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３８例先天性皮肤缺损创面不同治疗方法的疗效分析
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　　［摘要］　目的　探讨先天性皮肤缺损的创面处理方法。方法 　 ３８例先天性皮肤缺损创面，１８例１０％以下创面保
守治疗（其中１３例去膜，５例膜全）、１例７％的创面保守 ＋大张刃厚植皮治疗、１６例１０％以上创面大张刃厚植皮治疗、
３例伴骨缺损创面人工真皮＋大张刃厚植皮治疗，总结不同缺损程度及不同处理方法的长期随访结果。结果 　 本组
３８例均恢复良好。７例出院后失访。３１例随访５个月至７年不等。１４例（包括部分保守、部分手术病例）保守治疗创面，
５例未去膜创面愈合较去膜创面快，且３例愈合后仅遗留色素减褪，２例遗留平、软、色素减褪浅表瘢痕，去膜的９例创面
愈合后均遗留轻重不等瘢痕伴色素减褪。１５例（包括部分保守、部分手术病例）刃厚植皮治疗创面愈合后５例无明显瘢
痕，５例遗留平、软羊皮纸样瘢痕，５例遗留轻重不等增生性瘢痕；３例人工真皮＋刃厚植皮的头皮缺损＋颅骨缺损创面均
遗留平、软、与皮肤同色瘢痕伴秃发，其深部颅骨缺损均已痊愈。结论 　 先天性皮肤缺损创面覆盖膜为发育不良表皮，有
促进创面愈合作用；１０％以下创面保守治疗能达到理想创面愈合效果，但处理中需完整保留其表面覆盖的膜；１０％以上创
面由于愈合时间较长为避免并发症发生建议大张刃厚植皮封闭；伴颅骨缺损创面不需处理骨缺损。

　　［关键词］　 先天性皮肤缺损；创面；长期随访：疗效
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　　先天性皮肤缺损是一种少见疾病。１７６７年由
Ｃｏｒｄｏｎ［１］首次报道。该病多为散发。西班牙研究者认
为目前该病发病率为２．８／万 ～３／万［２－３］，大部分表现

为皮肤的缺损，约２０％患者有深部骨骼的缺损。目前
国内外文献多为病例报道。现将我院我科自２００２年
３月至２０１１年９月收治的３８例病例创面处理及长期
随访情况报告如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料
　　本组共３８例患儿，均为２００２年３月至２０１１年９月入住重
庆医科大学附属儿童医院烧伤整形科患儿，均诊断为先天性皮

肤缺损。男性１９例，女性１９例；年龄１～１２４（３１．７６±３４．５７）ｈ，
顺产３２例，剖宫产６例。体质量２０～４．１（２．７７±０．５０）ｋｇ。
经过与家属沟通并征得其书面同意，本研究经医院伦理委员会

核准。缺损部位：双下肢１４例、一侧下肢１０例、头部１０例、一
侧上肢２例、躯干 ２例。皮肤缺损面积为体表总面积（ｔｏｔａｌ
ｂｏｄｙｓｕｒｆａｃｅａｒｅａ，ＴＢＳＡ）的４％～１８％（１０．３６±４．８４）％。伴卵
圆孔未闭４例，房间隔缺损４例，室间隔缺损３例，动脉导管未
闭３例，颅骨缺损３例，胫腓骨短小２例，并趾及缺趾节２例，矢
状缝增宽１例，房间隔膨胀瘤１例，脊髓脊膜膨出１例，肾积水
１例，脑白质发育不良１例，马蹄内翻足１例，４例患儿血巨细
胞病毒ＩｇＧ阳性；其中３例存在感染，２例为鲍曼氏不动杆菌感
染，１例为曲霉菌感染，均曾在外院治疗，曲霉菌感染曾用民间
草药自敷治疗，３例感染创面面积大于１０％。
１．２　临床表现
　　３０例患儿出生时即有界限清楚的皮肤缺损，创面形态不
一，为圆形、卵圆形、线状或星状，四肢常出现于伸侧，双下肢多

