
第 !! 卷第 !! 期
"##$ 年 !! 月

%%%%%%%%%%%%%%%%%%%%

中国当代儿科杂志
&'() *&+),-./ 0-1(2,3

4+56!! 7+6!!

7+86"##$

!收稿日期""##$ b#Q b"#$!修回日期""##$ b#Y bQ!

!作者简介"谢梓建#男#大学#医师) 主攻方向%儿童生长发育)

&病例报告&

偏身肥大症 W 例

谢梓建!

!张君铨"

"福建省福州儿童医院 !6影像科$ "6儿科!福建 福州%QY###Y#

%%%%!中图分类号"%9X"$%%!文献标识码"%M%%!文章编号"%!##[ b[[Q#'"##$(!! b#$RX b#"

%%例 !%男#! 岁 " 个月#第 ! 胎第 ! 产#足月顺产#

生后即发现其左侧上下肢及颜面较右侧肥大#舌左

侧较右侧肥厚#随着年龄增大左侧肢体较右侧逐渐

增长-增粗#下颏及舌尖渐向右侧偏斜) 患儿母亲孕

期无风疹等疾病及用药史#家族中无类似病史) 体

格检查%左侧耳廓及面部-舌左侧-左侧上切牙较右

侧明显肥大#下颏及舌尖偏向右侧'图 !() 左侧胸

腹部及上下肢肥大) 左下肢较右侧长约 ! :.) 左

侧阴囊肥大) 智力发育基本正常) 双上肢 m线片

示'图 "(%左桡骨较右侧长约 #6X :.#左尺骨较右

侧长约 #6R :.#左前臂较右侧增粗) 双下肢m线片

示%左侧胫骨较右侧长约 #6R :.#左侧腓骨较右侧

长约 #6" :.) 头颅 &B未见明显异常) 腹部 @超

示%左肾大小约 XQ ..pR" ..#右肾大小约 YX ..

pQY ..#左肾肾窦分离约 "! ..#左输尿管上段扩

张#宽径约 !< ..#肝-胆-胰-脾-右肾-右输尿管未

见明显异常)

例 "%男#R 岁#出生时即发现左面部较右侧肥

大#并逐年加剧) 上下肢未见明显发育异常) 运动-

语言及智力发育与同龄儿童无明显差异) 体格检

查%左耳廓-左颜面部较右侧肥大#下颏向右侧偏斜#

舌体的左半侧较右侧肥大#舌尖偏向右侧#左侧上切

牙较右侧稍大) 双侧肢体基本对称) 生殖器及神经

系统未见异常) 头颅&B及四肢 m线片未见明显异

常) 头颅正位片示左上切牙较右侧稍大) 生化检查

正常)

例 Q%男#" 岁 < 个月#患儿出生时未见明显异

常#随着年龄增大发现右侧肢体较左侧明显粗-长#

蹒跚步态#易跌倒) 体格检查%双侧颜面部基本对

称#右侧上下肢明显粗于左侧#右手明显比左侧宽

厚) 智力发育正常) 双上肢 m线片示'图 Q(%右肱

骨近端骨骺中心至右桡骨远端骨骺中心长度较左侧

%%图 AI患儿颜面$例 A%I左侧颜面较右侧肥大#舌左侧较

右侧肥厚#下颏及舌尖向右侧偏斜)

%%图 >I双上肢 U线检查 $例 A%I左桡骨较右侧长约

#6X :.#左尺骨较右侧长约 #6R :.#左前臂较右侧粗

长约 #6Y :.#右前臂较左侧增粗) 双下肢 m线片

示%右侧股骨大转子至外踝距离较左侧长约 #6" :.)

