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目的：成骨不全症（OI）的特点是骨质脆弱和长骨畸形。大多数研究关注骨干骨折的外科治疗。据我

们所知，目前还没有关于股骨远端关节内骨折手术治疗的报告。

临床病例：本研究描述 了对一例14岁OI女患儿进行的手术治疗。其左股骨远端关节内骨折，右股骨

骨干骨折。手术治疗因钛制弹性髓内钉移位和愈合受损而更加复杂，必须用钢板固定，从而导致种植

体周围骨折。本研究通过吉列功能评估问卷（Gillette Functional Assessment Questionnaire, 

GFAQ）和布雷克（Bleck）评分对创伤前及创伤后一年和两年的临床结果进行评估。

讨论：在对OI股骨远端关节内粉碎性骨折患者进行手术时，我们必须使用大松质骨钉，这使得植入髓

内固定器更加困难。接受钢板内固定的OI患者有很高风险发生种植体周围骨折。

结论：治疗股骨远端粉碎性关节内骨折，需要各种不同的内固定物，遵循绝对稳定性和相对稳定性

原则，熟悉微创技术。

关键词：成骨不全症；股骨关节内骨折；钛制弹性髓内钉；钢板；移位；应力性骨折。

Aim. Osteogenesis imperfecta (OI) is characterized by bone fragility and long bones deformities. Most studies are 
dedicated to surgical treatment of diaphyseal fractures. To our knowledge, there are no reports giving recommenda-
tions about surgical treatment of distal femur intraarticular fractures.
Clinical case. We describe the surgical treatment of a 14-year-old girl with OI who had intraarticular fracture of the 
left distal femur and fracture of a right femur diaphysis. Surgical treatment was complicated by migration of a  tita-
nium elastic nail and impaired consolidation, which had to be fixed with a plate and led to peri-implant fracture. 
Results were assessed before trauma and at 1 and 2 years after trauma with Gillette Functional Assessment Question-
naire  (GFAQ) and Bleck score.
Discussion. During surgical treatment of comminuted intraarticular distal femur fractures in patients with OI, we had 
to use big cancellous screw that made implantation in an intramedullary fixator more difficult. Internal fixation with 
a plate in patients with OI is associated with high risks of peri-implant fracture.
Conclusion. For treatment of comminuted intraarticular fracture of the distal femur, it is necessary to have large variety of 
internal fixators, follow the principles of absolute and relative stability, and be familiar with minimally-invasive techniques.

Keywords: osteogenesis imperfecta; femur, intraarticular fracture; titanium elastic nail; plate; migration; stress fracture.

引言

成骨不全症（ O I）或脆性骨病，

是一种遗传性及表型异质性骨骼发育

不良[1]。OI表现为骨脆性增加、骨密度降

低、骨畸形和生长缺陷[1, 2]。新生儿发

病率为万分之一[1–4]。Ⅰ型OI（范德霍

夫综合征，Van Der Hoeve syndrome）

是程度最轻、最为常见的OI形式。其特征
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为病程短、中度骨畸形、关节松弛、先天

