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Ｒｕｓｈ钉矫治成骨不全儿童股骨畸形的疗效观察
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　　［摘要］　目的　探讨股骨多段截骨髓内钉固定矫治儿童成骨不全症所致股骨畸形的疗效，分析术
后并发症的防治。方法　２００７年１月至２０１３年１２月，我院共收治成骨不全所致股骨畸形患儿２８例，
包括３９根畸形股骨。年龄３岁７个月至１４岁５个月，平均８岁４个月。术中将弯曲股骨行多段截骨
矫形及髓内钉固定，平均截骨１．９（１～３）处，随机分为弹性针组与 Ｒｕｓｈ钉组，其中２０根股骨使用弹性
髓内钉，１９根股骨使用Ｒｕｓｈ钉。结果　随访１年３个月至５年７个月，平均３年８个月。随访后期按
Ｓａｎｄｅｒｓ评分标准评定髋关节功能：弹性针组优１１例，良２例，中７例，差０例；Ｒｕｓｈ钉组优１６例，良
２例，中１例，差０例。结论　多段截骨矫形后髓内钉内固定治疗儿童成骨不全所致股骨畸形，能有效
矫正股骨弯曲畸形，改善下肢外观及力线关系，防止再骨折，提高患儿生活质量，效果明确。Ｒｕｓｈ髓内
钉内固定效果满意，术后再骨折概率小，股骨不易再次弯曲变形，值得临床推广。
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１２６．ｃｏｍ

　　成骨不全是一种因遗传或基因突变而影响结缔组
织合成的疾病。依据病情轻重程度不同分为Ⅳ大型，
其临床特征包括：骨骼脆性增加、骨质疏松、多发骨折、

蓝巩膜、进行性耳聋、关节松弛等［１］。成骨不全患儿

易发生骨折，尤以下肢多见。因多次骨折至肢体进行

性畸形，严重影响下肢负重行走功能。磷酸盐等药物

治疗能增加骨质强度减少再骨折，但不能矫正骨骼畸

形［２］。手术矫治骨骼畸形是唯一有效、可靠的方法。

随着材料科学的发展，可用于股骨固定的材料逐渐增

多，各地运用不同种类内固定物矫治儿童成骨不全认

为各有其优缺点。本科２００７年１月至２０１３年１２月
收治２８例成骨不全症致股骨畸形患儿，采用多段截骨
髓内钉内固定矫治股骨畸形并长期留置防止再骨折，

疗效明确，现报告如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料
　　２００７－２０１３年我科共收治２８例（３９根股骨）成
骨不全症致股骨畸形患儿，随机分为弹性针组与 Ｒｕｓｈ
钉组。弹性针组包括男性１０例，女性５例，共２０根股
骨，其中５例行双股骨手术，年龄３岁５个月至１３岁９个
月，平均年龄８岁４个月。Ｒｕｓｈ钉组包括男性８例，女
性５例，共１９根股骨，其中６例行双股骨手术，年龄３岁
８个月至１４岁１０个月，平均年龄８岁１个月。２１例
在当地或上级医院转诊至我院骨科最终确诊，２８例均
经历多次股骨骨折，手术前每根股骨骨折３～１０次，平
均５．３次。１６例院外行支具外固定、牵引等保守治
疗，全部病例均未行手术治疗，Ｘ线片均表现为全身普
遍骨质疏松，股骨弯曲畸形、变细、皮质变薄，干骺端宽

大（图１）。本研究获得医院伦理委员会批准，患儿及
其家属签署知情同意书。

!

"

Ａ：双侧股骨骨干细长弯曲畸形，骨质疏松，骨皮质变薄，干骺
端相对较大；Ｂ：上肢骨质病变，骨折畸形愈合合并假关节

图１　成骨不全儿童股骨畸形Ｘ线片表现

１．２　术前准备
　　术前对患儿进行全身条件及肢体骨骼条件综合评
定。患肢全长摄 Ｘ线片多表现为股骨骨干细长弯曲
畸形，骨质疏松，骨皮质变薄，干骺端相对较大，部分患

