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摘要:
 

先天性锁骨假关节(CPC)是一种罕见疾病,发病机制倾向于“胚胎学”论,即两个锁骨骨化中

心融合失败所致。临床表现为无痛性包块,易误诊为肿瘤或锁骨骨折后骨不连,甚至误认为产伤

所致。本文详细介绍一例双侧CPC患者的诊疗过程,结合最新文献,讨论CPC的鉴别诊断、手术

指征及手术方式,旨在为临床医生在诊治此类疾病时提供经验参考。
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Abstract Congenital
 

pseudoarthrosis
 

of
 

clavicle
 

(CPC)
 

is
 

a
 

rare
 

disease,
 

and
 

the
 

pathogenesis
 

tends
 

to
 

be
 

the
 

“embryological”
 

theory,
 

that
 

is,
 

the
 

failure
 

of
 

the
 

fusion
 

of
 

the
 

two
 

ossification
 

centers
 

of
 

the
 

clavicle.The
 

clinical
 

manifestation
 

is
 

painless
 

mass,
 

which
 

is
 

easily
 

misdiagnosed
 

as
 

tumor
 

or
 

bone
 

union
 

after
 

clavicle
 

fracture,
 

and
 

even
 

mistaken
 

as
 

caused
 

by
 

labor
 

injury.
 

This
 

paper
 

introduces
 

in
 

detail
 

the
 

diagnosis
 

and
 

treatment
 

process
 

of
 

a
 

bilateral
 

CPC
 

patient
 

and
 

discusses
 

the
 

differential
 

diagnosis,
 

surgical
 

indication
 

and
 

surgical
 

methods
 

of
 

CPC
 

combined
 

with
 

the
 

latest
 

literature,
 

aiming
 

to
 

provide
 

experience
 

reference
 

for
 

clinicians
 

in
 

the
 

diagnosis
 

and
 

treatment
 

of
 

this
 

disease.
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  先天性锁骨假关节(congenital
 

pseudoarthrosis
 

of
 

clavicle,
 

CPC)是一种罕见的锁骨畸形,病因不明,
可能是锁骨内外侧骨化中心融合失败。临床表现为

无痛性包块,因分娩困难而容易误诊为产伤性锁骨骨

折。目前,关于双侧病例的报道非常少,大多数病例

为单侧,右侧更为常见。左侧单发病例可能会合并右

位心,且女性的发病率通常高于男性[1]。本文报道一

例双侧CPC患儿的诊疗过程,通过仔细询问病史,查
阅文献结合影像学检查明确诊断。手术方式采用切

除假关节,植骨并使用金属接骨板固定的方法,取得

了令人满意的疗效。现将该病的诊疗过程介绍如下,
旨在为临床医生提供经验参考。

1 临床资料(
 

扫码观看视频,D002968)

1.1 患者基本情况

女性患儿,5岁10个月,因“发现双侧颈部无痛

性包块两年”就诊。既往孕足月剖宫产出生,产前检
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查无异常,无产伤史,无出生窒息史,两年前玩耍时不

慎跌倒后始发现双侧颈部对称性包块,无疼痛,稍感

活动受限,X片检查提示双侧锁骨中段骨质不连续,
断端分离,给予8字绷带固定一月后症状较前改善,
未予进一步检查和治疗。现患者家属发现包块较前

明显增大,遂来我院就诊。
入院后体检:双侧锁骨中段骨质不连续,可见局

部皮肤隆起,无红肿,无破溃,包块大小约2
 

cm×
2

 

cm。包块质硬不可推动,无压痛,双肩关节和双上

肢无异常活动。X片示肩锁关节及胸锁关节间隙明

显增宽,肩锁关节对位欠佳,胸骨柄形态欠规整,两侧

见骨块影。CT示双侧锁骨中段骨质不连续,断端分

离,边缘硬化。结合患者具体情况进行术前讨论,决
定行分期手术切除锁骨假关节,并取自体髂骨移植及

金属接骨板固定。先做左侧,两周后再做右侧。

1.2 手术过程

患者取仰卧位,枕后垫小枕。全身麻醉后消毒左

侧肩部、颈部及髋部皮肤并铺巾。

1.2.1 左侧锁骨假关节切除

在左侧锁骨假关节处沿锁骨轴向切开皮肤,切口

约4
 

cm,切开皮下组织,骨膜下显露锁骨及其假关

节,见假关节大小约1.5
 

cm×1.5
 

cm×0.5
 

cm,质地

较骨质柔软(见图1A)。保护锁骨下神经及血管,清
除假关节部位包裹的纤维和软骨组织,直至正常骨质

显露(见图1B)。采用直径1.0
 

mm的克氏针扩髓,
创面止血。

1.2.2 自体骨植骨

沿左侧髂骨嵴做弧形切口,约4
 

cm,逐层切开皮

肤、皮下组织及深筋膜,钝性分离腹外斜肌、部分阔筋

膜张肌及部分臀中肌。切开髂骨骨骺,骨膜下剥离,
显露髂骨,取髂骨块约2.0

 

cm×0.8
 

cm移植于骨缺

损处(见图1C)。周围填塞松质骨,并以锤骨棒夯实。

1.2.3 金属接骨板固定

选用7孔解剖型金属锁定接骨板固定,放置在锁

骨前上方(见图1D),术中C臂透视见锁骨连续性及

完整性较前明显改善,内固定位置较好(见图1E)。

1.2.4 关闭切口

冲洗止血,清点用物无误后,2-0爱昔邦可吸收

线间断缝合浅筋膜组织,3-0可吸收线连续皮内缝

合,无菌敷料包扎。切取标本送病检。

1.2.5 二期手术

两周后采取同样方法行右侧锁骨手术。术后锁

骨带制动,避免上肢负重活动,8周后开始肩关节主

动功能锻炼,术后胸部X片示双侧金属锁定接骨板

固定良好(见图1F)。

A B

C D

E F

注:A:显露锁骨假关节;
 

