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婴儿脊髓空洞症并神经源性膀胱 1 例报告
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1 　病例报告

　　患儿 ,男 ,1 岁 ,因反复发热伴发育迟缓 7 个月

于 2002 年 11 月 28 日入院。患儿为第 1 胎第 1 产 ,

母孕早期有先兆流产史 ,足月顺产 ,生后母乳喂养。

5 个月大时 ,患儿开始出现反复发热 ,体温波动在

37. 8 ℃～39 ℃之间 ,少汗或无汗 ,皮肤干燥 ,四肢活

动少 ,营养差。8 个月大时开始出现尿频 ,每日小便

次数达 15～20 次 ,甚则排尿淋漓不尽 ,排尿时哭闹 ,

表情痛苦。偶有尿潴留 ,需家人按摩膀胱区才能排

尿。发育较同龄儿迟缓 ,4 个月余会抬头 ,至今尚不

能独坐 ,独站。曾在当地医院诊断为大脑发育不全、

营养不良 ,予脑康复及静脉营养等治疗 ,效果不明

显。查体 : T 38. 5 ℃,P 100 次/ min ,R 27 次/ min ,体

重 5. 2 kg。神志清楚 ,精神差 ,表情淡漠 ,面色苍

白 ,皮肤粘膜无黄染 ,未见皮疹及出血点 ,头颅外观

无畸形。漏斗胸 ,心肺听诊无异常。腹部膨隆 ,腹

软 ,腹部皮下脂肪消失 ,肝脏右肋下可触及 2. 0 cm ,

质软 ,脾未及。下腹正中可触及一4. 0 cm ×4. 0 cm

包块 ,质中边界清楚 ,活动度差。四肢肌张力低 ,上

肢肌力 4 级 ,下肢肌力 1 级。双肱二头肌腱反射存

在 ,双膝腱反射未引出 ,巴彬斯基征阴性。血常规 :

WBC 19. 2 ×109/ L ,RBC 3. 69 ×1012/ L , HB 105 g/

L 。尿常规 :WBC + + + + ,上皮细胞 + 。MRI 检

查示 :双肾增大 ,肾皮髓质分界不清 ,肾盂扩张 ,颈 7

至胸 3 脊髓见椭圆形明显长 T1 长 T2 囊性病变 ,约

21 mm ×13 mm ×12 mm ,邻近脊髓中央管显示不同

程度扩张。见图 1。30 %泛影葡胺 50 ml 膀胱造影

见 :膀胱变形呈圣诞树状 ,膀胱壁粗糙不平 ,腔内无

充盈缺损征象 ,双输尿管开口松弛 ,大量造影剂逆流

输尿管及双肾盂中 ,双输尿管显著扩张迂曲 ,肾盂、

肾盏扩张 ,积水以右侧为著 ,肾皮质菲薄。见图 2。

初步诊断 : ①脊髓空洞症并神经源性膀胱 ; ②巨输尿

管症 ; ③重度营养不良 ; ④佝偻病 ; ⑤泌尿系感染。

给予抗感染 ,静脉营养及对症等治疗 1 个月后 ,体温

正常 ,体重增至6. 0 kg ,血尿常规检查均恢复正常 ,

中段尿培养无细菌生长 ,营养状况好转而出院。

图 1 　脊髓 MRI 检查

　　颈段 MRI 显示 :颈 7 至胸 3 脊髓见椭圆形明显长 T1 囊性病变 ,

邻近脊髓中央管显示不同程度扩张。

图 2 　膀胱逆行造影 X线片

　　造影显示 :膀胱变形呈圣诞树状 ,膀胱壁粗糙不平 ,双输尿管扩

张 ,肾盏扩张 ,积水 ,肾皮质菲薄。
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2 　讨论

　　脊髓空洞症是一种缓慢进行的脊髓退行性疾

病。其临床特点为与病变相应的节段出现分离性感

觉障碍 ,肌肉萎缩和神经营养障碍。病理生理特点

为脊髓中央部的空洞形成 ,周围有胶质细胞增生。

空洞的部位通常在颈髓 ,但也可发展向上至延髓或

向下至胸髓甚至腰髓。该病多见于 20～30 岁的青

壮年 ,偶尔发生于儿童期或成年以后。文献报道[1 ]