者表现为多处新鲜或陈旧性骨折，成角畸形，断处可见

大量骨痂生长。精确测量骨干长度、畸形部位、成角度

数及跨度、髓腔直径等。并据此个性化设计截骨方案，

包括截骨部位、楔形截骨块角度、大小、髓内钉的长度

和直径等。

１．３　手术方法
　　手术在持续硬膜外麻醉或全身麻醉下进行。常规
取大腿前外侧切口，以畸形顶点为中心，切开皮肤、皮

下，分离至骨膜，切开骨膜，骨膜下剥离显露畸形骨段。

按术前设计的截骨部位及大小，楔形截除少量病骨，截

骨时需完全截断骨干，尽量保留骨膜完整，以保证血供，

利于断端愈合。合并髋关节内翻、肢体旋转等可一并截

骨矫正。弹性髓内钉从股骨大转子处穿入，直达干骺

端。选择易于穿过髓腔的最大直径Ｒｕｓｈ钉。于股骨大
转子位置另做一小切口，沿大转子位置顺行将Ｒｕｓｈ钉
置入髓腔。中间骨段可作适当旋转，以利穿针并保证力
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线。Ｒｕｓｈ钉的钩端放置于大转子之上，打入皮质固定，
远端至股骨远端骨骺水平，术中Ｘ线片检测Ｒｕｓｈ钉不
能穿过关节软骨。对于严重弯曲畸形者，必要时需放弃

一个或多个骨段，以避免软组织的过度牵拉。

１．４　术后处理及随访
　　术后髋人字位支具固定４～６周，去支具后进行渐
进性功能锻炼。早期避免负重，复查 Ｘ线片，所有截
骨部位骨愈合后开始负重锻炼。评定标准采用

Ｓａｎｄｅｒｓ标准，包括疼痛、行走的步态、功能、运动与肌
力、术后放射线及日常生活能力的评估，各１０分，总分
６０分。优秀：５５～６０分，良好：４５～５４分，差：３５～４４分，
失败：小于３５分。每３～６个月在我院骨折专科门诊
随访，对髋关节进行评分。

１．５　统计学分析
　　采用ＳＰＳＳ１９．０统计软件，优良率进行 Ｆｉｓｈｅｒ精
确检验。

２　结果

２．１　弹性针内固定
　　弹性针内固定２０例（图２），平均随访时间３年８个
月（１年３个月至５年７个月）。全部患儿家长对手术
畸形矫正效果满意，术后下肢外观及站立、行走功能恢

复可。术后１年以上按 Ｓａｎｄｅｒｓ评分标准评定髋关节
功能：弹性针组优１１例，良２例，中７例，差０例，优良
率６５．０％。术后下肢平均延长 ２．３（１．６～３．０）ｃｍ。
２例行走后出现弹性髓内钉突出，需手术取出；３例因
外伤导致股骨再骨折，经外固定保守治疗后恢复行走；

２例出现截骨端骨不连，后期经自体骨髓移植后均达到
骨性愈合；３例因单侧手术后，对侧相对变短致跛行。

!

" #

Ａ：术前；Ｂ：术后１个月；Ｃ：术后１年，畸形矫正，力线恢复，

骨折愈合

图２　成骨不全儿童股骨畸形行弹性针内固定手术前后

Ｘ线片表现

２．２　Ｒｕｓｈ钉内固定
　　Ｒｕｓｈ钉内固定１９例（图３、４），按 Ｓａｎｄｅｒｓ评分标
准评定髋关节功能：优１５例，良３例，中１例，差０例，
优良率９４．７％。３例单枚弹性髓内钉内固定肢体再次
出现轻度弯曲畸形；３例术后因骨骼生长髓内钉相对
变短需更换内固定。所有病例术后未出现神经血管损

伤、感染、骨髓炎等并发症。弹性针组与 Ｒｕｓｈ钉组行
Ｆｉｓｈｅｒ精确检验，组间差异有统计学意义（Ｐ＝０．０４４）。

!

" #

Ａ：术前；Ｂ：术后３个月；Ｃ：术后１年２个月，畸形矫正，力
线恢复，骨折愈合

图３　成骨不全儿童股骨畸形行行Ｒｕｓｈ钉内固定手术前后
Ｘ线片表现

!

