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　 　 ［摘要］ 　 目的　 探讨迟发性脊椎骨骼发育不良并渐进性关节病累及髋关节，行全髋关节置换，手术方案选择、临床疗效

及术后并发症。 　 方法　 回顾性分析自 ２００９－２０１２ 年南京大学医学院附属鼓楼医院收治的 ３ 例迟发性脊椎骨骼发育不良并

渐进性关节病者，均为女性，３ 例（５ 髋）均行全髋关节置换。 术前评估全身骨骼系统，了解骨骼畸形情况。 术中选择合适假

体，调整双下肢长度，重建髋臼，假体均置于真臼位置。 术后进行随访，了解假体情况，评估髋关节功能及疼痛缓解程度。 　

结果　 ３ 例均获随访，最长随访时间 ７ 年，末次随访时，髋关节 Ｈａｒｒｉｓ 评分平均 ９４．６ 分，较术前平均 ３３．４ 分明显提高，能正常行

进并上下楼梯，步态良好。 ＶＡＳ 评分均为 ０ 分，较术前（平均 ５．４ 分）疼痛明显缓解。 术后无下肢深静脉血栓形成及血管、神经

损伤，随访期间未发生假体松动、脱位及下沉等并发症。 　 结论　 迟发性脊椎骨骼发育不良并渐进性关节病累及髋关节者可

行全髋置换，能有效缓解关节疼痛，改善功能，提高生活质量。
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０　 引　 　 言

