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. 引言
先天性神经管畸形 !<"41*4$(:5 6*’+:5 7(’8* 9*/"+0:4"

<679#是指胎儿在胚胎发育过程中"中枢神经系统中线后方
的神经沟边缘闭合不全引起的所有畸形$ 主要包括%脊膜膨
出!颈&胸&腰骶’"脊髓脊膜膨出!颈&胸&腰骶’"背侧上皮窦"
终丝脂肪瘤"脊索裂综合征!背侧肠瘘&神经肠源性囊肿&脊
髓纵裂’"原发性脊髓拴系综合症"骶尾部!表皮样囊肿&皮样
囊肿&畸胎瘤’"<)$:+$ 畸形和脑膨出$ 其中"前 Q 类在先天性
神经管畸形中占 PCR以上"它们有一共同的特点"就是在脊
髓的不同部位特别是脊髓末端由于原发或继发因素而引起

脊髓受压"脊髓以及脊神经粘连形成脊髓拴系$ 脊髓拴系一
经形成"将随着身体的发育长高"脊髓特别是脊髓末端在不
断受牵拉"同时脊髓供应血管此时变细"血运障碍"进一步加
重脊髓的损害"从而出现大小便失禁或X和双下肢运动&感觉
功能障碍和畸形伴脊柱侧弯&脊柱裂等症侯群 YNZS["称之为脊
髓栓系综合征!7*()*+*@ <"+@ \24@+"0*"7<\’$ 7<\ 致残率高"
诊断治疗越早"疗效越好$ 近年对先天性神经管畸形疾病的
治疗原则是在解决原发病的同时处理脊髓拴系"而后者是最
重要& 也是 <=79 治疗的最终目的$ 本文就本研究小组从

SCCT 年 U 月至 SCCO 年 N 月收治的 ABC 例 <=79\ 患者的显
微手术方法&疗效进行讨论$

崔志强!萧 凯!任焕达!段宏宇!修 波

清华大学玉泉医院脊髓神经外科!北京 NCCCTP

收稿日期" SCCPZCNZSS
作者简介" 崔志强#中国科协所属全国学会个人会员登记号"]NUCNCCTPU]$!研究方向为脊髓外科!电子信箱".’$^)$_$,41CCS‘NUBJ."0%修波&通信作

者$!主任医师!研究方向为脊髓外科!电子信箱"8"D$’‘%.%’+1*+2J."0

!!!通过分析 10. 例先天性神经管畸形临床数据!评价了先天性神经管畸形显微外科治疗疗效" 患者均行神经系统检查和 234
检查!并经显微外科手术治疗5术后疗效按显效#有效#无效和加重进行评定" 结果显示!按 67%,88,# 术中松解分级评定方法$19: 例
%;<=<>&达到 ? 级!?@ 例%@=@>&达到 @ 级!A 例%A=A>&为 0 级" 手术近期疗效$显效 99@ 例%@9=9>&!有效 B?A 例%<<=B>&!无效 C
例%?=?>&!加重 @ 例%A=0>&" 由此得出结论$早期显微外科手术松解是治疗先天性神经管畸形有效的方法"

先天性神经管畸形’显微外科治疗’脊髓栓系综合征

3C?C=@ D ?AAAE<:1<%@AA;&@BEAAC<EA0

!"# $%&’& () *+,-(&.-/’-0 )(- 12’
$(3/’3+1%4 5’.-%4 6.7’
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! 临床资料
!"! 一般资料
男性 !"! 例!#$%&’"#女性 ()* 例!+*%"’"$ 年龄 , -!"&

岁#平均年龄 $&%# 岁$ 其中#新生儿 +" 例!*%.’"#婴儿 ,* 例
!$!%*’"#,/岁以上 & 例!/%,’"$

!"# 临床表现
小便失禁或遗尿 +$* 例!"*%.’"#腰骶部包块或有包块切

除史 ($, 例!+/%*’"#会阴部%下肢感觉障碍 &"/ 例!,.%*’"#
下肢肌萎缩伴运动障碍 (.+ 例!##%#’"#足部畸形者 $.* 例
!&"%+’"#足部顽固性溃疡 (,例!+%.’"#0 超检查示肾盂积水
." 例!$*%1’"$

!"$ 磁共振成像表现
经磁共振成像 !23456789: ;<7=>646:7 ?345965#2;?"检

查#圆锥位置均位于 @( 椎体平面以下#表现为终丝脂肪瘤的
患者为 (*$ 例 !#&’"# 脊膜膨出及脊髓脊膜膨出者 $.* 例
!&"%+’"#背侧上皮窦者 (, 例!/%+’"#神经肠源性囊肿者 #
例!/%.’"#脊髓纵裂者 "" 例!$+%#’"#原发性脊髓拴系综合
症者 ($ 例!+%/’"#骶尾部!表皮样囊肿%皮样囊肿%畸胎瘤"
者 $*例!&%+’"$