" # $

Ａ、Ｂ：术前正侧位；Ｃ、Ｄ：术后１个月复查正侧位，骨痂生
长，力线恢复，畸形矫正

图４　成骨不全右股骨陈旧性骨折伴畸形儿童行Ｒｕｓｈ钉内
固定截骨矫形手术前后Ｘ线片表现

２．３　典型病例
２．３．１　弹性针内固定　　患儿，男性，８岁，病程６年，
２岁开始股骨骨折，予以保守治疗，牵引支具固定，术
前骨折３次，均保守愈合，２００９年２月行左股骨２枚
弹性针内固定矫形（图２）。
２．３．２　Ｒｕｓｈ钉内固定　　病例１：患儿，男性，７岁，
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病程５年，２岁开始有股骨反复骨折，术前骨折５次，
均经保守治疗愈合，２０１２年７月在我科行 Ｒｕｓｈ钉矫
形左股骨成骨不全（图３）。
２．３．３　Ｒｕｓｈ钉内固定　　病例２：患儿，男性，８岁
２个月，３岁开始有股骨反复骨折，术前骨折４次，均经
保守治疗畸形愈合，２０１２年５月在我科采用 Ｒｕｓｈ钉
内固定截骨矫形（图４）。

３　讨论

　　成骨不全是一种全身性遗传性结缔组织疾病，新
发病例、散发病例多为基因突变所致［３］。文献［４］报
道其发病率为１／２５０００～１／１００００。儿童成骨不全症
因废用性骨质疏松和局部畸形常伴发骨折，以股骨骨

折最为多见，因在内收肌和自身重量的作用力下，往往

表现为凸向前外侧的弓状畸形愈合。单凭夹板或骨牵

引等非手术疗法很难在治疗股骨骨折同时避免骨干畸

形及防止再次骨折［５］。Ｎｉｅｍａｎｎ等［６］认为超过４０°的
弓状弯曲畸形需手术矫正。

　　针对成骨不全症儿童肢体畸形的手术矫治方法，
Ｓａｌｄａｎｈａ等［７］予外固定支架矫正畸形并延长肢体，也

有学者提出治疗骨折同时一期矫正畸形，并以髓内钉

内固定［８］。因成骨不全症患儿骨皮质菲薄，治疗成骨

不全症的再发骨折和进行性畸形时，不能采用接骨板

或外固定支架固定。目前认为对成骨不全骨骼畸形行

手术干预时髓内钉是内固定的最佳选择。钛制弹性髓

内钉具有良好的弹性、韧性及生物相容性，不易折断，

对骨膜及周围血供影响小，利于骨愈合［９］。Ｒｕｓｈ钉植
在骨髓腔内起到内支架作用，应力均匀，不会产生“应

力遮挡”效应；Ｒｕｓｈ钉长期腔内固定，有效地降低了再
次骨折的发生率；即使再次发生骨折，Ｒｕｓｈ钉可限制
骨折断端移位，经外固定等非手术治疗后便可恢复股

骨功能；Ｒｕｓｈ钉的钩状尾端可防止髓内钉脱出或随骨
骼发育沉入髓腔。Ｒｕｓｈ钉以上诸多优势使其目前在
治疗成骨不全骨折或畸形矫正时应用广泛。我院目前

首选长骨多段截骨矫形，髓内钉内固定，既可以达到矫

正畸形、加强肢体强度、减少再次骨折概率，也可不同

程度地延长肢体长度。

　　我院采用多段截骨矫形弹性针或 Ｒｕｓｈ钉髓内固
定方法矫治成骨不全儿童股骨畸形取得较好效果，总

结经验，在术中应注意如下几点：①行单侧股骨畸形截
骨矫形时需考虑对侧肢体长度，如果有双侧畸形时对

侧是否需同时行手术等，术后恢复的双下肢长度需注

意不能差距２ｃｍ；②术中应显露弓状弯曲骨段，在弓

状顶点处截骨，务必完全刮除假关节和病理性骨痂等

异常组织；③术中尽可能减少骨暴露时间及截骨次数，
若截骨大于３段应尽量保护中间游离骨段部分骨膜完
整以保证血供［１０］，若手术时间超过２ｈ，需术中使用抗
生素预防感染；④如髓腔过细，除在适当部位截骨外，
亦可用以电钻扩大畸形骨段以及远近两端的髓腔，以

利髓内钉顺利穿入；⑤植入髓内钉术中注意髓内钉前
行情况，避免强行敲入髓内钉穿破骨皮质，必要时Ｃ型
臂检查了解髓内钉位置以适当调整，髓内钉尽量至远

端骨骺，但应避免反复穿入破坏骨骺及穿破关节软骨

影响关节功能；⑥股骨截骨矫正畸形后往往可致骨干
不同程度的延长，术中应充分考虑神经、血管等软组织

的承受能力，必要时可采用神经电生理监测；⑦对于小
年龄的患儿，股骨可采用一根 Ｒｕｓｈ钉足够，而对于大
年龄（＞８岁）或者体质量较大（＞３０ｋｇ）的患儿建议
采用２根Ｒｕｓｈ钉，胫骨固定推荐采用１根Ｒｕｓｈ钉。
　　目前，国外学者为了减少再次手术发生率，推荐采
用可延长髓内钉固定如 ＢａｉｌｅｙＤｕｂｏｗ钉、Ｓｈｅｆｆｉｅｌｄ钉、
ＦａｓｓｉｅｒＤｕｖ钉［１１－１２］。国内任秀智等［１３］采用可延长髓