性或早期听觉迟钝、巩膜变色（蓝色、

深蓝色或灰色）、正常生长，偶伴有牙

本质发育不全。脊柱畸形（脊柱后凸、

脊柱侧凸）仅见于20%的患者[5]。Ⅰ型OI

病例1型胶原结构未发生改变。突变作用使

COL1A1基因形成了无效等位基因，导致真皮

纤维细胞合成的1型胶原数量减少两倍[6]。

在我们的临床实践中，OI患儿髋部骨折

性畸形是最为常见的手术指征。在该临床

病例中，我们所遇到的骨折组合十分罕见。

关于该类OI的大多数研究出版物都关注治疗

骨干骨折 [7–11]；我们目前尚未发现任何

描述OI患儿童远端第三股骨关节内骨折治疗

的文献。

股骨骨折对任何人而言都是一种严重的

伤害，因为它伴随大量失血，对于OI患儿

来说尤其如此 [12]。修复股骨关节表面

的长度、轴线、旋转和一致性是骨折手术

治疗的首要任务。生长区的存在、骨组织质

量低下、先天性和创伤后畸形使此类临床病

例对外科医生来说极其困难，且难以预测。

尽管如此，外科手术是对OI患者的首选治疗

方法，因为手术可以恢复解剖结构，减少固

定时间，使患者可以更早康复[13]。

本文旨在证明我们对于OI患儿股骨关

节内骨折的治疗方法，阐述该接骨法的优

缺点，并描述在骨质量较差的情况下使用

钛制弹性髓内钉（TEN）和钢板可能出现的

并发症。

病例描述

本研究探讨了1例14岁Ⅰ型OI患者的临床

治疗方法。既往病史显示，从2011年起， 

患者一直受到儿科医生、创伤骨科医生和

遗传学OI专科医师的监护，并定期接受康

复治疗。截至本研究治疗前，她已经接

受了二膦酸盐治疗（帕米膦酸钠给药，

每4个月一次，一次持续3天，1 mg/kg/天）， 

为期7个疗程。患者既往有10多次肢体

骨折。在初级护理机构进行了保守治疗。 

2011年，她被送往欧洲医学中心（EMC）

救治，诊断为右股骨干骨折块性骨折，

骨折骨折块移位。接骨术使用了两枚直径

为3.0mm的TEN。骨折愈合后，患者膝关

节内侧产生疼痛。X线检查结果示TEN发生

位移，因此，在初级医院中取出了髓内钉。

在发生下文所述的损伤之前，患者可以在没

有外界支撑的情况下独自站立；之后，她可

以在房子里拄着拐杖四处走动，但在屋外时

坐轮椅，也可以独立照顾自己。

2016年3月21日，患者平地跌倒，下肢

剧烈疼痛，下肢支撑能力受损。她被送往

受伤地点（库尔斯克）的医院，X线分析结

果显示，左股骨下三分之一粉碎性骨折，

右股骨干下三分之一骨折。左侧下肢采用

人字形石膏固定，右侧下肢采用后部石膏

固定，石膏固定范围从脚尖到臀褶。骨折

块未复位。3月22日，该患者被送往EMC接

受手术治疗。

体格检查、 
实验室检查和仪器检查结果

入院时，由于失血性贫血、疼痛综合征

和原发疾病，患者病情严重。石膏绷带直接

贴在皮肤上。将绷带边缘分离后，在手术入

路区域外发现皮肤浸渍区（图1）。由于疼

痛综合征十分严重，没有替换石膏绷带。 

目测左股骨近三分之一多平面畸形，右股

骨中三分之一弓状畸形，右下肢绝对缩短

5 cm。

根据在初级医院进行的X线片检查 

（一次投影，质量差），患者被诊断为左股

骨远端骺端关节内粉碎性闭合骨折（Salter-

Harris Ⅳ），伴骨折骨折块向骨干转移 
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（图2）。此外，右股骨干下三分之一处可见