头颅&B平扫及腹部@超未见明显异常)

例 R%男#[ 个月#患儿出生时即发现其右侧颜面

部较左侧稍肥大#舌经常伸于右侧) 近 " 个月时两

侧颜面部基本对称#但发现右下肢较左下肢肥大#且

逐渐明显) 体格检查%双侧颜面部基本对称#肩峰至

中指指尖长度右侧约 "[ :.#左侧约 "< :.#肩峰下

&XR$&
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Y :.处右上肢周径约 !Q :.#左侧约 !"6Y :.#右下

肢长约 Q" :.#左下肢长约 Q# :.#髂前上棘下方

X :.处右腿周径约 "R :.#左腿周径约 "#6Y :.#右

腓肠肌最大周径约 X6" :.#左侧约 Y6Y :.#右足较

左足明显宽厚) 辅助检查%血糖-血生化正常#肝-

胆-胰-脾及双肾 @超检查无异常发现) 双上肢及

双下肢m线表现主要体现在肢根#即右侧肱骨较左

侧长约 " ..#而两侧肱骨粗细大致相仿#右侧股骨

较左侧长约 Q ..#且较左侧股骨粗约 " ..#两侧骨

皮质厚度大致相仿#双侧尺桡骨及双侧胫腓骨两侧

基本对称'图 R()

%%图 DI双上肢U线检查$例 D%I右肱骨近端骨骺中心至

右桡骨远端骨骺中心长度较左侧长约 #6Y :.#右前臂较左侧增粗)

%图 WI双下肢U线$例 W%I右侧股骨较左侧长约 Q ..#较左侧

粗约 " ..#两侧股骨骨皮质厚度大致相仿#双侧胫腓骨基本对称)

讨论%偏身肥大症''-.('?/-3,3+/'?(亦称偏侧

肥大症-&>3,(>=综合症-J,-()-3综合症- 3̀(-13-(:' 综

合症等#由&>3,(>=于 !$"Y 年首先报道#是以一侧肥

大性改变为特征的一组临床症候群) 本病病因未

明#可能与染色体畸变或胚胎发育异常有关!!"

) 有

人认为是受精卵分成两个不同大小的细胞所致!""

)

但本组资料 R 例临床症状各不相同) 第 ! 例以左上

下肢及颜面肥大为主#第 " 例以左侧颜面部肥大为

主#第 Q 例以右上下肢肥大为主#第 R 例主要以右下

肢肥大为主#显然这些病例用胚胎发育不对称学说

难以解释)

本病症特点%

#

本病 R 例均为男孩#与临床报

告相符!Q"

)

$

临床上多常见右侧!R"

#而本组资料 "

例为左侧#" 例为右侧)

%

有报道本病同时伴有牙

槽扩大-牙齿发育过早-巨齿和错位咬合!R"

#本组资

料除 !-" 例有巨齿外#尚未发现上述其它口腔畸形#

可能与本组资料中 Q 例年龄尚小有关)

)

本病的

偏侧肥大可以是一侧肢体和Z或躯体-面部的肥大#

诊断较为容易) 而本组资料除肢体和面部肥大外#

其中有 ! 例左肾也较右肾肥大#左输尿管上段有扩

张#故一侧内脏肥大的可能性亦存在)

偏身肥大症的诊断首先要排除偏侧萎缩症#如

面偏侧萎缩症等形成的双侧发育不对称#其次需与

L5(//-5VB3-)2>)2?Vg-S-3氏综合征鉴别) L5(//-5V

B3-)2>)2?Vg-S-3综合征主要包括巨大的血管痣-静

脉瘤-骨及软组织肥大等三大症状!Y"

#而本组资料 R

例均未发现血管痣或静脉瘤#故可与之鉴别$另外本

病尚须与一侧肥大伴性早熟'J(58-3=?)13+.-(鉴别#

后者可表现为单侧身躯肥大#骨龄不对称#性早熟#

身材矮小以及尿中促性腺激素水平增高#本组资料

R 例除偏身肥大外并不具备上述指征) 另外在成年

人发病的偏身肥大还需与内分泌性疾病-血管和淋

巴管先天性异常及自主神经病变-脊髓空洞症等引

起的偏身肥大相鉴别)

偏身肥大症#虽然双侧'包括内脏(不对称#但

每一侧组织器官结构是完全正常的#预后多良好#一

般无需特殊处理#仅当畸形严重时才予以手术治疗)

因此#临床上偏侧肥大症重要的是与其他疾病相鉴

别#以免延误其他疾病的治疗)
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