迟发性脊椎骨骼发育不良并渐进性关节病

（ｐｒｏｇｒｅｓｓｉｖｅ ｐｓｅｕｄｏｒｈｅｕｍａｔｏｉｄ ｄｙｓｐｌａｓｉａ， ＰＰＤ） 系因

基因突变导致骨骼系统的罕见疾病，引起骨关节发

育异常。 其主要表现包括：肢体短缩，身材矮小， 腕

关节及手指关节肿大，脊椎骨化异常，头颅畸形

等［１⁃２］。 严重的 ＰＰＤ 发病率极低，临床非常罕见，目
前国内外缺少有效治疗方法。 我院自 ２００９⁃２０１２ 年

收治 ３ 例 ＰＰＤ 患者，均同时累及髋关节，伴有明显

关节疼痛，功能活动受限，影响日常生活。 我们采

用全髋关节置换手术对其进行治疗，术后均获得满

意疗效。 现报道如下。

１　 资料与方法

１．１　 一般资料　 本组 ３ 例均为女性，２０ 岁 １ 例，２２
岁 ２ 例，均合并全身多部分骨骼系统畸形，同时累及

双侧髋关节。 ２ 例先后分次行双侧全髋关节置换，１
例行单侧全髋关节置换。 根据病史、临床查体及影

像学资料，均诊断为迟发性脊椎骨骼发育不良并渐

进性关节病。
１．２　 手术方法　 取髋外侧切口，暴露臀中肌以及股

骨大粗隆，切开臀中肌大粗隆止点的前半部分，向
前牵拉，切除关节囊，暴露股骨头、颈，取摆锯行股

骨颈截骨，根据双下肢长度差异，控制保留股骨距

长度，完整取出股骨头、颈。 术中寻找髋臼横韧带，
以此为标志，韧带上方即为真臼下缘，术中定位真

臼位置，髋臼挫由小到大挫磨，根据股骨头覆盖情

况，适度内移旋转中心加深髋臼窝，装入髋臼假体，
取髋关节内收外旋体位，行股骨扩髓，装入合适型

号生物型股骨柄假体。
１．３　 围手术期处理　 入院后完善相关检查，全面评

估全身骨骼系统变化，行头颅、脊椎、骨盆、四肢及

关节等多部位 Ｘ 线摄片检查，了解骨骼畸形情况，
髋关节病变者进一步行髋关节 ＣＴ 平扫，明确髋臼

畸形程度，并确定真性髋臼位置及髋关节旋转中

心，同时需拍摄下肢立位全长片，了解骨盆及脊椎

倾斜程度，对术中假体型号选择、假体位置的安放

及双下肢长度调整进行术前方案制定。 评估髋关

节周围软组织情况，尤其是髋外展肌肌力评估，对
于肌力小于 ４ 级者术前加强髋周肌肉功能锻炼，增
强肌力，促进术后更快的功能恢复。 手术结束后常

规放置引流管一根，术后 ４８ ｈ 内拔除，术后 ２４ ｈ 内

预防性应用抗生素预防感染。 术后患肢保持外展

３０°中立位，防旋丁字鞋固定。 手术当天开始床上股

四头肌功能锻炼，根据术中骨缺损程度及假体固定

情况，术后 ３ ｄ 内助行器辅助下部分负重下地行走，
以后根据恢复情况，逐渐弃拐行走。 术后常规行低

分子肝素预防下肢深静脉血栓，术后 ７ ｄ 行双下肢

静脉造影检查确认有无血栓形成，并根据检查结果

决定是否停用抗凝药。

２　 结　 　 果

术后无血管、神经损伤及下肢深静脉血栓形

成等并发症。 术后 Ｘ 线复查显示假体位置良好，
髋臼假体覆盖好。 ３ 例患者均获随访，最长随访

时间 ７ 年，随访期间髋关节稳定性好，Ｘ 线复查

未见假体周围透亮带，无骨溶解、关节感染、松
动、脱位及下沉等并发症发生，能正常行进并上

下楼梯，步态良好，生活自理。 末次随访时，髋关

节功能 Ｈａｒｒｉｓ 评分９３ ～ ９６ 分（平均 ９４． ６ 分） ，较
术前 ３０ ～ ３６ 分（平均 ３３． ４ 分） 明显提高。 视觉

模拟评分法（ＶＡＳ）疼痛评分均为 ０ 分，术前为４ ～
６ 分（平均 ５． ４ 分） ，较术前疼痛明显缓解，见表

１。 病例 １ 患者双侧全髋关节置换手术前后 Ｘ 线

片比较见图 １。

表 １　 ３ 例迟发性脊椎骨骼发育不良并渐进性关节病患者行全髋关节置换临床疗效评价

病例 性别
年龄
（岁） 部位 假体摩擦界面

Ｈａｒｒｉｓ 评分（分） ＶＡＳ 评分（分）
术前 末次随访 术前 末次随访

１ 女 ２２ 左髋 陶瓷－聚乙烯 ３６ ９５ ６ ０

右髋 陶瓷－聚乙烯 ３６ ９５ ６ ０

２ 女 ２０ 左髋 陶瓷－聚乙烯 ３１ ９３ ６ ０

右髋 陶瓷－聚乙烯 ３０ ９４ ５ ０

３ 女 ２２ 左髋 陶瓷－聚乙烯 ３４ ９６ ４ ０
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ａ：术前双侧髋臼发育不良；ｂ：右侧全髋关节置换术后；ｃ：双侧全髋关节置换术后；ｄ：术后 ７ 年