闭合性骨折，骨折骨折块轻微移位（图3）。 

右侧股骨髓内管中的TEN阻止骨块发生严重

移位。由于骨折，TEN发生变形。

第1天，进行术前准备。儿科医生和麻

醉师对患者进行检查。完成常规和生化血

液检查，并进行凝血象检查。检测艾滋

病毒、肝炎和梅毒。此外，还测定了血型

和Rh因子，并进行了荧光检查。

实验室数据显示血红蛋白（Hb 101 g/L， 

Ht 31.70 %，Er 4.00 106/mcl）下降。

初步制备了两剂包装的红细胞。

由于骨折骨折块移位明显，且左股骨骨

折属于关节内骨折，患者需接受手术治疗，

手术时间安排在住院后第二天。

治疗

手术在骨折台上进行，患者仰卧位，

施以喉罩麻醉，使用电子-光学图像转换器

控制。石膏绷带在麻醉后取下。

在手术的第一阶段，用两个直径6.5 mm

的全螺纹松质空心骨钉和垫圈在生长区上

下对左股骨远端后骺进行接骨。然后从生

长区附近的标准入路对直径为3.0 mm的TEN

进行逆行性接骨。由于骨组织质量极低， 

且干骺端骨折属于粉碎性骨折，钛钉在其插

入位置折断骨皮质层，或穿透对侧皮质层 

（图4）。我们决定进行内固定装置的顺行

插入。将钛钉穿过股骨上三分之一的外侧

皮质层，进入远端后骺端，然后用螺丝固

定到位。由于远端后生骺体积小，为了保

证固定到位，我们在生长区穿孔。钛钉远端

置于近端骨钉后和远端骨钉前，然后被固定

于骨骼软骨下区。由于髓内管狭窄，不可能

用第二根钛钉进行接骨。除非有额外的手术

途径，在技术上不能通过钻孔扩大髓内管，

因为这会使失血量、手术量和手术时间明显

增加（图5 a）。

由于髓内管中存在TEN，右股骨干下

三分之一处骨折的移位不明显。TEN呈

拱形，导致发生前后方向的角状畸形。

在进行闭合复位后，有可能消除股骨向前

弯曲，减少钛钉畸形。TEN的远端位于股骨

干下三分之一皮质层深部。我们认为不能

将其摘除，因为会不可避免地造成额外的

骨损伤，也会增加手术时间。相反，我们

用一个更长的TEN来代替它。然后，通过股

骨内侧使用直径为 3.0 mm的TEN进行顺行

接骨。骨干中部三分之一的髓内管非常狭窄， 

无法将骨钉插入近端。该钉固定在与第二

钉紧密接触的骨干上（图5 b）。手术完

图1.患者入院时下

肢影像 图2.左股骨术中X线片： 

a——额状面；b——侧面

 a b

图3.右股骨术中X线片： 

a——额状面；b——侧面

 a b
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成后，用后聚合法夹板从臀部至胫骨下三

分之一处固定四肢，固定时间为4周。

根据手术后的化验结果，红血球指

数下降（Hb 75 g/L，Ht 23.30%，Er 

3.04 x 106/mcl）。由于血红蛋白没有显著

减少，没有进行红细胞输血。

第6天，患者病情稳定，疼痛综合征视觉

模拟量表（VAS）评分降至3-4分后出院，

在初级医院（库尔斯克）接受病例随访和

康复治疗。

术后一个月，患者提供了左股骨的X线片

（一次投影）。除了通过一枚TEN进行左股

骨接骨，骨干远端三分之一处依旧有骨折块

位移，且可见骨折延迟愈合和TEN位移体征

（图6 a）。左下肢固定期被延长至8周。

右侧股骨X线片可见骨折已愈合。固定

结束，患者开始活动右膝关节(图6 b, c)。

左下肢固定结束后，患者自诉左膝关节

活动持续受限。2个月后，对照组X线片示

TEN向胫骨近端骨骺转移（图7），导致膝

关节阻塞，需要再次手术。患者自诉运动

时右膝关节内侧疼痛。松质骨钉在左股骨

髁劈裂区提供的绝对稳定性为骨折完全愈

合和无二次移位创造了条件。右侧股骨骨

折也得到愈合。

图4.术中X线片，TEN穿透对侧

骨皮质 图5.术中X线片：a——左股骨，额状面；b——右股骨，额状面

 a b

图6.左股骨X线片：碎块移位、延迟愈合、 

TEN移位（a）；右侧股骨额状面（b）； 

右侧股骨侧面：当前愈合体征（c）

