊断：肢骨纹状增生症合并骨斑点症。

讨论　肢骨纹状增生症是过早骨化和骨密度增高综合征

中的一种，也称ＬｅｒｉＪｏａｎｎｙ综合征、蜡油样骨质增生征。１９２２

年由Ｌｅｒｉ和Ｊｏａｎｎｙ首次报道，四肢多见，往往起病隐匿，数年

后出现畸形、疼痛、肢体僵硬、活动受限，成年后发病慢，多数伴

有先天发育畸形，具有偏侧发病的倾向，常累及单肢多骨，但不

累及关节，大多数患者５～２０岁时被发现，无明显性别差异，肢

骨纹状增生症和骨斑点症可合并存在于同一患者中，此时可诊

断为混合性骨增生不良性硬化症。骨斑点症为常染色体显性

遗传性疾病，肢骨纹状增生症病因不明，二者可能有遗传上的

某种联系。有报道病变部位皮肤成纤维细胞的ＴＧＦβ、诱导性

ｂｅｔａｉｇｈ３、骨连蛋白、纤连蛋白Ⅰ型胶原表达均下调，这些粘附

蛋白的表达异常可能是其病因之一。其病理显示骨内、外膜骨

增生，骨板排列密集紊乱，髓腔被纤维组织代替，骨病的特点是

类骨质丰富，血管生成多，类骨质矿化不良，骨吸收增强，破骨

细胞数目增多。Ｘ线表现比较典型，常为单肢多骨的偏心性，

骨皮质过多增生，好发于四肢长管骨，其次为短管骨，长管骨皮

质偏侧性条状或者斑块状骨质增生，沿皮质外或者内表面蔓

延，骨表面高低不平，宛如熔化而流注之蜡油。故得名蜡油样

骨病。增生骨质密度极高，呈象牙质样，境界清楚，骨松质内亦

可见不规则线状、斑块状骨质硬化，病变可跨越关节。短管骨

可表现为骨内斑点状或条状致密影，骨皮质增厚。Ｘ线表现可

作为诊断依据。
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