图 １　 迟发性脊椎骨骼发育不良并渐进性关节病双侧全髋关节置换手术前后 Ｘ 线片

３　 讨　 　 论

３．１　 临床表现及影像学特点　 ＰＰＤ 系基因突变导

致全身多处骨关节发育异常，我们依据临床表现及

影像学特点，对 ３ 例患者作出迟发性脊椎骨骼发育

不良并渐进性关节病的初步诊断。 诊断依据：临床

查体：该病发病率约为万分之一，症状多为近端指

间关节无痛性肿胀，身材矮小，并常因髋、膝关节受

累而出现蹒跚步态、行走困难。 影像学特点：①普

遍性扁平椎并椎体终板不规则，②双手掌骨、指骨

干骺端增大，③掌指、指间关节间隙狭窄，但均无侵

蚀性改变，关节面不规则囊变等［３］。 随着人工全髋

关节置换技术发展，目前已广泛用于各种疾病所导

致的髋关节不稳、关节疼痛及畸形等，并且疗效确

切［４⁃５］。 ＰＰＤ 髋关节发育不良者多年龄较小，且伴

有髋臼浅小，关节脱位，脊椎弯曲及骨盆倾斜，双下

肢不等长，及髋关节周围软组织挛缩等表现，手术

难度较大，对手术者技术水平提出更高要求。
３．２　 假体的选择　 ＰＰＤ 累及髋关节行全髋关节置

换者，因年龄较小，需要多次翻修手术治疗，对假体

使用寿命要求高，合适的假体选择可显著提高手术

疗效。 近年来，随着全髋关节置换手术技术的广泛

应用，生物型髋关节假体受到越来越多学者认

可［６⁃９］。 Ｒｉｃｈａｒ 等［７］认为生物柄在初次全髋关节置

换中短期、长期效果均令人满意，且生物柄在年轻、
活动量大的患者中是较为合理的选择。 Ｔａｋａｈｉｔｏ
等［８］使用非骨水泥（生物型）假体，对 ２８ 例类风湿

性关节炎患者行全髋关节置换，并进行 １０ 年以上的

随访，结果假体生存率 ９２．９ ％，获得了令人满意的

结果。 周定等［９］对国内外大量文献分析研究，指出

骨水泥与非骨水泥固定股骨柄在初次全髋关节置

换术后均有满意的效果，但非骨水泥股骨柄 ５ 年以

上稳定性优于骨水泥柄。 本研究中均采用生物型

假体。 术后随访期间 Ｘ 线复查未见假体周围透亮

带，无假体松动、下沉等并发症。
３．３　 假体摩擦界面选择　 由于患者年龄较小，对于

假体摩擦界面选择同样至关重要，虽然陶瓷⁃陶瓷界

面因其低磨损率优点，近年来受到越来越多学者关

注，但随着陶瓷⁃陶瓷界面临床应用，大量学者发现，
陶瓷⁃陶瓷界面术后发生陶瓷碎裂及异响［１０⁃１１］ 等问

题较常见，严重影响术后假体使用寿命和患者满意

度。 由此，陶瓷⁃聚乙烯界面成为年轻患者较佳的选

择。 本组研究中，３ 例患者均采用陶瓷⁃聚乙烯假体

界面。 近年来，应用的高交联聚乙烯已被许多学者

证实具有良好抗磨损性［１２⁃１４］。 李冬松等［１３］对 ２９ 例

（３８ 髋）中国年轻患者行全髋关节置换，使用高交联

聚乙烯内衬，并进行 ６ 年随访。 结果发现，应用于中

国年青患者全髋关节置换的高交联聚乙烯内衬，具
有低的线性磨损率，从而可以降低磨损和由此而引

起的骨溶解发生。
３．４　 术中注意要点　 ＰＰＤ 累及髋关节者均合并髋

臼发育不良及不同程度的髋关节脱位等畸形，长期

病程进一步导致外展肌挛缩、无力等。 术中对髋臼

重建尤为重要，对术后疼痛缓解及功能恢复具有重

要价值。 回顾既往文献，国内外学者采用不同髋臼

重建方法，均获得满意疗效。 Ａｂｄｅｌ 等［１５］ 采用用自

体股骨头移植的 ＴＨＡ 治疗 ２９ 例 ３５ 髋，平均随访 ２０
年，最后所有植骨均愈合。 张洪等［１６］对 １７ 例 １８ 髋

采用髋臼内壁截骨术的全髋关节置换，随访 ３ 个月

以上，截骨部位均骨性愈合，并认为内壁截骨术有

助于将髋臼安置于真臼位置，避免一些并发症发

生。 我们对 ３ 例患者均采用旋转中心适度内移重建
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髋臼，增加髋臼假体覆盖，术中操作时尽量保留骨

