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【摘要】　目的：探讨血友病性骨关节病Ｘ线特点，以提高对本病的认识。方法：回顾性分析１８例血友病性骨关节病

的Ｘ线表现，结合文献进行分析。结果：１８例共累及３６个关节，其中膝关节２５个，踝关节１０个，肩关节１个。关节囊软

组织肿胀、密度增高１５例，软组织内斑片状钙化３例，关节囊内血肿３例，关节周围软组织及远端肢体肌肉萎缩３例。关

节间隙明显狭窄１１例，轻度狭窄５例，关节间隙轻度增宽１例，无明显狭窄１例。关节面硬化、凹凸不平１６例，无明显改

变２例。股骨髁间凹增宽加深１４例，骨骺骨端增粗变方、骨干变细１１例，髌骨呈方形５例，骨质囊变９例，骨质疏松１５

例。并发假性骨肿瘤２例。结论：血友病性骨关节病好发于膝部，骨端骨骺增大变方、骨干变细，股骨髁间凹增宽加深，髌

骨呈方形和血友病性假肿瘤表现具有特征性。
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　　血友病（Ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ）是一种性染色体连锁隐性遗

传的出血性疾病，患者血浆中凝血因子降低导致临床

表现为出血倾向，关节腔内出血为甲型和乙型血友病

的特有症状之一，其发生率占７０％～８０％
［１］。关节腔

反复出血可导致血友病性骨关节病，最终发生关节强

直、畸形。笔者搜集我院近期诊断明确的１８例作一回

顾性分析，旨在探讨血友病性骨关节病Ｘ线特点，以

提高对本病的认识。

材料与方法

本组１８例均为男性，年龄６～５４岁，平均２１．１

岁，其中１０岁以下３例，１１～２０岁５例，２１～３０岁６

例，３１～４０岁３例，５４岁１例。１８例血液检查确诊为

血友病甲型１６例，血友病乙型２例。

部位：１８例累及３６个关节，其中膝关节２５个，踝

关节１０个，肩关节１个。同时累及３个关节３例，累

及２个关节１２例，仅累及单个关节３例。合并血友病

性假肿瘤２例分别位于股骨下段和跟骨。

结　果

关节软组织改变：关节囊软组织肿胀、密度增高

１５例，软组织内见有斑片状钙化３例（图１），关节囊内

血肿３例，关节周围软组织及远端肢体肌肉萎缩３例。

关节间隙改变：本组１８例中关节间隙明显狭窄

１１例，轻度狭窄５例，关节间隙轻度增宽１例，无明显

狭窄１例。关节面硬化、凹凸不平１６例，无明显改变

２例。

骨质改变：１８例中股骨髁间凹增宽加深１４例

（图２），骨骺骨端增粗变方、骨干变细１１例，髌骨呈方
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图１　双踝部软组织肿胀，内见斑