最小发病年龄为 3 岁 ,最大发病年龄为 70 岁 ,男性

多于女性。男性与女性比例为 3∶1。婴儿期脊髓空

洞症未见报告 ,脊髓空洞症分交通性和非交通性。

交通性脊髓空洞症病理机制还不清楚 ,主要的假说

认为胚胎发生期内在枕骨大孔水平中央管狭窄[2 ] 。

由于狭窄的存在 ,管内的脑脊液不能向颅侧流动 ,

脑脊液通过狭窄的管道行向尾侧 ,当颅内压增高时 ,

如喷嚏 ,咳嗽等产生了中央管的扩张。而非交通性

脊髓空洞症多因脊髓肿瘤 ,血管意外 ,外伤和蛛网膜

炎而伴发。

本例患儿在 5 个月大时反复发热 ,少汗甚至无

汗 ,皮肤干燥 ,四肢活动少 ,营养差 ,考虑患儿此时脊

髓空洞已经形成。由于脊髓前角细胞受损 ,引起四

肢肌肉萎缩 ,肌力及肌张力下降 ,该患儿双下肢肌力

仅为 1 级。至 8 个月大时尿频、尿失禁、尿潴留症状

相继出现 ,系由神经性膀胱所致。小儿神经性膀胱

常为先天性 , 可因脊髓脊膜膨出或脊柱异常所

致[3 ] 。本例神经源性膀胱继发于脊髓空洞症 ,神经

源性膀胱的两个最重要的并发症是上尿路损害和尿

失禁。正常情况下 ,控制逼尿肌和括约肌舒缩的中

枢位于脑干。脊髓空洞症的发生 ,使控制逼尿肌和括

约肌舒缩的传导通路受损 ,导致膀胱输出道功能性梗

阻 ,造成膀胱内高压 ,膀胱肌肉肥厚和小梁形成 ,膀胱

输尿管返流及上尿路功能受损 ,易合并尿路感染。根

据本例典型的临床症状、体征及 MRI、膀胱造影检查

符合脊髓空洞症并神经源性膀胱诊断。

神经源性膀胱的最初症状为反复尿路感染伴发

育迟缓 ,膀胱造影检查显示返流是本病的重要诊断

依据。该病确诊除典型症状外 ,还需依靠 CT 及

MRI 的检查 , 80 %的空洞可在 CT 平扫时发现。

MRI 矢状面图像能清晰的显示空洞全貌。脊髓空

洞症治疗迄今为止尚无特效疗法 ,一般采用对症支

持综合疗法。早期用深部 X 线治疗 ,或许可阻止空

洞发展。如空洞较大 ,发生椎管梗阻 ,可行椎板切除

减压术。神经源性膀胱出现返流或膀胱压升高时 ,

治疗措施包括预防性抗生素应用 ,间歇性导尿 ,应用

抗胆碱药 ,近 40 %患儿返流可以自愈 ,对于严重返

流者需手术矫治。
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肿不与支气管相通而充满粘液为闭合性粘液囊肿。

先天性肺囊肿多在小儿出生时已存在 ,但如囊肿较

小或为单个 ,又未合并感染 ,大多可无明显症状 ,仅

在 X线检查或年长后才被发现。而 75 %的先天性

肺囊肿为与支气管沟通的开放性囊肿 ,极易并发感

染。由于本病与小儿常见的呼吸道感染相混合而极

易误诊。本组有 1 例曾在外院被诊断为复发性肺脓

肿长达半年。文献报告[1 ] ,本病的平均误诊率达

47. 4 %。为此 ,凡遇下列情况应考虑到先天性肺囊

肿的可能 : ①反复同一部位的肺感染 ; ②全身和呼吸

道症状体征较轻 ,而 X 线肺部变化明显 ,两者临床

表现不一致、不相称者 ; ③诊断肺脓肿和 (或)脓胸而

无明确的肺炎、胸膜炎病史者。
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