 a b c

图7.左股骨X线片：a——额状面；b——

侧面：TEN移位至胫骨近端骺软骨， 

愈合延迟

 a b
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2016年6月29日，患儿在EMC住院接受手

术治疗。经检查，发现左膝持续活动受限。

右膝关节活动范围为5-0-105°。通过投影

发现，运动时疼痛位于内侧TEN末端。

术前常规检查后，于同一天进行手术

治疗。为消除膝关节阻塞，TEN被移除。

由于股骨远端三分之一骨折块移位明显，

骨折为粉碎性，愈合延迟。为确保复位

充分、固定稳定及保留骨膜血液循环，

采用3.5 LCP形钢板进行微创接骨（图8）。 

此 外 ， 行 右 股 骨 内 侧 T E N 缩 短 术 。

手术后，用后聚合物夹板将左下肢从胫骨

下三分之一处固定到股骨上三分之一处，

固定10天。

术后实验室数据显示患者的红血球指数

明显下降（Hb 64 g/L，Ht 20.30 %， 

Er 2.67 x 106/mcl），需要单剂量包装

的红细胞输血。病情稳定后，血红蛋白

水平升高（Hb 89 g/L，Ht 28.60 %， 

Er 3.50 x 106/mcl），VAS疼痛症状评分降

至3-4分。术后第4天，患者被转诊至莫斯科

其他卫生机构进行病例随访和康复治疗。

固定结束后，完全允许手术肢体关节

活动。固定结束后1个月患者左膝关节活动完

全恢复。术后一个月对照X线片示无钢板移位。

手术两个半月后，患者能拄拐杖独立行走。

在截短右股骨的TEN之后，患者无疼痛感。

2016年9月24日，患者行走时左股骨剧烈

疼痛，在初级医院接受X线检查，被诊断为

左股骨再植骨折（图9 a）。

2016年9月29日，患者被送往EMC。由于

骨折性质不稳、骨折块移位、疼痛严重与失

血，且考虑到需要尽早激活防止低动力型骨

质疏松症，嘱手术治疗。

标准术前准备后，手术在当日进行。

由于骨干的远端三分之一处没有完全愈合，

无法取出钢板（见图9 a）。我们决定通过

TEN进行顺行髓内接骨。远端骨折块近端部

分通道被封闭，因此我们将近端骨钉暂时

从钢板上取下，形成通道。TEN的远端固

定位置被钢板内的骨钉堵塞。由于预先弯

曲了TEN的远端部分，我们可以用两根钛钉

绕过所有的骨钉。钛钉和骨钉接触紧密，

为远端骨折块提供了额外的稳定性。由于

远端骨折块中钛钉的安装条件特殊，我们

无法插入两根直径相同的钛钉。首先插入

直径为2.5mm的钛钉，再插入直径为2.0mm

的钛钉。之后，用两颗骨钉堵住钢板近端

（图9 b）。手术后，用后聚合物夹板将

左下肢从胫骨下三分之一处固定到股骨上

三分之一处，固定时间为4周。

图8.术中左侧股骨X线片，（a）钢板微创接骨；

（b）术后股骨额状面平片

 a b

图9.左股骨再植骨折，骨干远端三分之一未完全

愈合，额状面（a）；术后左股骨X线片， 

额状面（b）

 a b
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图11.左股骨X线片：a——1个月后； 

b——2个月后

 a b

图12.术后6个月平片，左股骨干假关节形成的初期体征，

右股骨折完全愈合（a）；术后两年左膝关节X线片（b）； 

两年后左股骨折完全愈合（c）

 a b c

术后血检（Hb 85 g/L，Ht 25.60%， 

Er 3.31 x 106/mcl）提示无需使用袋装红细

胞输血。入院第5天，患者病情稳定，VAS评

分为3-4分，出院后在初级医院接受病例随

访和康复治疗。

结局和治疗结果

术后1个月、2个月、6个月、12个月及

24个月，患者在初级护理机构进行X线片

检查，评估骨折愈合情况。由于初级护理

机构缺少康复专家，患者仅关节活动度得

以恢复，并学习独立行走。

术 后 2 个 月 左 膝 关 节 活 动 度 为

10–0–110°。术后1.5个月患者能够靠外