表现为双边对称性 Ｓ形创面。创面基底粗糙，呈红色肉芽，表
面覆盖一薄层黄白色膜。２例表现为一个厚壁大疱，其顶部很
快脱落，创面基底粗糙，呈红色肉芽。２例创面粗糙呈淡红色肉
芽，伴黄白脓性分泌物；１例创面可见少许霉斑。创缘均呈不整
齐的波纹状。３例颅骨缺损可见硬脑膜外露，颅骨缺损面积分
别为６．５ｃｍ×４．５ｃｍ，４ｃｍ×２ｃｍ，３．５ｃｍ×３ｃｍ大小。
１．３　创面治疗
１．３．１　１０％以下创面保守治疗　　共１８例。创面每日外用
０．２５％聚维酮碘液清洗１次，生理盐水冲洗干净后，阿米卡星
洗剂、贝复济（碱性成纤维细胞生长因子）外喷，内层油纱外层

无菌纱布包扎。１３例创面清洗过程中表面覆盖膜均完全或部
分去除，５例清洗过程中不去膜予以完整保护（后期病例）。创
面逐渐缩小，尤其以７～１０ｄ创面缩小明显，４例２～３周左右
创面愈合出院，１４例住院治疗１０～２３ｄ自动出院，出院后５～
３８ｄ愈合。
１．３．２　１例７％的双下肢创面部分保守、部分手术治疗　　生
后４ｄ入院，如上换药治疗１２ｄ后（双小腿创面表面覆盖膜部
分被去除），双小腿创面大部分痊愈，双足背创面未愈予以取头

部大张刃厚皮片植皮（家长要求植皮治疗），入院后１７ｄ双小
腿创面痊愈，足背创面植皮存活。

１．３．３　１０％以上创面手术治疗　　共 １６例。入院当天
０２５％聚维酮碘液消毒后创面去膜，之后每日外用０．２５％聚维
酮碘液清洗１次，生理盐水冲去碘液、贝复济（碱性成纤维细胞

生长因子）外喷（曲霉菌感染创面予以外涂美克，静脉未用抗真

菌药物。２例创面鲍曼氏不动杆菌感染患儿予以静脉输入药敏
敏感药物哌拉西林他唑巴坦钠治疗７ｄ。），内层油纱外层无菌
纱布包扎。更换敷料动作要轻柔，减少创面出血，避免不必要

的损伤。待创面感染基本控制且肉芽红润后手术植入大张

（６ｃｍ×４ｃｍ）自体刃厚皮片封闭创面，术后５例创面部分植入
皮片坏死，予以换药，术后７～２４ｄ左右创面完全封闭。
１．３．４　伴骨缺损创面手术治疗　　共３例。入院后４８ｈ予以
创面去膜，人工真皮植入，２周后予以大张（与创面大小相同）
自体刃厚皮片植入，刃厚皮片植入后７～１０ｄ左右创面完全封
闭。

２　结果

　　本组３８例均恢复良好，无在院死亡或严重并发症发生。
７例出院后失访，包括５例１０％以下创面、２例１０％以上创面。
余３１例出院后均随访５个月至７年不等。１４例保守治疗创面
（包括部分保守、部分手术病例，该病例入院时创面情况见图

１，入院治疗１２ｄ小腿创面大部分愈合见图２，足背创面未愈予
以大张刃厚植皮，治疗１７ｄ小腿创面痊愈，足背创面植皮存活
见图３），生后 １６ｄ至 ２个月创面愈合，随访至今（５个月至
７年），５例未去膜创面愈合较去膜创面愈合快且３例愈合后仅
遗留色素减褪，２例遗留平、软、光泽稍亮浅表瘢痕。去膜的
９例创面愈合后均遗留轻重不等瘢痕伴色素减褪（图４小腿），
未出现关节畸形及活动明显受限。１５例刃厚植皮治疗（包括
部分保守、部分手术病例）创面愈合后，５例创面随访至今（１～
７年）无明显瘢痕（图４足背）；５例创面愈合后随访至今（１～
７年）创面遗留平、薄、亮、软羊皮纸样瘢痕；５例创面术后有部
分皮片溶解坏死（包括３例感染创面），愈合后随访至今（６个
月至７年），创面遗留微暗红、硬、微高出皮面增生性瘢痕，也均
未出现关节畸形及活动明显受限。３例人工真皮＋刃厚植皮的
头皮缺损＋颅骨缺损创面，随访至今（８＋个月至３年）创面均遗
留平、软、与皮肤同色瘢痕伴秃发，其深部颅骨缺损均已痊愈。

!

