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以球麻痹为首发症状的脊髓空洞症 (附 1 例报告)
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1 　临床资料

　　患儿 ,女 ,3 岁 2 月。咳嗽 6 天 ,摔倒 2 次 ,呼吸

困难、发绀 16 h 入院。入院前 6 天受凉后出现咳

嗽、胸痛 ,入院前 1 天吃食物时突然摔倒 ,扶起后再

次摔倒 ,诉咽喉部不适 ,无意识障碍。随即出现痰

多、流涎、面色发绀、呼吸困难、乏力等表现 ,且发绀、

呼吸困难逐渐加重 ,入院前 5 h 咳粉红色泡沫痰。

体查 :急性危重病容 ,面色发绀 ,双肺大量湿罗音及

痰鸣音 ,心率 204 次/ min ,律齐 ,肝肋下 2. 5 cm ,四

肢肌张力下降 ,左侧肢体肌力 3 级 ,右侧 0 级 ,腱反

射未引出 ,右侧巴氏征阳性。血常规 :白细胞 20. 0

×109/ L ,血红蛋白 119 g/ L ,血小板 461 ×109/ L ,中

性粒细胞 0. 89 ,淋巴细胞 0. 11 ;胸片 :右下肺炎。

MRI :C1～T10 可见囊状长 T1 长 T2 信号灶 ,考虑

脊髓空洞症 (见图 1) 。

图 1 　脊髓空洞症 MRI 照片

2 　讨论

　　脊髓空洞症是一种受损部位脊髓灰质内空洞形

成和胶质增生缓慢进展的脊髓退行性变为病理特征

的疾病。以颈胸段多见 ,可累及脑干延髓。于富华

等[1 ]分析 86 例脊髓空洞症中 ,81. 4 %位于颈段和颈

胸段 ,9. 3 %位于胸腰段 ,7. 0 %累及全脊髓 ,2. 3 %位

于延髓 ,平均长度 8. 8个脊椎节段。脊髓空洞症多见

于 20～30 岁青年 ,儿童和老年人少见。男多于女 ,进

展缓慢 ,可持续多年。脊髓空洞症的病因至今不明 ,

它的形成有先天和后天因素 ,多数学者认为脊髓空洞

症是脊髓先天发育异常使脑脊液的正常循环途径受

阻。后天因素可继发于外伤、肿瘤、蛛网膜炎等 ,脊髓

血管本身的病变如闭塞性动脉内膜炎造成脊髓血管

管腔狭窄 ,继发脊髓缺血而形成脊髓空洞 ;肿瘤的坏

死液化 ,外伤性脊髓内血肿吸收后亦可形成空洞。

临床表现与病变节段和所在神经轴内位置有

关。主要表现在 : ①节段性分离性感觉障碍 :痛温觉

丧失 ,轻触觉、震颤觉和位置觉正常。②运动障碍 :

因脊髓前角细胞受累相应肌肉出现肌萎缩 ,病变平

面以下表现为对称或非对称性痉挛性轻瘫 ,肌张力

增高 ,腱反射亢进 ,病理征阳性。③植物神经功能障

碍 :因脊髓侧角受损 ,致皮肤营养障碍。④约 20 %

的病人发生关节损害。⑤脑脊液压力及常规、生化

早期多正常 ,后期蛋白可增高。⑥确诊依靠脊髓

CT 或 MRI ,肖治明等[2 ]对脊髓空洞症病人行 CT

平扫和延时增强扫描 ,10 例中仅有 2 例疑有脊髓病

变 ,余 6 例无阳性发现 ,而 MRI 检查时均发现明显

的脊髓空洞症 ,所以 MRI 为该病有效的诊断方法。

本例患儿既往体健 ,突起痰多、流涎、面色发绀、呼吸

困难等球麻痹以及运动障碍等表现 ,无节段性分离性

感觉障碍 ,加上儿科脊髓空洞症少见且起病急 ,以球

麻痹为首发 ,故开始误诊为病毒性脑炎 ,后经 MRI 证

实为脊髓空洞症 ,而且病变范围大 ,从 C1～T10。

本病尚无特效治疗 ,早期胶质增生为主时 ,可行

放射治疗或试口服131 I治疗 ,以阻止病情发展 ,但效果

尚有疑问。由于本病是由脑脊液的循环障碍引起[3 ] ,
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故手术解除脑脊液循环通路梗阻 ,保证脑脊液循环通

