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小儿继发性脊髓空洞症合并先天畸形１例报告
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　　脊髓空洞症是脊髓的一种慢性、进行性病变，其临床表现

有３方面，包括感觉、运动及自主神经损害的症状，症状的严重

程度与空洞发展早晚有很大关系。该病确切病因尚不清楚，可

分为先天发育异常和继发性脊髓空洞症两类，后者罕见。脊髓

空洞症在儿童期起病少，而继发于脊髓血管病且合并先天畸

形，并以体位性腹痛为主要表现的小儿脊髓空洞症更为少见，

本研究报道１例如下。

１　临床资料

患儿，男性，年龄为６岁４个月，入院前１年无明显诱因出

现脐周疼痛，平卧位时疼痛明显，无发热、恶心、呕吐、腹泻等症

状，胃镜检查显示“慢性浅表性胃炎，慢性十二指肠炎”。服用

抑酸、保护胃黏膜药物治疗半年，患儿腹痛症状有所减轻，但仍

时有发作。１０个月前，患儿出现小便失禁，在外院诊断“腰５、

骶１椎脊柱裂”。３＋个月前无明显诱因出现颈部疼痛及抬头

受限，伴有持续性四肢麻木，夜间疼痛明显，无头晕、头痛、四肢

乏力。行脊柱Ｘ射线检查显示“颈段生理弯曲变直；胸腰段脊

柱Ｓ形侧弯”。１０＋ｄ前，患儿再次出现脐周阵发性疼痛，伴饱

胀感，夜间平卧时加重，站立及坐位时减轻，按压时疼痛缓解，

无发热、恶心、呕吐、腹泻等症状。患病以来，患儿精神食欲差，

睡眠因夜间腹痛而较差，大便量少、干结，小便正常。患儿出生

时情况良好，家长否认发育异常。患儿父母身体健康，家族中

无遗传病史。体格检查：生命体征平稳，神志清楚、半卧位，营

养中等，表情自如。头颅外形正常，心肺查体无特殊。腹部外

形正常，全腹柔软，脐周压痛，无反跳痛，腹部未触及包块，肝脾

肋下未触及。胸腰段脊柱侧弯，颈部强直，活动受限，四肢未见

异常，活动无受限，肌张力正常，肌力五级，左侧肢体 Ｔ１１段以

下浅感觉减退，右侧正常，腹壁反射、膝腱反射正常引出，双侧

巴氏征（＋）。辅助检查：大小便常规、血常规、Ｃ反应蛋白

（ＣＲＰ）、肝肾功、电解质及全腹部ＣＴ平扫未见异常。脊椎磁

共振成像（ＭＲＩ）提示椎管内（Ｔ７ 至Ｔ８ 平面）一稍长Ｔ１ 长Ｔ２

混杂信号影，增强后不均匀强化；椎管内（Ｔ９ 至Ｔ１０平面）一长

Ｔ１ 短Ｔ２ 混杂信号影，病变性质考虑肿瘤可能性大，符合继发

性脊髓空洞症。腰椎椎体及椎间盘未见异常，脊髓圆锥位置稍

低（图１）。请神经外科会诊，考虑诊断为（１）Ｔ７ 椎管内占位伴

脊髓空洞症？（２）脊柱裂，脊柱侧弯，遂转至神经外科继续治

疗，行椎管内占位切除术。切除组织送病理活检，结果显示“血

管瘤”，术后患儿未再诉腹痛，四肢麻木有所减轻，颈部疼痛明

显减轻，但活动受限无改善。

　　Ａ：Ｔ７至Ｔ８平面稍长Ｔ１长Ｔ２混杂信号影；Ｂ：Ｔ９至Ｔ１０平面长Ｔ１短Ｔ２混杂信号影；Ｃ：Ｔ７至Ｔ８平面混杂信号影，增强后不均匀强化。

图１　　脊髓 ＭＲＩ照片

２　讨　　论