片状高密度钙化灶（箭）。

图２　双膝关节间隙狭窄，关节面

硬化，股骨髁间凹增宽加深（箭）。

图３　肩关节软组织肿胀，肱骨头

及关节盂骨质见多个囊 状 改 变

（箭）。　图４　跟骨膨胀溶骨性破

坏，后部骨皮质完全溶解，局部软组

织轻度肿胀。　图５　股骨下段膨

胀溶骨性破坏，内侧骨皮质完全溶

解，并见病理性骨折，相应部位软组

织明显肿胀。

形５例，骨质囊变９例（图３），骨质疏松１５例。并发

假肿瘤２例，分别位于跟骨（图４）和股骨下段（图５），

均表现为膨胀性破坏，位于股骨者见偏心性骨质极度

膨胀性破坏，大部分骨皮质消失，并有不规则骨膜反应

增生。

讨　论

１．血友病性骨关节病的发病机制

血友病为一组织遗传凝血因子缺乏引起的出血性

疾病。按缺乏因子的不同，分为Ａ型、Ｂ型和Ｃ型。Ａ

型和Ｂ型为Ｘ性染色体隐性遗传，仅男性发病，女性

为携带者，有明显的骨与关节出血倾向。Ｃ型为常染

色体显性遗传，男女均可发病，此型病例少见，出血较

轻，很少累及骨与关节。血友病性骨关节病的病理改

变主要由骨与关节反复出血所致。根据病理过程分为

三期［１］：①早期关节内积血，引起滑膜增厚和关节囊肿

胀；②中期关节内反复出血，引起滑膜增厚，进而软骨

侵蚀、吸收以及血液干扰软骨营养，均可引起关节间隙

狭窄。骨及骨膜下出血可引起软骨下囊肿及血友病性

假肿瘤；③晚期关节内积血吸收，炎症逐渐消退，轻者

关节功能慢慢恢复，重者出现继发性骨性关节病或遗

留关节屈曲挛缩畸形。在生长发育期，本病使骨骺充

血、骨骺内出血及关节内反复出血，致骨骺变形，骨骺

或干骺端增大变方、股骨髁间凹增宽加深。

２．Ｘ线表现与诊断

综合国内文献［１５］１４０例和本组１８例共１５８例，

共累及２７６个关节，其中累及膝关节占４９．３％（１３６

个）、踝关节占７．９％（２２个）、髋关节占５．１％（１４个）、

腕关节占４．３％（１２个）、肘关节占１１．９％（３３个）、肩

关节占０．７％（２个）、手部占７．９％（２２个）、足部占

８．３％（２３个）、颅骨占０．４％（１处）。各家报道病例均

认为血友病性骨关节病好发于膝部。与１５８例的报道

一致。

血友病性骨关节病Ｘ线表现具有多样性，其中骨

端骨骺增大变方、骨干变细，股骨髁间凹增宽加深，髌

骨呈方形和血友病性假肿瘤表现具有特征性。文

献［１５］１４０例和本组１８例共１５８例中骨质疏松占

６５．８％（１０４例）、干骺端变细占４３．０％（６８例）、股骨

髁间凹加深增宽占５７．５％（９１例）、关节端骨质囊性变

占５０．０％（７９例）、髌骨呈方形占３５．４％（５６例）、骨膜

反应占２２．７％（３６例）、关节面骨质增生硬化占５８．２％

（９２例）、关节面不规则占５２．５％（８３例）、关节软组织
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肿胀、密度增高占７５．９％（１２０例）、关节间隙增宽占

３．７％（６例）、关节间隙狭窄占５８．８％（９３例）、软组织

内有钙化和骨化占１３．２％（２１例）、远端肢体软组织萎

缩占３２．９％（５２例）。文献上病例和本组病例均有这

种特征，具有这种特征的均为中晚期病例。

通过以上综合分析，普通Ｘ线仅显示早期关节囊

肿胀与密度增高和中晚期的骨关节改变，但对滑膜和

软骨的改变在普通Ｘ线上显示很有限。近年来国内

外有不少学者研究 ＭＲＩ对血友病性骨关节病诊断的

价值［６８］。他们通过研究后指出，在关节囊不同出血

期，Ｔ２ＷＩ为高信号，Ｔ１ＷＩ为等信号或高信号；滑膜肿

胀、增厚在Ｔ２ＷＩ和Ｔ１ＷＩ均为低信号，类似色素绒毛

结节状增生；关节软骨面出现增厚表现为Ｔ２ＷＩ信号

增高，Ｔ１ＷＩ信号减低。这些早期 ＭＲＩ表现为临床治

疗和预防骨关节病的发展提供了有价值的依据，因此

开展 ＭＲＩ检查有利于血友病性骨关节病的早期研究，

而中晚期 ＭＲＩ表现只能更精确反映血友病性骨关节

病的病理变化。

３．血友病性假肿瘤

文献上认为血友病性假肿瘤是血友病的一种罕见

的并发症，其发生率仅占严重血友病的１％～２％
［１，２］。

而笔者综合国内姜丽慧（７／１０２例）
［１］、张雪哲（２／１０

例）［２］、柳祥庭（７／４５例）
［３］、朱纪吾（２／１５例）

［４］、陈玉

仙（２／１２例）
［５］１８４例和本组（２／１８例）共２０２例血友

病性骨关节病，其中并发假肿瘤２２例累及２４个部位，

占１１．８％，明显高于文献
［１，２］发生率，因此表明，血友

病性假肿瘤并不少见。

作者统计国内文献上报道的血友病性假肿瘤５７

例［１５，９，１０］和本组２例共５９例累及８８个部位，其中股

骨３１个部位，占３５．２％；胫骨、指骨各８个部位，各占

９．１％；桡骨、跖骨、骨盆各６个部位，各占６．８％；尺

骨、颅骨、掌骨各４个部位，各占４．５％；肱骨、跟骨各３

个部位，各占３．４％；趾骨２个部位，占２．３％；腓骨、肋

骨、下颌骨各１个部位，各占１．１％。血友病性假肿瘤

最常见部位在股骨与各家报道病例一致。

血友病性假肿瘤是骨内或软骨下反复出血引起骨

质吸收或囊变所致。当骨内压力升高，致骨质溶骨性

或膨胀性破坏，有的极度膨胀可突破骨皮质，假肿瘤常

合并软组织肿块和骨膜反应，增生的骨膜可再遭破坏，

假肿瘤发生在长骨时易引起病理性骨折。作者认为血

友病性假肿瘤发生率的高低取决于骨内出血次数、出

血量和骨内压力高低。
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