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摘要：目的 探讨骨纤维结构不良症（?)）的临床特征。方法 回顾性分析我院 +""! @ +""# 年收治

的 $$! 例 ?) 患者的临床资料。结果 年龄为 + @ #& 岁的 $$! 例患者中，男性 &" 例，女性 ;! 例，平均

发病年龄（+;<" A $;<!）岁，其中 !$ 岁以下占 ;+<’B。主诉局部疼痛者 #% 例，肿胀畸形者 *+ 例，活动

受限和功能障碍者 $% 例，发生病理性骨折 +$ 例；其中单骨型 %$ 例（#%<;B），共累及全身骨骼 $;$ 块，

以股骨最常受累；*; 例（*"<#B）患者血碱性磷酸酶（=2C）升高，中位数为 %* DEF2，! 例患者出现低血

磷；( 线表现为病灶部位呈毛玻璃样变、丝瓜瓤及囊性膨胀性改变等；骨核素显像（,GH）表现为特征性

放射性浓聚。结论 骨纤维结构不良好发于 $$ @ !" 岁之间，常单骨发病，股骨最易受累，因此，临床

上对于局部出现疼痛、肿胀畸形等症状的青少年，应及早行 ( 线和血 =2C 等检查，以减少误诊。
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骨纤维结构不良（ O/PM8QN 5JNR0.N/. 8O P894，?)）

亦称骨纤维异常增殖症，系骨髓和网状骨逐渐被增

生的纤维组织和不规则病变所代替的一种疾病，

$%!’ 年由 2/7IM49NL4/9［$］首先报道，$%*+ 年正式命名

为骨纤维异常增殖症。临床上可单一或多个骨骼同

时发病，若同时并发骨骼系统以外的症状，如皮肤色

素沉着、性早熟等内分泌紊乱表现，则称为 \7GQ94>
=PM/XIL 综合征（\=T）。本病在我国发病率为百万分

之 $" @ !"，约 占 全 身 骨 肿 瘤 及 骨 瘤 样 病 变 的

&<’%B［+］，可发生于全身不同部位的骨骼，临床表现

复杂多样，故易被误诊。笔者对我院收治的 $$! 例

?) 患者进行分析，以了解其临床特点，旨在提高对

本病的认识和诊治水平。
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的患处局部存在明显的矿化不足，!" 或 #$% 患者

均可伴发低磷性佝偻病或低磷骨软化［&，’(］，且伴有

肾脏漏磷的 !" 患者与一般 !" 患者相比有更高的

骨折发生率［’’］，首次骨折的年龄亦更早［)］。因此，

我们建议在 !" 患者诊疗过程中应常规行血磷和

$*+ 等骨转换指标检查，以防漏诊。

长期以来，外科对症治疗几乎是本病的惟一治

疗手段，近年来，研究较多的药物治疗取得了令人振

奋的效果。!双膦酸盐：早在 ’&&, 年 *-./0 等［’1］首

次报道应用帕米膦酸钠治疗 & 个严重 !" 的患者，随

访 ’2 3 ,2 个月发现帕米膦酸钠能显著降低骨痛，治

疗前升高的骨转换指标亦明显降低，, 个患者出现

放射学上的改善如骨皮质增厚，溶骨性缺损再充填。

此后更大样本量和更长随访时间的类似研究也得到

了相似的结果［’4，’,］。同时口服阿伦膦酸钠在治疗

!" 患 者 骨 痛 和 改 善 溶 骨 性 病 变 方 面 也 同 样 有

效［’5］。" 维生素 " 和钙剂：维生素 " 缺乏在 !" 患

者中可能比较普遍［&］，!" 病变活组织检查显示多核

破骨细胞数量明显增多并聚集成簇、破骨细胞直接

吸附类骨质表面、骨小梁吸收增加形成“隧道”模式

等提示继发性甲旁亢的存在［’)］，与血浆中高 +67 水

平相一致，因此维生素 " 和钙剂补充治疗在该病的

治疗中起较重要的作用，既可提高双膦酸盐疗效，又

可以有效预防继发性甲旁亢的发生。

本病预后一般较好，极少发生恶变，国外文献报

道恶变率约 (859，国内统计为 49 3 ,9，病例类型

以骨肉瘤变最为常见［5，’:］，而本组资料仅 ’ 例发生

肉瘤变。研究表明恶变多与放疗、手术刺激及病灶

复发有关。因此，本病禁忌放疗，手术必须彻底，减

少复发，术后定期复查，必要时术后可使用二膦酸盐

治疗，如再次出现患部肿胀或肿块、疼痛加剧，; 线

示骨质破坏区增大、骨嵴或皮质破坏、中断或出现骨

膜反应及软组织肿块等表现应警惕恶变可能。

总之，!" 好发于 ’’ 3 4( 岁之间，常单骨发病，

股骨最易受累，临床上对于局部出现疼痛、肿胀畸

形、病理性骨折等症状的青少年应考虑 !" 可能，应

及早行 ; 线和血 $*+ 等检查，以减少误诊。同时，

药物治疗或者药物结合手术可能是该类患者提高疗

效的最佳选择。
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