２．１　脊髓空洞症的临床特点　早在１６世纪６０年代，Ｅｔｉｅｎｎｅ

就提出脊髓有病理性空洞的改变，而脊髓空洞症的名称于

１８２７年由ＣｈａｒｌｅｓＯｌｌｉｖｉｅｒｄ′Ａｎｇｅｒｓ提出
［１］。此病多在２０～３０

岁发生，好发于男性。脊髓空洞症起病隐匿，病程进展缓慢，也

可急性起病或慢性顿挫型起病，呈慢性波浪型经过［２］。临床症

状因空洞的部位和范围不同而异。最早出现的症状是单侧或

双侧节段性痛、温觉缺失，而触觉及深感觉正常，即分离性感觉

障碍，这也是该病最突出的临床体征，晚期后索和（或）脊髓丘

脑束受损害时，表现为病变水平以下深感觉及触觉减退或缺

失［３］。本研究的这例患儿在查体时发现左侧肢体 Ｔ１１段以下

浅感觉减退，右侧正常，与之相符。但是儿童因为年龄小，感觉

的主诉不明显，体格检查常常无法配合，因此感觉障碍的症状

不突出可能是小儿脊髓空洞症有别于成人之处。运动障碍表

现为所支配肌肉无力、萎缩、肌张力降低（常为上肢）。晚期可

损害锥体束而表现为病变平面以下肌张力增高、腱反射亢进、

病理反射阳性、腹壁反射消失［３］。该例患儿查体双侧巴氏征

（＋），但腹壁反射、膝腱反射正常引出，四肢肌力及肌张力无明

显变化。脊髓空洞症还可出现植物神经功能障碍和骨关节损

害等表现，该例患儿在病程中出现小便失禁以及体位性的腹痛

与植物神经功能障碍有关，符合该病表现。另外，有文献报道

脊髓空洞症患儿多伴有其他先天畸形，如脑积水、扁平颅底、小
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脑扁桃体下疝、颈枕部畸形、颈肋、脊柱后侧凸、脊柱裂等［４］。

该例患儿合并有脊柱侧凸，隐性脊柱裂２种先天畸形，与文献

报道一致。

２．２　继发性脊髓空洞症　脊髓空洞症分为先天发育异常性和

继发性脊髓空洞症两类。前者多合并小脑扁桃体下疝畸形，以

儿童多见，文献报道大约９０％的脊髓空洞症伴ＣｈｉａｒｉⅠ型畸

形［１］；而后者常由外伤、肿瘤、炎症、血管畸形等引起，较少见，

以成人为多［２］。而导致继发性脊髓空洞症的脊髓血管病，主要

包括脊髓缺血、椎管内出血及脊髓血管畸形等，其发病率比脑

血管疾病低得多。该例患儿胸椎 ＭＲＩ平扫及强化后显示“椎

管内（Ｔ７～Ｔ８ 平面）一稍长Ｔ１ 长Ｔ２ 混杂信号影，增强后不均

匀强化；椎管内（Ｔ９～Ｔ１０平面）一长Ｔ１ 短Ｔ２ 混杂信号影，病

变性质考虑肿瘤可能性大，符合继发性脊髓空洞症。”在神经外

科行椎管内占位切除术，切除组织行病理活检示“血管瘤”，属

于脊髓血管畸形，此为先天性血管发育异常，较少见，以病变压

迫、盗血、血栓形成及出血等致脊髓功能损害，且约１／４～１／３

的脊髓血管畸形患者合并皮肤血管瘤、颅内血管畸形等［３］。该

例患儿的脊髓空洞症可能继发于脊髓血管瘤因囊性变或组织

缺血、坏死。
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　　膈肌膨升症也称膈肌膨出症，是指由于各种原因导致横膈