部支撑站立。术后2个月患者可以能够靠外

部支撑行走（图10）。随访期间无感染并

发症发生。术后1个月及2个月复查X线片示

再植骨折有愈合迹象（图11）。

然而，术后6个月X线片确定了假关节形

成的初期体征（图12a），因此，建议增

加轴向载荷。患者在左下肢全负重的情况

下拄拐杖行走，无疼痛和病理活动主诉。

随访1年内的X线片示左股骨再植骨折愈合

情况改善。随访两年的X线片示骨折完全

愈合（图12 b, c）。

图10.患者术后2个月的外观

 a b c d
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我们要求患者在受伤前对其运动模式

进行回顾性评估，然后使用GFAQ [13]

和Bleck评分[14]对第一次受伤后一年

和两年后的情况进行评估。在上个月受

伤前，患儿可以独立在外活动，但仅限

于平坦的地面。其在上下台阶和其他非

常规活动时需要他人帮助，GFAQ评分为

7分，Bleck评分为4分。第一次受伤一

年后，该患儿可以在家里走路，但速度

很慢。行走不是她在家里活动的首选方式

（GFAQ评分5分，Bleck评分3分）。在第一 

次受伤的两年后，她可以步行至离家

4.5–15米的距离，但是在户外和公共

场所必须使用轮椅（GF A Q评分6分， 

Bleck评分4分)。结果如图13所示。患者主

诉膝关节不稳定，臀部肌肉萎缩。在直立

和行走的过程中，她害怕再次跌倒而再次

骨折。这阻碍了其运动方式的发展，从而

阻碍其回到以前的活动水平。

讨论

在OI患儿股骨骨折畸形外科治疗中， 

主要使用内固定装置，包括伸缩装置

（Baily-Dubow/Sheffield、Fassier-Duval

髓内钉）和非伸缩装置（Rush针,克氏针、 

TEN）[7]。由于关节内骨折，我们无法仅使

用髓内固定。在第一阶段，有必要恢复股骨

和胫骨关节面的一致性，并在骨折的关节内

骨折块之间建立绝对的稳定性。空心松质

骨钉的使用，保证了其能沿导针进行准确

安装，大直径（6.5 mm）和宽螺纹部分使

其能够在骨质量较差的情况下进行骨折块

间压缩。股骨远端骺端金属固定物的存在，

明显限制了髓内接骨固定物的选择。在这种

情况下，使用伸缩钉在技术上较为困难，

因为股骨骨骺里有一个骨钉，而伸缩钉需要

固定在股骨骨骺上[15]。TEN用于该类骨折

时的主要优点包括可以选择插入钉的位置、

预弯钛钉尖端，并有广泛的锚定直径可供选择 

（1.5到4.0 mm）。E.R. Mingazov等人认为， 

为了避免生长区闭合，应避免将螺纹和刚

性锚插入生长区。然而，如果插入表面

光滑的锚，则不会导致生长区闭合[11]。

骨质量差是导致TEN频繁移位的原因[7]，

在本病例中，我们因此再行手术。由于髓

内管狭窄，我们无法安装两个TEN来保持充

分复位。通过钻孔扩大髓内管，将发生重伤

和大量失血，导致病情恶化。

对OI患者使用钢板，发生并发症的风

险较高，因为钢板边缘对骨头会产生应力

负荷[15-17]。根据 J.E. William等人的

研究，OI患者在钢板接骨术后的并发症发

生率为69%。在46%的病例中，并发症与再

植骨折有关[17]。尽管如此，在我们的临

床病例中，使用钢板可以使解剖复位并使

骨折块固定稳定。采用微创技术保持骨膜

血供，为多段骨折的巩固和固定期的缩短提

供了条件。长时间固定和缺乏轴向负荷的OI

患者会产生低动力型骨质疏松症，会明显增

加骨折复发的风险。采用微创技术，表明了

我们外科治疗的理念——让患者早日康复。

由于已知并发症的存在，应考虑髓外和髓内

复合接骨的方法治疗骨折。

首次受伤两年后，我们使左股骨骨折成

功愈合。但患者仍存在肢体长度差异和股

图13.患者GFAQ和Bleck量表调查结果
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骨畸形问题，需要矫正。消除畸形可以降

