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Poland 综合征并指畸形修复2例
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1999 年以来，我们为2 例Poland 综合征患者

的指部畸形进行整复治疗，效果满意，现报告

如下。

1 临床资料

2 例均为男性小儿，年龄为2 岁及3 岁。1 例

为2～4 指完全性并指伴中节指骨缺损，1 例为2～

4 指不完全性并指伴短指、中节指骨缺损。单只手

畸形1 例，双手畸形 1 例。手术共修复 9 个指蹼，

其中指侧部舌形皮瓣形成指蹼3 个，矩形皮瓣加Z

成形术修复指蹼4 个，掌侧及背侧三角形皮瓣交互

插入修复指蹼2 个。指侧部皮肤缺损区均以腹部全

厚皮游离植皮。因2 例均为多指性并指畸形，分指

术分两次进行，时间间隔1 例为11 个月，另1 例

为13 个月。术后皮瓣血运均良好，切口呈I/ 甲愈

合。随访结果各指蹼外形逼真，指间距正常，各手

指均有良好的感觉功能，二点辨别觉正常，无明显

活动障碍。

2 讨论

Poland 综合征又称胸大肌缺损、短指并指综

合征（pectoralis muscle deficiency-syndactyly

syndrome），是由于胚胎第三周，上肢胚芽发育受

阻或分化障碍所引起，具有单侧性胸大肌缺损、短

蓝色软骨，股骨头外侧异常肥大，表面多量赘生

物，高低不平，与正常骨骺无明显界限（图3）。股

骨头形状不规则，已形成新的头臼关系。所有病灶

均位于关节囊内。仅作髋臼前内侧钙化灶切除，削

除部分股骨头赘生物，紧缩缝合关节囊后关闭切

口，取样送检。病理报告：骨软骨瘤。踝部病变未

作处理。

2 讨论

半肢骨骺发育异常又称骨骺续连症，较为少

见，好发于儿童期，男性多见，发病部位以股骨远

端、胫骨远端和距骨多见，右侧明显多于左侧，并

以内侧最常受累。多发并同时累及髋臼、股骨头

伴斜视更为少见。主要症状为关节面附近的无痛

性肿块和下肢内翻或外翻畸形，还可有轻微跛行，

关节活动不灵和受累肢体萎缩等。本病 X 线特点

是骺软骨的偏侧过度增生和骨化中心的早出现，

并可呈多中心性钙化或骨化，形成类似散在于关

节内的骨软骨瘤，最终多融合为一体而形成骨骺

的不对称性肥大、突出。少数孤立的骨化中心可

形成骨骺，而对侧肢体骨骺及其余大多数骨骺均

正常。本病要与滑膜骨软骨瘤病鉴别，后者好发

于中老年人，多为单关节受累，可见多个瘤体，作

关节检查时瘤体位置可变动与前者不同。为了便

于诊断、治疗和判断预后，王承武等[1]将本病分为

膝关节型、距骨周围型、真性多发型。本例属于后

者，患儿年龄大、就诊晚、病史长，髋臼和股骨头

受累严重，治疗存在一定困难。从患儿家属保存

完好的历年 X 线片可以看出本病大致自然病史，

即随年龄增大病变呈加重趋势，尤其发生于髋臼，

严重影响发育，宜早期手术切除。考虑到患儿骨

骺尚未闭合而施行髋关节病灶清除以促进良好发

育，但术中发现股骨头异常增大变得不规则，与

病变髋臼已形成新的关系，仅作非负重区赘生物

部分切除而保留臼顶等主要部分，以便早日下床

行走，是否恰当有待进一步随访观察。
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自身免疫性溶血性贫血并发急性红白血病 1 例
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患者男，44 岁，因周身乏力、面色苍白半年

于2000 年 11 月入院。查体：贫血貌，巩膜黄染，

皮肤粘膜无出血点，浅表淋巴结不大，胸骨无压

痛，肝脾肋下未触及。实验室检查：血常规：

Hb42g/L,WBC2.2 × 109/L，N0.36,L0.64, 有核红

细胞为20%，Plt35 × 109/L。网织红细胞为0.18,

血清总胆红素44µmol/L, 间接胆红素35µmol/L,
肝功能正常。Coombs 直接、间接试验lgG、C

3
阳

性。骨髓像：骨髓有核细胞增生明显活跃，粒系增

生活跃，非红系计数原始粒细胞占 3 4 %，胞体较

小，呈圆形、类圆形，少数不规则，胞核呈圆形、

类圆形。染色质细致，核仁1～3个，胞浆量少，染

成蓝色及灰蓝色。有的浆内有少量嗜天青颗粒。红

系增生极度活跃，幼红细胞占 8 5 % 。细胞化学染

色：POX 阳性率66%，PAS 阳性率32%，彩色B 超

提示肝脏、脾脏肿大。诊断明确为急性红白血病

并发自身免疫性溶血性贫血。给予地塞米松15mg

每日一次静点治疗，18 天后开始减量至10mg，此

时Hb70g/L,WBC3.4 ×109/L,Plt34 × 109/L, 给予

标准HA 方案化疗5 天。化疗结束时血象示WBC1.9

×109/L,Hb72g/L,Plt24×109/L,化疗间歇期病情

平稳，出院失访。

自身免疫性溶血性贫血常伴发于淋巴系统的

恶性肿瘤，并发于髓系白血病极少见，与急性红

白血病并发，国内外文献少见报道。二者同时存

在的原因可能由于肿瘤的发生而改变了红细胞表

面的膜蛋白，进而产生自身抗体所致。
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指并指等复合畸形。病因不明，多数为散发病例。

新生儿发病率约为1/3 万，本征占并指症的6%～

13.5% [1]。手部畸形表现为不同类型的并指、短指、

缺指、2～4 指中节指骨缺损、手指深浅屈腱融合、

尺桡骨融合等[2]。

对并指畸形可作分离术，以改善患指的功能

和外形。并指多者宜分期手术，应在学龄前逐步

完成[3]。术前应摄X 线片以判别并指的类型，即是

骨性并指或是皮肤性并指。有条件的术前应做彩

色超声多普勒检查，以判别是否有两套指掌侧固

有动脉供应并指处的血运。术中注意血管及神经

的匹配，如两指并连之间仅共有一条神经时，分

离时应考虑在示、中、环指的桡侧，小指的尺侧保

留有较好的皮肤感觉[4]。

对并指的治疗，重点在于各指蹼的形成，方法

多种多样。本2例均有较为严重的先天性多指并指

畸形，治疗是以局部皮瓣（包括舌形皮瓣、三角形

皮瓣、矩形皮瓣等）形成指蹼，指侧部皮肤缺损外

植以全厚皮片。这种术式修复后的指蹼有足够的

深度，外形亦较为逼真。术中应树立“矫枉过正”

的原则，即皮瓣应超过正常指蹼的水平线，争取

最大的指间距。多指并指畸形者，宜分次进行手

术，时间间隔至少6个月，避免造成术后手指血运

障碍的并发症。
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