"

图１　先天性皮肤缺损患儿出生４ｄ小腿、足背观察
图２　先天性皮肤缺损患儿治疗１２ｄ后小腿、足背观察

! "

图３　先天性皮肤缺损患儿治疗１７ｄ后足背植皮创面观察
图４　先天性皮肤缺损患儿术后２年小腿、足背观察
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３　讨论

　　先天性皮肤缺损又名皮肤再生不良或先天性皮肤
发育不全，它是指在一个区域内或广泛区域的表皮、真

皮、皮下组织甚至肌肉、骨骼的先天性缺损。可伴多种

异常综合征。病因目前暂不清楚，双胎之一为浸软儿

（子宫内死亡的木乃伊化的胎儿）引起的继发性宫腔

狭小、羊膜粘连［４］，胎盘的血管栓塞、孕早期原发分化

异常［５］、邻近的羊膜发育缺陷、关键时期宫内感染、药

物及接触有毒物质可能与其有关，目前国内外病例报

道中的有害物质有接触油漆类物质［６］、口服甲巯咪

唑［７－８］、利胆醇、复方胆通片、感冒通等，也可能与遗传

有关。本研究３８例患儿均无家族史。国外报道好发
于头部［９－１０］，占８４％［１１］。赵辨［１２］描述头皮缺损约占

６０％，常位于头顶部或矢状缝附近，其中２０％ 伴发颅
骨、甚至硬脑膜缺损；其次为肢体，约占２５％；最后是
躯干，约占１２％，常对称发生。我国病例报道多见下
肢，占７７．７８％［６］。在我院收治的病例中以肢体多见，

占６８．４２％，下肢占６３．１６％。其原因可能为统计病例
太少所致误差或是确实存在人种差异。

　　１０％以下不伴骨缺损创面采取保守治疗，其中未
去除覆盖膜创面愈合较去除膜创面愈合快且创面愈合

后不留瘢痕或遗留非常轻的瘢痕。其原因可能是创面

覆盖膜为发育不良的２～３层表皮细胞［１３］，具有再生

能力，能加快创面细胞覆盖促进创面较快愈合。去除

覆盖膜破坏或减弱了胚胎时期遗留的创面再生功能，

而且相当于创面遭受二次损伤，故创面愈合时间延长

且愈合后瘢痕加重。

　　１０％以上不伴骨缺损创面采用手术大张刃厚植皮
封闭，术后５例无明显瘢痕，５例遗留平、软羊皮纸样
瘢痕，５例遗留微暗红、硬、微高出皮面增生性瘢痕，说
明大张刃厚植皮能有效改善大面积先天性皮肤缺损创

面的愈合质量，部分创面增生性瘢痕的遗留考虑与创

面感染、植皮坏死有关。

　　全球范围内已有多例头皮伴颅骨缺损病例保守或
植皮治疗后颅骨缺损自然愈合。例如２００９年美国报
道１例顶骨完全缺损伴头皮缺损病例非手术治疗痊
愈［１４］；２０１０年克罗埃西亚报道头皮伴颅骨缺损，缺损
面１２ｃｍ×８ｃｍ，保守治疗后痊愈［１５］。我科３例头皮
缺损＋颅骨缺损创面予以人工真皮＋大张刃厚植皮封
闭，骨缺损未予以处理，随访８＋个月至３年，颅骨缺损
自然愈合。说明颅骨缺损有自然愈合趋势。

　　本研究结果显示１０％以下先天性皮肤缺损创面
保守治疗能达到理想创面愈合效果，但处理中需完整

保留其表面覆盖膜；１０％以上创面由于愈合时间较

长，大面积缺乏皮肤保护的软组织暴露可能出现继发

感染、危及生命，建议大张刃厚皮植皮治疗封闭；伴颅

骨缺损创面，颅骨缺损有自然愈合趋势，不需要针对缺

损颅骨进行手术干预，因缺损软组织层次深，建议人工

真皮＋大张刃厚植皮封闭创面，其秃发需后期处理。
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