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　图１　右侧尺桡骨侧位片，上段尺桡骨骨性连接，融合部达４．８ｃｍ（箭）。　图２　左侧尺桡骨侧位片，

上段尺桡骨骨性连接，融合部达４．８ｃｍ。　图３　右侧尺桡骨正位片，上段尺桡骨骨性连接并交叉畸

形（箭），桡骨小头结构消失。　图４　左侧尺桡骨正位片，上段尺桡骨骨性连接并交叉畸形（箭），桡

骨小头结构消失。图１～４示骨性连接部骨质密度均匀，骨纹理清晰。双侧腕关节及肘关节结构未见

明显异常。

　　病例资料　患者，

男，１１岁。出生以来即

发现双侧前臂旋前畸形，

旋后障碍。来本院检查

并询问病史，患者无家族

史及外伤史。患者双前

臂细瘦，稍内翻，臂长较

同龄儿童缩短，旋前约

９０°，腕关节及肘关节活

动可。日常活动中，因前

臂不能旋转，影响吃饭、

穿衣、写字、绘画以及其

它精细活动。

影像学表现：双侧尺

桡骨内翻畸形，桡骨增

粗。双侧尺桡骨上段骨

性连接（图１～４），其内

骨质密度均匀，骨纹理清

晰，融合部长达４．８ｃｍ。

双侧桡骨小头结构消失，

与尺骨完全融合。双侧

腕关节及肘关节位置关

系正常。

讨论　先天性尺桡

骨骨性连接是以桡骨与

尺骨的近端有骨性连接而致前臂固定于旋前位不能旋后为主

要特征的一种罕见病。１７９３年首先由ｓａｎｉｆｏｒｄ描述。本病多

发生于男性，双侧较单侧发生多。本病多有家族史，为常染色

体显性遗传性疾病，非家族史患者也可能为基因突变［１］。

病因：本病的发病机制尚不完全清楚，多数学者认为是因

为纵裂发育被抑制所造成的。也有学者认为是一种返祖现象，

如一些低级脊椎动物的尺桡骨就是融合在一起的［２］。

分型：目前国内外学者对本病分型并不统一。学者 Ｒｉｓｅ

ｂｏｒｏｕｇｈ根据有无桡骨头的发育将其分为２型。ｋｉｅｎｈｏｃｋ根据

Ｘ线表现将本病分为骨性融合和纤维软骨性融合，同时将前者

又细分为３个亚型。Ｊｏｈｎｓｏｎ根据软组织改变及临床病理将其

分为５型。笔者认为Ｊｏｈｎｓｏｎ的分型更为科学，因本病不只是

简单的骨骼畸形，同时伴有软组织病理改变，将其分５型更有

利于指导手术治疗。

临床表现：本病以双侧受累多见，无疼痛等不适，可以合并

多指或并指畸形。患者多有不同程度的旋前畸形，旋后功能障

碍，因其旋转的角度不同影响患者功能的程度也不同。患者通

常表现为不能穿衣、绘画等精细活动。一般不影响患者腕关节

及肘关节活动，相反能代偿其不能旋转的功能。

影像学表现：本病Ｘ线即可诊断。Ｘ线多表现为双侧尺桡

骨上端骨性连接，伴或不伴桡骨小头发育，桡骨小头多有脱位。

非骨性连接时Ｘ线不能显示，但多伴有尺桡骨交叉畸形。双侧

桡骨增粗并内翻畸形，尺骨变细，腕关节及肘关节多正常。本

例患者在正侧位片上表现为旋前约９０°畸形。

鉴别诊断：须与外伤性骨性融合相鉴别，后者多有外伤史

或手术史。

治疗及并发症：国内外学者对于本病是否手术治疗存在争

议，部分学者认为手术效果较差，少数学者认为能改善部分功

能。陈文等［３］对７例患者采用尺桡骨中段旋转截骨术取得较

好的效果。手术治疗应在学龄前比较合适，患者预后较好。手

术并发症主要表现在血管及神经的牵拉性损伤。
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