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婴儿骨皮质增生症２例报告

徐益萍　黄轲

（浙江大学医学院附属儿童医院，浙江 杭州　３１０００３）
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　　例１：男，５月，因发热８ｄ入院，伴有左肩组织
肿胀，哭吵不安。门诊考虑“蜂窝组织炎，败血

症？”，予抗感染治疗７ｄ无好转。入院后查体发现
左肩组织肿胀，压痛明显，局部不红，皮温不高，前囟

平，心肺听诊无异常，腹软，肝脾无肿大，神经系统检

查阴性。否认鱼肝油服用史及外伤史。胸片示左锁

骨骨痂形成可能（图１Ａ），ＣＴ示左侧锁骨周围骨质
显著增生（图１Ｂ）。血常规示 ＷＢＣ２６．７×１０９／Ｌ，Ｎ
０．６１５，Ｈｂ８４ｇ／Ｌ，ＰＬＴ１０３２×１０９／Ｌ，ＣＲＰ１３８ｍｇ／Ｌ，
ＥＳＲ１３９ｍｍ／ｈ，碱性磷酸酶４９６Ｕ／Ｌ，非特异性梅毒

血清学试验阴性。患儿血小板增高，予阿司匹林

（每日３０ｍｇ／ｋｇ）口服抗凝治疗。患儿左肩组织肿
胀逐渐好转，体温正常。入院２５ｄ发现患儿下颌骨
及右侧肩部肿胀，触诊硬，局部不红，表面温度正常。

复查Ｘ线提示两侧锁骨骨皮质增生症（图１Ｃ）。加用
甲基强的松龙（每日２ｍｇ／ｋｇ）静脉滴注治疗５ｄ，患儿
肩部肿胀好转。复查血常规 ＷＢＣ１３．２×１０９／Ｌ，Ｈｂ
９２ｇ／Ｌ，ＰＬＴ８７９×１０９／Ｌ，ＣＲＰ＜１ｍｇ／Ｌ，ＥＳＲ４５ｍｍ／ｈ。
病情好转出院，３月后复查骨骼片示骨质修复，随访
未再复发。

　　图１　例１Ｘ线及ＣＴ检查　Ａ：胸片检查示左锁骨较多高密度灶，骨痂形成可能；Ｂ：ＣＴ检查示左侧锁骨周围骨质显著
增生；Ｃ：胸片复查示两侧锁骨骨皮质增生症。

　　例２：男，１岁１１月，因发现右下肢肿块３月入
院。无发热，否认外伤史。入院查体右胫骨中上段

前侧面可及肿块，约５ｃｍ×３ｃｍ，质硬，无压痛，局
部无发红发热，心肺听诊无异常，腹软，神经系统检

查阴性。摄片示右胫骨中段密度增高，ＣＴ示“右胫骨
中上段呈膨胀性改变，骨质密度增高，骨皮质增厚，髓

腔变窄，骨样骨瘤？”。血常规示 ＷＢＣ５．７×１０９／Ｌ，
Ｈｂ１２１ｇ／Ｌ，ＰＬＴ１９６×１０９／Ｌ，ＣＲＰ＜８ｍｇ／Ｌ，碱性磷
酸酶 １６３Ｕ／Ｌ。拟诊“右胫骨骨瘤？”行右胫骨骨瘤
凿除术，术中见局部骨皮质增厚，髓腔闭塞，髓腔内

骨质异常。术后病理（右胫骨）骨皮质增生，最终诊

断“婴儿骨皮质增生症”。术后７ｄ恢复出院。
讨论：婴儿骨皮质增生症又称 Ｃａｆｆｅｙ病，是一

种少见的骨骼系统疾病，１９４５年 Ｃａｆｆｅｙ和 Ｓｉｌｖｅｒｍａｎ
首先报道。该病有两种类型：家族性婴儿骨皮质增

生症和胎儿期发生的致死性婴儿骨皮质增生症［１］。

前者是一种暂时性的婴儿骨皮质增生的疾患，多见

于５个月内婴儿，男孩多见，为自限性疾病，预后好。
后者非常罕见，患儿多为死产或生后不久死亡，国内

目前未见报道。由于本病少见，首诊时易误诊。

婴儿骨皮质增生症的病因至今未明，可能与骨

骼感染、遗传、过敏因素有关。国外有报道认为与
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ＣＯＬ１Ａ１基因突变有关［２］。病理改变早期为骨膜水