畅是治疗脊髓空洞症最根本的治疗手段。手术有后

颅窝减压术与中央管 - 蛛网膜下腔分流术[4 ] ,中央管

- 蛛网膜下腔分流术后神经系统症状、体征恢复快 ,

对病情进展迅速 ,中央管扩张明显病例是首选术式 ,

但术中对脊髓损伤大 ,术后易并发小脑扁桃体下

疝[4 ]。本例患儿由于家庭经济原因放弃治疗。
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小儿大网膜囊肿 1 例报告
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　　男 ,10 岁 ,因腹胀 3 月入院 ,曾在当地县人民医

院做腹部 B 超提示有腹水 ,腹穿腹水为“酱油色”,

按“结核性腹膜炎”给予抗痨治疗 4 月 ,患儿自感腹

胀减轻 ,停药半年后再次出现腹部膨隆。为进一步

诊治 ,而入我院。查体 :双腹股沟可触及花生米大小

的淋巴结 4 个 ,质中等 ,无压痛。心肺听诊无异常 ,

腹部触诊有柔韧感 ,肝脾肋下未触及 ,腹部移动性浊

音阳性 ,肝肾区无叩击痛 ,肠鸣音正常 ,双下肢无浮

肿。实验室检查 :血常规 :WBC 5. 0 ×109/ L ,L 0. 54 ,

N 0. 39。腹水细胞数 330 ×106/ L ,单核 82 % ,多核

18 % ,蛋白 32 g/ L ,糖 6. 92 mmol/ L ,氯 107 mmol/ L ,

乳酸脱氢酶 343. 8 U/ L ,抗酸染色及抗结核抗体阴

性 ,培养无细菌生长。腹水病理报告 :可见较多嗜酸

性小颗粒坏死物及散在的淋巴细胞 ,PPD 试验阴性 ,

结核 PCR 阴性。T3、T4、TSH、肝功能、乙肝全套、血

沉、结核抗体均正常。心电图及胸片示正常。腹部 B

超示腹腔内探及大量液性暗区 ,深度 10 cm ,上至肝

下 ,下至盆腔 ,可见一分隔 ,膜性条带状 ,肠管被压向

后方 ,无漂浮征 ,提示 :腹腔巨大囊肿。行剖腹探查

术 ,切除一约 32 cm ×30 cm ×18 cm 巨大囊肿 ,包膜完

整 ,表面光滑 ,与周围组织轻度粘连 ,囊液呈黄褐色。

病理检查 :大网膜浆液性囊肿伴囊壁慢性炎症。

大网膜囊肿较少见 ,常发生于儿童和青年人 ,病

因未明 ,一般认为下列因素有关 :淋巴管阻塞而扩

大、胚胎细胞的变异、损伤性出血及炎症反应。小囊

肿一般无症状 ,往往在剖腹探查或尸检中偶然发现 ,

体积较大的囊肿 ,患者常因腹部膨胀、沉重感或疼痛

而就诊 ,腹部可扪及肿块 ,多位于上腹部 ,柔软有囊

性感 ,活动度大 ,无压痛。对疑似本病者首选 B 超

检查 ,可显示典型无回声 ,透声性好 ,囊内出血时无

回声中伴有散在小光点。CT 对网膜囊肿显示较清

晰 ,囊内密度均匀 ,一般 CT 值近似于水的密度 ,边

缘清楚锐利 ,囊壁偶见钙化 ,囊肿较大时可对附近脏

器产生推压现象 ,但无侵蚀[1 ] 。当出现上述表现时

应考虑到网膜囊肿的可能。因本病术前确诊率低 ,

据报道大网膜囊肿术前诊断率仅为 57 % ,术前做腹

腔内动脉造影可显示大网膜动脉及其分支延长并包

绕囊肿的影像 ,为本病的诊断提供直接而有力的证

据。诊断上应注意与以下疾病相鉴别 :肠系膜囊肿、

渗出性结核性腹膜炎、畸胎瘤等。
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