低骨折复发的风险，扩大运动方式。许多

研究者认为骨强化对于降低骨折风险是必

要的，然而TEN不能降低骨折风险，因为患

儿持续生长，并且钛钉的插入方法使其没

有伸缩效果。

我们认为，在本研究病例中，考虑到

患者病情的严重程度，我们不可能在骨

折治疗过程对畸形进行矫正。在第一阶

段进行矫治将显著增加手术量和出血量，

而双股骨骨折已经导致大量出血和手术量。 

在随后的两个矫正阶段，由于股骨远端三

分之一延迟愈合，骨折骨折块固定有明显

的失败风险。

因此，骨折完全愈合后，使用具有伸缩

效果的内固定装置固定骨折骨折块，可以

进行矫治性截骨，恢复正常肢体解剖结构。

我们从患者左股骨取出钢板和两个TEN， 

通过颈干角恢复来矫正转子下区多平面畸形 

（同时缩短肢体），并对右股骨中下三分之

二缘进行多平面畸形矫正。

涉及儿科医师、创伤骨科医师、康复科

医师、内分泌科医师和心理学医师的多专

科方法，对OI治疗至关重要。药物治疗的

目的是预防OI患者罹患骨质疏松。在过去

20年里，二磷酸盐用于治疗OI患者。儿科

医师和内分泌科医师根据患者具体情况制

定了一个二膦酸盐治疗方案，该方案根据

脊柱X线密度测量进行调整。

治疗导致骨密度增加，明显增加了手术

治疗骨折并纠正畸形的可能性。康复治疗

在术后运动状态的恢复中起着至关重要的

作用。其目的是恢复关节运动、加强肌肉

结构、学习走路。膝关节不稳（伴随肌肉松

弛和固定后肌肉萎缩）往往导致患者跌倒。

在术后使用单个铰链矫形器有助于解决这个

问题[8]。OI患儿经常遭受多重骨折，许多

患儿害怕在康复阶段再次受伤[1]。患者常

常感到绝望，决定不重新学习走路，甚至

不重新站起，他们更愿意坐在轮椅上活动。 

因此，对于患儿及其父母，心理学医师的帮

助非常重要。

结论

OI患儿股骨远端三分之一关节内多骨折

块骨折的外科治疗，对于创伤骨科医师来

说是一项艰巨的任务。骨密度较低以及生

长区的存在，导致骨折无法通过传统方法

治疗。在骨组织质量较差的情况下，外科医

生应有完整的仪器设备可供使用，以贯彻绝

对和相对稳定的原则。恢复时保证关节面一 

致性至关重要。上述病例使用大直径松质

骨钉，可使外科医生实现骨折块间压缩和

骨折部位关节内的绝对稳定性。由于缺少

解剖复位和固定的稳定性，左股骨远端三

分之一处的骨折部位延迟愈合。

尽管再植骨折的发生风险较高，但关节

旁骨折的接骨术需要使用钢板。利用微创接

骨术，我们成功地维持了骨膜血供，为骨折

的愈合创造了条件。使用阻塞骨钉可降低术

后骨钉移位的风险。

为了恢复下肢功能及扩大活动度，OI患

者需要在专业的医疗机构接受全面的康复治

疗。治疗严重受伤的OI患儿，首要任务是提

供多专科方法，使儿童能够恢复到以前的活

动水平。
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