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#双腕关节正位片示双侧尺桡骨远端关节面所成角度

变小'近排腕骨呈,
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#双腕关节正位片示双侧尺桡

骨远端关节面所成角度明显变小'近排腕骨以月骨为尖端呈,
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人余腕关节活

动正常&无明显阳性体征$病例
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骨骺内侧和掌侧部生长障碍!而外侧骨骺和尺骨发育
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!导致桡骨变短弯曲&桡骨远端向尺侧和掌侧成

角加大&下尺桡关节脱位以及继发性腕骨排列异常等!

可伴有手的刺刀样掌侧偏斜和尺骨头半脱位)
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通常意义上的马德隆畸形是真性型的!由先天或

自发因素造成!多呈双侧对称性发病$先天性者即为

家族遗传所致$国内学者曾对马德隆畸形患者进行家

系调查!结果显示马德隆畸形为常染色体显性遗传$

自发性者无家族遗传史!因自身某种基因突变而致病$
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#!它能调节软骨细胞增殖与凋亡间

平衡!从而促进骨发育和身体生长$
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杂合缺失

突变会导致患者身材矮小&肢中部发育不良及腕部出现

马德隆畸形等$佝偻病&腕部外生骨疣&多发内生软骨

瘤等亦会使腕部骨骼呈马德隆畸形样改变!即假性型$
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近排腕骨

失去正常的排列次序与自然弧度而形成以月骨为尖端

的锥形排列.
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远侧尺桡关节间隙增宽&尺骨茎突向背

侧移位!下尺桡关节脱位等$
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以其能显示
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线检

查所不能显示的一些韧带及骨骺畸形而成为检查本病

的强有力的补充手段)
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