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　 　 患者男，２２ 岁。 １６ 岁时突发双髋部疼痛性肿块，外院诊

断为双髋部软组织肿瘤并行手术切除，术后病理提示骨化性

肌炎。 术后 １ 个月患者出现双髋部活动受限，难以正常保持

坐姿，后逐渐出现双侧髋部屈曲、外展功能障碍，目前已丧失

功能。 自诉出生时双足拇趾较短小，无家族遗传疾病史。 体

格检查：双髋部屈曲、外展几乎无活动度，左胸部活动受限，
呼吸运动功能受损。 实验室检查血红细胞沉降率、血液生

化、Ｃ 反应蛋白等无异常。 颈椎正侧位 Ｘ 线片（图 １Ａ）：颈后

软组织内见条形高密度影，骨化性肌炎？ 双足 Ｘ 线正斜位片

（图 １Ｂ）：双足拇趾近远节趾骨融合。 采用荷兰 Ｐｈｉｌｉｐｓ 公司

Ｐｒｅｃｅｄｅｎｃｅ ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 仪行９９Ｔｃｍ ⁃亚甲基二膦酸盐（ｍｅｔｈｙｌｅｎｅ
ｄｉｐｈｏｓｐｈｏｎａｔｅ， ＭＤＰ；上海原子科兴药业有限公司产品，放化

纯＞９５％）全身骨显像（图 ２）：双肩胛骨内侧、左侧肋骨外侧、
腰椎、骨盆左侧、右股骨头外侧见条状放射性分布增高区，双
足拇趾短小。 胸部 ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 显像示：双肩胛骨内侧、左侧

肋骨、胸椎后方肌肉或肌间隙内见多发大小不等条状骨性密

度影，左侧自肩胛骨至左骨盆连成片，放射性分布增高。 综

合患者病史、特征性拇趾短小畸形及影像学特征，临床诊断

为进行性骨化性纤维发育不良（ ｆｉｂｒｏｄｙｓｐｌａｓｉａ ｏｓｓｉｆｉｃａｎｓ ｐｒｏ⁃
ｇｒｅｓｓｉｖａ， ＦＯＰ）。

图 １　 进行性骨化性纤维发育不良（ＦＯＰ）患者（男，２２ 岁）颈

部及双足 Ｘ 线图像。 Ａ．颈后软组织内见条形高密度影（箭头

示）；Ｂ．双足拇趾短小，近远节趾骨融合（箭头示）

讨论　 ＦＯＰ又称进行性骨化性肌炎，是一种罕见的常染

图 ２　 该患者全身骨９９Ｔｃｍ ⁃亚甲基二膦酸盐（ＭＤＰ） ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ
显像图。 Ａ．全身平面显像示多处条状放射性分布增高区（黑
箭头示），双足拇趾短小（红箭头示）；Ｂ．胸部（上）、骨盆（下）
三维骨重建图示多处大小不等条状骨性密度影，左侧自肩胛骨

至左股骨上段骨性组织相连，右侧髂骨与股骨上段见骨性组织

相连（箭头示）；Ｃ． ＣＴ 平扫冠状面图示左后背部见条片状骨组

织形成（箭头示；左图），ＳＰＥＣＴ 及 ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 融合图示异位骨

组织放射性浓聚（箭头示；中图、右图）

色体显性遗传病，发病率约为 １ ／ ２００ 万，无种族、性别和地域

差异［１］ 。 ＦＯＰ 基因突变位于常染色体 ２ｑ２３～２４ 区，另有 １ 种

Ⅰ型骨形成蛋白受体，编码ⅠＡ 型激活素受体 ／激活素样激

酶 ２（ａｃｔｉｖｉｎ ｒｅｃｅｐｔｏｒ ｔｙｐｅ ⅠＡ ／ ａｃｔｉｖｉｎ⁃ｌｉｋｅ ｋｉｎａｓｅ ２， ＡＣＲＶ１ ／
ＡＬＫ２），而 ＡＣＲＶ１ ／ ＡＬＫ２ 受体突变可导致骨形成蛋白信号

通路过度激活，是异位软骨化、骨化、关节融合的根本原

因［２］ 。 该病临床特征为结缔组织、肌肉组织中的进行性异位
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骨化（图 １Ａ）和先天性双足拇趾畸形（图 １Ｂ）。 发病人群以

儿童多见，患者出生时除拇趾畸形外无其他特殊表现，发病

时会出现突发的颈胸部、背部疼痛性软组织肿块，少数肿块

会自然消退，但大部分会演变为异位骨化，表现为条状、片状

或板状骨组织，造成一些部位永久丧失活动能力。 机体可呈

现组织学上的 ３ 期变化：第 １ 期为急性炎性反应期，以淋巴

细胞浸润为主；第 ２ 期为纤维增生期；第 ３ 期为异位骨形成

期；每期均可见肥大细胞［３］ 。 本例患者具有 ＦＯＰ 的特征性

拇趾畸形、临床及影像学表现，诊断为 ＦＯＰ，目前患者已处于

异位骨形成期，其异位骨化特点表现为条片状骨组织从左锁

骨向左下后背及腰部延伸（图 ２Ａ，２Ｂ），与腰椎、左髂骨相连，
造成左胸部活动受限，呼吸运动功能受损，双髂骨与双股骨条

片状骨组织相连（图 ２Ｂ），造成双髋关节几乎丧失活动能力。
ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 骨显像可显示全身范围的异位骨化病灶，

ＳＰＥＣＴ 和 ＣＴ 图像融合技术能更清楚地显示病灶形态和定

位。 本例 ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 骨显像清楚地显示出异位骨化病灶的

形态和位置，从而明确了胸廓及关节运动受影响的原因。 本

例左胸背部异位骨化部位有明显９９ Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 浓聚（图 ２Ｃ），
表明异位骨化中心的骨代谢活跃，病灶仍处于进展期；而双

侧髂骨与股骨间的异位骨化组织９９Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 浓聚不明显，提
示病灶处于稳定期。 与常规放射学方法相比，９９ Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ
ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 骨显像在全面显示病灶范围、判断异位骨化是否

会继续进展方面具有优势，但在疾病炎性反应期和纤维增生

期 ＭＲＩ 对病变的显示更有优势［４］ 。
ＦＯＰ 常被误诊为恶性纤维瘤病、淋巴水肿、软组织肉瘤

等，误诊率接近 ９０％ ［５］ ，原因可能是临床医师对疾病的认识

不足，往往没有将快速发展的头颈部、背部软组织肿块与拇

趾畸形结合起来考虑。 ＦＯＰ 主要根据病史、拇趾畸形和放射

学表现进行诊断，穿刺活组织检查及手术可能会引起病情加

重［６］ 。 在疾病活跃期推荐使用糖皮质激素治疗，还可应用一

些非甾体类抗炎药、白三烯抑制剂、肥大细胞稳定剂等，但到

目前为止，尚无有效药物能够改变疾病的自然进程［７］ 。
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