B:切除假关节;
 

C:自体髂骨植骨;
 

D:金属锁定接骨板固定;
 

E:术中透视见锁骨形态完整,内

固定有效;
 

F:术后胸部X片。

图1 锁骨假关节患者手术详细过程

1.3 病理检查结果

术后病检结果示送检组织为增生的软骨组织伴

软骨化骨,局部可见纤维组织增生,符合临床诊断(见
图2A、2B)。术后1年,取出内固定后双肩关节活动

时未扪及异常活动。X片示双侧锁骨连续性及完整

性较好。

A B

注:A:左侧锁骨假关节病检(×200);
 

B:右侧锁骨假关节病检(×

100)。

图2 锁骨假关节患者病检结果(HE染色)

2 讨论

在临床实践中,CPC是一种极为罕见的疾病,表
现为无痛性肿块,具有类似肿瘤的特征。然而,它与

锁骨中段的骨缺损有关,这与锁骨发育不良及由产伤
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引起的锁骨骨折在本质上存在显著差异[2]。目前发

病机制尚不明确,查阅文献有以下几种理论:“胚胎

学”理论,锁骨肩峰端和锁骨端2个骨化中心在胚胎

第4~5周发育,45天左右融合,一旦融合受阻则形

成锁骨中部分离,即产生假关节,因此两个锁骨骨化

中心融合失败可能是形成CPC的重要原因[3];“血
管”理论[4],有报道称,其与颈肋相关,垂直方向的肋

骨压迫锁骨与第一肋骨之间的锁骨下动脉,从而影响

锁骨的 发 育[5];“遗 传”理 论,CPC 的 发 生 可 能 与

RUNX2(CBFAI)基因突变有关[6]。

CPC通常会随着患儿年龄的增长而逐年加重,
主要出现在右侧锁骨的中间三分之一区域。可能会

导致肩胛骨短缩和下垂,但一般不会影响肩关节的正

常功能,部分患儿表现为胸廓出口综合征[7]。由于锁

骨下动脉、锁骨下静脉和臂丛神经在胸廓上口受到压

迫,可能导致上肢和手掌发凉、疲劳、局部缺血、坏疽、
血栓栓塞、锁骨下动静脉瘤、水肿和感觉异常等症状。

CPC患儿假关节的近端和远端均有透明软骨帽,软
骨帽之间有纤维软骨连接,丰富的胶原纤维组织中存

在单个或成对的软骨细胞。需与颈肋、锁骨颅骨发育

不良、产道损伤以及多发性神经纤维瘤病相鉴别[8]。
锁骨颅骨发育不良患儿可见锁骨部分或全部缺失,但
无假关节形成,同时伴有颅骨发育不全、赘生牙、身材

矮小、脊柱侧凸以及骨盆缺陷。产伤性锁骨骨折一般

有难产史,局部压痛,患肢假性麻痹,X线检查可见骨

痂形成,诊断CPC时应排除外伤和产伤史。
大多数锁骨假关节不影响功能,故其治疗方式存

在争议。对于无临床症状者,可选择保守治疗。Kim
等[9]报道CPC手术指征包括疼痛、外观、上肢无力、
活动范围受限和手臂使用减少。手术干预主要包括

彻底切除锁骨假关节纤维组织,并进行正常骨的边缘

切除。骨移植物可以是自体骨、同种异体骨和自体干

细胞,以自体髂骨为最佳,植骨愈合率优于同种异体

骨移植,取自体髂骨的主要并发症是疼痛[4]。另外,
是否选用内固定存在一定争议,如可吸收缝线固定及

金属内固定,固定物有克氏针、弹性髓内钉、加压钢

板、外固定架等。加压钢板能够更快促进骨性愈合,
优于克氏针带来的术后高感染率和假关节不愈合

率[10]。术后并发症包括假关节不愈合、延迟愈合、局
部感染、脓毒症、肩部瘢痕和臂丛神经损伤等。手术

年龄一般在3~14岁,5~7岁最佳,可以避免肩部缩

短及肩带不对称[5]。
本例CPC患儿手术方式采用切除假关节和纤维

结缔组织,取自体髂骨移植和锁定金属接骨板固定的

方式,术后伤口恢复良好。患儿未出现胸廓出口综合

征,一年后移植骨完全成活,并达到骨性愈合,取出内

固定后未再出现骨折或假关节。CPC在临床上极少

见,注意与颈肋、锁骨颅骨发育不良、产道损伤以及多

发性神经纤维瘤病相鉴别,术前详细采集病史,排除

外伤及产伤史。对于有明显畸形的患者,需要早期手

术治疗,以便使儿童获得正常的肩部外观。
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