部分或完全上移，可造成严重的通气功能障碍，以及消化系统

症状，以左侧多见。以往手术治疗膈肌膨隆主要是膈肌折叠缝

合术，但该方法术后膈肌膨隆复发率高，往往需要行再次手术。

本科自２００８年１月至２０１３年３月采用人工疝补片（意大利

Ｈｅｒｎｉａｍｅｓｈ公司生产）行左侧膈肌重建术治疗左侧膈肌膨隆

症２３例，手术效果良好，现报道如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料　本组患者２３例，男１４例，女９例，其中７例

系行膈肌切开折叠缝合术后复发患者，平均年龄（４１．５±３．５）

岁，病史２～１３年。本组２３例中１６例系初次手术，均是术中

发现膈肌菲薄，肌层几乎缺如而只有２层浆膜层，而７例系初

次行胸膈肌折叠术，术后膈肌膨隆复发。

１．２　方法　本组２３例患者均在全身麻醉（后简称全麻）下采

用人工疝补片行左侧膈肌重建术。术前留置胃管，全麻气管插

管后患者右侧卧位，取左后外侧切口逐层切开经第７肋间进胸

探查，处理胸腔内粘连等病变。于左侧膈肌中央部弧形切开膈

肌，探查腹腔内胃、脾脏等脏器位置是否扭曲并还纳复位。水

平褥式缝合膈肌切口使之重叠，并使膈肌下降到原来的位置。

将适当修剪成形的人工疝补片于膈肌上方沿膈肌起点用１０号

丝线贯穿胸壁或肋间肌间断缝合固定人工疝补片（必要时需使

用与人工疝补片配套的特制的缝合针），纵隔面将人工疝补片

缝合固定于对侧膈肌及纵隔胸膜上。人工疝补片与膈肌可间

断缝合几针以免二者之间留有腔隙并在膈肌与人工疝补片之

间放置负压引流；放置胸腔引流，常规关胸。术后给予呼吸及

辅助呼吸、预防感染等治疗。术后２、６个月复查肺功能及血气

分析，比较手术前后肺活量（ＦＶＣ）、１秒肺活量（ＦＥＶ１）、最大

通气量（ＭＶＶ），以及血气分析氧分压、二氧化碳分压及血氧饱

和度的变化。

１．３　统计学处理　采用ＳＰＳＳ１６．０统计软件进行数据分析，

计量资料数据用狓±狊表示，检验水准α＝０．０５，以犘＜０．０５为

差异有统计学意义。

２　结　　果

本组２３例患者中２２例术后恢复均良好，术后左侧膈肌位

置较术前明显下降，典型病例１、２胸片结果见图１～４。胸闷、

气短、呼吸困难等呼吸系统症状及进食后腹胀、食欲不振等消

化道症状均消失并治愈出院。１例术后出现顽固性下肢水肿、

腹胀、腹水等症状，经胸腹部ＣＴ、下腔静脉造影等检查后考虑

人工疝补片靠近下腔静脉处张力过高，导致下腔静脉扭曲，再

次行剖胸，将下腔静脉处缝针拆除，重新固定人造疝补片，术后

下肢水肿、腹胀、腹水等症状消失。共２３例患者术后２、６个月

复查肺功能提示ＦＶＣ、ＦＥＶ１及 ＭＶＶ较术前明显增加（犘＜

０．０５）；复查血气分析提示氧分压及血氧饱和度较术前明显升

高（犘＜０．０５），二氧化碳分压较术前无明显变化（犘＜０．０５），见

表１。

表１　　手术前后患者肺功能、血气分析结果对比（狓±狊）

指标 术前 术后２个月 术后６个月

肺功能

　ＦＶＣ（Ｌ） ２．２±０．６ ２．８±０．５ ３．５±０．６

　ＦＥＶ１（Ｌ） １．７±０．４ ２．０±０．６ ２．６±０．４

　ＭＶＶ（Ｌ／ｍｉｎ） ７３．７±７．２ ８５．４±８．９ １０３．１±８．５

血气分析

　二氧化碳分压（ｍｍＨｇ） ３８．２±３．１ ４１．６±４．４ ４０．３±３．９
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