肿增厚，与邻近组织分界不清。亚急性期骨膜组织

结构重新恢复，骨膜下新骨形成，骨皮质增厚。晚期

增厚骨皮质由内至外逐渐吸收变薄，骨髓腔扩大，最

后恢复正常。

临床表现为发热、烦躁哭闹，颜面部、肢体或躯

干局限性软组织肿胀、触痛，但无皮温升高，无脓肿，

患肢活动减少，呈假性瘫痪状，常见好发部位是下颌

骨、肩胛骨、肋骨、锁骨和四肢长骨，影像学特点为与

骨病变范围一致的软组织肿胀，各种形状的骨膜增

生，如线状、带状、花边状等，骨皮质多正常，增生骨

膜可形成“包壳征”或“管套征”［３］。实验室检查可

伴有贫血，白细胞增高，血沉增快，碱性磷酸酶增高

等。根据临床表现和Ｘ线特征性改变基本可确诊。
本病有自愈趋向，无需特殊治疗。一般数月后可以

恢复，可以反复或出现新病变，如例１，最初发生于左
肩，之后在下颌骨及右侧肩部发生。肾上腺皮质激素

可缓解急性期症状，但对骨质病变的修复无效。应注

意与急性骨髓炎、维生素Ａ中毒、坏血病、梅毒性骨软
骨炎、转移性神经母细胞瘤等相鉴别［４］。

本组病例中两例均为男婴，例１患儿有发热、烦
躁哭吵、局部软组织肿胀的症状，结合血象、ＣＲＰ升
高，曾考虑为蜂窝组织炎，但局部不红，表面温度正

常，抗感染治疗无效，与“蜂窝组织炎”不符合。入

院后根据Ｘ线表现，结合临床，最后确诊为婴儿骨
皮质增生症。例２表现为右下肢肿块，临床怀疑右
胫骨骨瘤，但骨样骨瘤有特殊的疼痛症状和典型的

瘤巢Ｘ线征象，不甚符合，最后经病理确诊为婴儿
骨皮质增生症，随访未见复发。例２虽然发病年龄
不符合婴儿骨皮质增生症的多发年龄，但国外有晚

于１岁的发病报道［５］。临床医师应提高对本病的认

识，详细了解病史，及时进行合理的检查，避免误诊

误治。

［参　考　文　献］

［１］　ＰｏｍｅｒａｎｃｅＨＨ，ＷａｌｌｉｓＣｒｅｓｐｏＣ，ＢａｒｎｅｓｓＥＧ．Ｌｅｔｈａｌｉｎｆａｎｔｉｌｅ
ｃｏｒｔｉｃａｌｈｙｐｅｒｏｓｔｏｓｉｓ［Ｊ］．ＦａｔａｌＰｅｄｉａｔｒＰａｔｈｏｌ，２００５，２４（２）：８９
９４．

［２］　ＣｈｏＴＪ，ＭｏｏｎＨＪ，ＣｈｏＤＹ，ＰａｒｋＭＳ，ＬｅｅＤＹ，ＹｏｏＷＪ，ｅｔａｌ．
Ｔｈｅｃ．３０４０Ｃ＞ＴｍｕｔａｔｉｏｎｉｎＣＯＬ１Ａ１ｉｓｒｅｃｕｒｒｅｎｔｉｎＫｏｒｅａｎｐａ
ｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｉｎｆａｎｔｉｌｅｃｏｒｔｉｃａｌｈｙｐｅｒｏｓｔｏｓｉｓ（Ｃａｆｆｅｙｄｉｓｅａｓｅ）［Ｊ］．Ｊ
ＨｕｍＧｅｎｅｔ，２００８，５３（１０）：９４７９４９．

［３］　刘小红，周荔乔．婴儿骨皮质增生症的 Ｘ线诊断（５例分析）
［Ｊ］．上海医学影像，２００９，１８（２）：１５０１５１．

［４］　ＳｕｒｉＤ，ＤａｙａｌＤ，ＳｉｎｇｈＭ．Ｉｎｆａｎｔｉｌｅｃｏｒｔｉｃａｌｈｙｐｅｒｏｓｔｏｓｉｓ［Ｊ］．Ａｒｃｈ
ＤｉｓＣｈｉｌｄ，２００５，９０（７）：７１１．

［５］　ＢｅｒｔｏｃｃｈｉＭ，ＨａｍｅｌＴｅｉｌｌａｃＤ，ＥｍｏｎｄＳ，ＢｏｄａｋＮ，ＤｅＰｒｏｓｔＹ．
Ｆａｃｉａｌｃｅｌｌｕｌｉｔｅａｓｓｏｃｉａｔｅｄｗｉｔｈｍａｎｄｉｂｕｌａｒｏｓｔｅｏｍｙｅｌｉｔｉｓｉｎａｎｉｎ
ｆａｎｔ［Ｊ］．ＡｎｎＤｅｒｍａｔｏｌＶｅｎｅｒｅｏｌ，２００２，１２９（４Ｐｔ１）：４０５４０７．

（本文编辑：邓芳明）

·消息·

《实用新生儿治疗技术》出版

由周伟、何振娟、赖剑蒲主编，人民军医出版社出版的《实用新生儿治疗技术》已于２０１０年７月出版并在国内公开

发行。本书比较系统、全面地介绍了新生儿医学中各种常用治疗技术和最新治疗技术的临床应用及进展，内容包括：

新生儿复苏、氧气疗法、无创通气、常频机械通气、高频震荡通气、液体通气、体外膜氧合、新生儿液体疗法、早产儿喂

养、新生儿胃肠道外营养、一氧化氮吸入疗法、高压氧治疗、光照疗法、换血疗法、新生儿血液净化、输血疗法、新生儿缺

氧缺血性脑病的亚低温疗法、脑损伤的神经干细胞移植治疗、危重新生儿转运、新生儿抚触、新生儿游泳、特殊药物治

疗（肺表面活性物质疗法、微生态疗法、免疫球蛋白疗法、糖皮质激素的应用、抗菌药物的应用、镇静镇痛技术的应用）。

主要介绍各种技术的原理（机制）、适应证、操作方法、临床应用、监护管理、存在的问题、研究进展和方向等。参加编著

本书的作者都是高等医学院校附属医院、三级甲等医院的新生儿专业专家、教授，或具有硕士、博士学位而又工作在临

床一线的骨干医生。全书６４０千字，硬面精装，图片清晰。是儿科和新生儿科医生临床工作的高级参考书，也适合高

等医学院校研究生阅读，欢迎广大读者选购。各地新华书店有售，定价９８元。也可直接与人民军医出版社联系，邮购

电话：（０１０）５１９２７２５２。
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