内钉治疗儿童成骨不全症认为近期效果良好。但目前

国外生产的可延长髓内钉价格昂贵，制约其在国内的

普及，在医疗保健尚不健全的其他发展中国家，更是如

此［１４］；而且其并发症，如不愈合、移位、突出、钉弯曲或

断裂以及延长失败等并不少见［１２］。我院采用的 Ｒｕｓｈ
钉价格远低于可伸缩式的髓内钉，其效果也远远好于

价格低廉的克氏针［１４］，是目前性价比较高的选择，在

当前医疗环境及国情下不失为较好选择。

　　成骨不全患儿股骨多段截骨矫治术后除了感染、
神经血管损伤及内固定突出折断、再骨折等并发症外，

骨不连也是常见并发症之一。成骨不全症以骨骼脆性

增加为主要特征，易出现骨折，但对骨折后骨愈合无明

显影响，在有些研究中反而提示成骨不全症的患儿骨

折愈合速度加快［１］。对本组术后骨不连患儿我们考

虑除全身性因素、周围软组织损伤致血供障碍及感染

等常见因素外，内固定材料选择及股骨内收肌生物力

学因素也至关重要，甚至不能除外截骨端未完全骨性

愈合前因外力反复发生截骨端未能发现的微型骨折导

致骨不连。为了避免并发症，术中应注意无菌操作防

止感染，必要时预防使用抗生素，手术操作应轻柔，避

免过多地损伤截骨周围软组织并保持骨膜完整，截骨

端对合时应尽量增加接触面积，注意接触面应力情况，

选择适合内固定材料以及尽快结束手术，术中严格无

菌操作等。
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　　本组有２例术后出现截骨处骨不连，同时伴有内
固定物不同程度突出。考虑系髓内钉直径相对较小及

随着患儿生长体质量增加、活动量增加，内固定突出，

内收肌牵拉等应力改变综合作用所致。骨不连发生后

应早期诊治，可采用更换合适髓内固定结合自体骨髓

移植治疗。根据 Ｗｏｌｆｆ定律骨折达到早期愈合后，增
加骨折端的机械应力刺激是促进骨折愈合和提高愈合

质量所必需的，因此满意内固定后定期复查了解截骨

端愈合情况，后期适当负重功能锻炼可达到满意效果。

　　目前对于成骨不全症的治疗，尚未找到特别有效
的根治方法。近几年利用基因分析手段发现了很多与

该疾病相关的基因，例如 ＣＲＴＡＰ、ＦＫＢＰ１０、ＬＥＰＲＥ１、
ＰＬＯＤ２、ＰＰＩＢ、ＳＥＲＰＩＮＦ１、ＳＥＲＰＩＮＨ１、ＳＰ７、ＷＮＴ１、
ＢＭＰ１和 ＴＭＥＭ３８Ｂ等［３］，并将分型进一步细化到

１１型，针对不同的类型可基本判断预后与临床干预。
临床上主要使用矿物质类药物增加骨质硬度防止骨

折［２］，其他药物如生长激素也可增强骨的硬度［１５］，也

有学者通过小ＲＮＡ诱导成骨分化［１６］。但对于骨骼明

显畸形的成骨不全症患儿，外科手术矫正畸形则是必

然的选择。对于股骨畸形我们采取多段截骨矫形髓内

钉内固定手术方式显著矫正畸形、改善活动能力、避免

再次骨折。因Ｒｕｓｈ髓内钉相对坚硬，内固定效果好，
后期不易变形，钉尾固定不易滑脱等优势值得临床推

广。但需要注意髓内钉移位或折断、截骨端骨不连

等并发症，生长期儿童需要定期随访，必要时更换内

固定。

　　综上所述，本研究随访Ｒｕｓｈ钉矫治儿童成骨不全
股骨畸形，获得较为理想的效果，虽然有经济方面的优

势，但不能随患儿股骨生长所延长，如何开发可延长的

内固定将是今后的研究重点。
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