量，增加假体稳定性，减少后期关节翻修因骨量不

足而导致失败的可能性［１７］。 同时臼杯假体均安放

于真臼位置，此更符合髋关节生物力学环境，有效

提高假体稳定性。
全髋关节置换术后下肢不等长的现象比较普

遍［１８］。 严重时导致步态及功能异常，影响日常生

活。 Ｅｄｅｅｎ 等［１９］对 ６８ 例全髋关节置换术后双下肢

不等长患者进行研究，结果其中 ３２％患者注意到下

肢不等长，并有一半患者认为肢体不等长对日常生

活有影响。 但 Ｔｕｒｕｌａ 等［２０］ 认为下肢不等长在 １０
ｍｍ 以内一般不会引起临床症状， 也不会引起髋关

节肌力的明显改变。 罕见者术前即伴有双下肢严

重不等长畸形，术中有效平衡双下肢长度对术者提

出了更高要求。 本组病例通过术中调整髋臼旋转

中心、控制股骨颈截骨位置、选择合适假体头颈长，
必要时适度松解髋周软组织，多种方法联合应用来

调节肢体长度。 ３ 例患者术后双下肢不等长均控制

在 １ ｃｍ 以内，没有出现髋关节不适等症状。
ＰＰＤ 系因基因突变导致全身多处骨骼系统畸

形疾病，累及髋关节者常同时合并脊椎弯曲及骨盆

倾斜等畸形，对术中髋臼重建及假体安放提出了更

精确的要求。 脊柱及骨盆畸形者，因其髋臼外展角

及前倾角与人体轴线无明确相关性，固假体安放时

不能以人体解剖轴线作为参照。 我们行髋臼假体

安放时，均术中参照髋臼横韧带，确保假体安放位

置准确性，防止假体后倾，进而有效减少术后假体

脱位风险。 Ａｒｃｈｂｏｌｄ 等［２１］ 利用髋臼横韧带作为手

术中髋臼假体植入的定位参考标志，结果表明该法

能显著降低髋臼假体术后脱位发生率。 Ｆｕｊｉｔａ 等［２２］

认为髋臼横韧带对几乎所有髋关节，当在安全区域

植入髋臼假体时，可以作为有用的参考标志，并且

其对包括髋发育不良在内的所有髋关节，均具有防

止假体被后倾位植入的作用。
３．５　 膝关节和踝关节骨病处理　 ＰＰＤ 累及髋关节

的同时，常合并累及膝关节和踝关节，导致膝、踝关

节畸形，严重时可发生晚期骨性关节炎表现，而致

膝、踝关节疼痛。 膝关节和踝关节骨病，对于仅发

生关节畸形而无关节疼痛者，无需手术特殊治疗，
可避免因多次、多部位手术所带来的巨大创伤。 而

对于严重膝、踝关节骨性关节炎所致关节疼痛者，
可待髋关节置换术后，患者身体条件许可，择期行

膝、踝关节置换手术治疗［２３⁃２４］。 本研究中 ３ 例患

者，膝关节和踝关节骨病均仅表现为关节畸形，尚
无关节疼痛症状，目前无需进行手术干预治疗，仅
行减轻体重、活动矫正、支具辅助行走等综合物理

治疗。
３．６　 与一般髋臼发育不良处理异同点　 ＰＰＤ 所致

髋臼发育不良与一般髋臼发育不良者，均发生髋臼

病变，晚期骨性关节炎导致关节明显疼痛时，均需

行全髋关节置换手术治疗。 但同时，因两者发病机

制不同，所以对于病变处理时，存在许多异同点。
两者处理不同点有：①ＰＰＤ 所致髋臼发育不良，因
其由基因突变所致，常合并全身多部位骨骼畸形，
如脊柱侧弯、后凸畸形等。 行全髋关节置换手术治

疗时，需综合考虑上述部位骨骼畸形对假体位置影

响。 而一般髋臼发育不良者，病变多局限于单侧或

双侧髋关节，行全髋置换时只需单纯处理髋关节局

部病变，多能获得满意疗效。 有研究表明，脊柱畸

形会不同程度影响全髋关节置换术中假体位置安

放及术后临床疗效［２５⁃２６］。 所以，ＰＰＤ 合并脊柱畸形

者，应先行脊柱畸形矫正治疗，待脊柱弯曲畸形完

全代偿固定后，再行全髋关节置换。 ②ＰＰＤ 所致髋

臼发育不良较一般髋臼发育不良者，年龄多较小，
且身材矮小，所以行全髋关节置换时，不仅要考虑

假体使用寿命及假体摩擦界面，同时对于假体型号

也有特殊要求，常常最小型号假体也难以置入体

内。 术前需制定完善的手术方案，必要时提前定制

假体。 ③ＰＰＤ 所致髋臼发育不良较一般髋臼发育

不良者，多同时合并膝关节和踝关节骨病，行髋关

节病变处理后，需同时制定针对膝关节及踝关节骨

病的治疗方案，必要时行手术矫正。 上述为两者处

理的不同点，而 ＰＰＤ 所致髋臼发育不良与一般髋臼

发育不良，行全髋关节置换手术治疗时，术中对于

髋臼重建、人工髋臼假体的覆盖及双下肢长度平衡

等手术治疗原则及技巧，两者基本相同。
综上所述，ＰＰＤ 累及髋关节者可行全髋置换，

能有效缓解关节疼痛，改善功能，提高生活质量。
但因该类患者常合并髋关节及全身多处骨骼畸形，
对术中假体安放精准性提出了更高要求。 本研究

尚存在不足之处：由于 ＰＰＤ 发病率极低，临床工作

中几乎很难遇见，固纳入研究病例数较少，缺少大

样本研究。 对本组疾病的诊断只停留于临床病史、
查体及影像学分析，缺少基因分析等分子遗传学
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证据最终确诊。 但国外文献报道基因分析并不作

为骨骼发育不良者初步检查手段，对其诊断仍然主

要依赖于全面的临床查体及影像学分析［２７］。
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