!"% 手术治疗
全部病人均采用气管插管全麻#多数取左侧卧位#部分

取右侧卧位$ 手术在显微镜下操作#分为以下 +个步骤$
$" 切除对硬脊膜囊%脊髓%马尾神经等产生牵拉的组织$

扩大椎板减压#显露终丝#切除对硬脊膜囊%脊髓%马尾神经
牵拉%压迫的异常骨性%软骨及软组织#切勿损伤终丝两侧的
骶神经$

(" 切除瘢痕%粘连%脂肪瘤%表皮样囊肿$如见瘢痕组织%
脂肪瘤% 表皮样囊肿或椎管内脊膜膨出囊连至脊膜囊内#应
切开硬脊膜探查#在显微镜下切除瘢痕%粘连%脂肪瘤%表皮
样囊肿$ 对于先天性囊肿和肿瘤#应尽可能全切除&但脂肪瘤
与脊髓%神经边界难以区分#只能作次全切除#以避免损伤脊
髓%神经$

&" 彻底松解粘连的脊神经$继续在显微镜下并且在电生
理设备的配合下完全游离粘连的脊神经使之彻底松解#相当
一部分病人需要最后显露终丝并且给以切断#此时受到牵拉
的脊髓上移#一些病变部位不在脊髓末端的病例#在完全解
除脊髓拴系后会出现脊髓波动# 表明受牵拉的脊髓已经松
解$

+" 缝合硬脊膜$ 硬脊膜应严密缝合#缺损明显者给以人
工脊膜修补#硬脊膜外置引流管$ 对于单纯脊髓脊膜膨出病
人沿正常硬膜切开# 完全暴露膨出脊髓与皮下组织的粘连
处#这样完全显示脊髓以及所发出神经的粘连情况#在显微
镜下完全松解#脊髓缓慢还纳#扩大修补硬膜#以脑脊液能正
常流通#不挤压脊髓神经为适度$ 对于膨出同时伴有脑积水
的病人#分一期或二期手术$ 一期’在做切除粘连手术的同时
做脑室腹腔分流和脊髓还纳硬膜修补术$ 二期’第 $ 天行脑
室外引流以及脊膜膨出切除%脊髓还纳硬膜修补术#第 $+ 天

拔分流管#第 ($ 天行脑室A腹腔分流术&或第 $ 天行脑室B腹
腔分流术#第 $) 天行脊膜膨出切除#脊髓还纳硬膜修补术$
!"& 疗效判断
按 C9<>DD>= 术中栓系松解分级评定法 E&F评定松解程度$ ?

级’所有引起脊髓栓系的因素均消失&?? 级’部分松解&??? 级’
松解未成功$疗效判断’在术后 &月至 $ 年随访中#病情出现’
! 显效’尿失禁基本治愈&" 有效’可部分控制排尿#肢体活
动较术前改善#肌力增加#下肢及会阴部感觉恢复或出现 &

# 无效 ’症状及体征无变化&$ 加重 ’术后即出现大小便
和G或下肢功能障碍较术前加重#& 个月至 $年不能恢复者$

# 结果
按 C9<>DD>= 术中栓系松解分级评定方法 E&F’ ? 级 )$* 例

!."%"’"$ 表现为见硬脊膜囊%圆锥均上移#平均上移 $%) :3&
或者引起拴系因素如脊膜膨出及脊髓脊膜膨出% 背侧上皮
窦%神经肠源性囊肿%脊髓纵裂%骶尾部!表皮样囊肿%皮样囊
肿%畸胎瘤"被解除后受牵拉脊髓出现明显的波动$??级 $(例
!(%(’"$ ???级 /例!/%/’"$近期疗效’显效 $$(例!($%$’"&有
效 +$/例!""%+’"&无效 ,例!$%$’"&加重 (例!/%&’"$

$ 讨论
HIJK 对脊髓的影响’! 表现为原发的畸形对脊髓的损

害#如压迫因素!如终丝脂肪瘤#神经肠源性囊肿%骶尾部表
皮样囊肿%皮样囊肿%畸胎瘤"&牵拉因素!如脊膜膨出及脊髓
脊膜膨出#背侧上皮窦#原发脊髓栓系的"#分割!如脊髓纵裂
等"表现$ " 上述原发病使得脊髓制动#脊髓与周围组织粘
连#不能随脊柱生长而上升#脊髓上升受限时#脊髓被牵拉而
绷紧#引起血管机能不全及继发性缺血%变性而出现病症 E#B,F$
手术首先解决原发神经管畸形对脊髓的损害#同时必须处理
因畸形而带来的脊髓栓系$ 本组 #&/ 例患者均经手术治疗#
按 C9<>DD>=E&F术中栓系松解分级评定方法 E&F’术中松解达到 ? 级
为 #$* 例!."%"’"#?? 级 $( 例!(%(’"#??? 级 / 例!/%/’"$ 其
中# 显效 $$( 例 !($%$’"# 有效 +$/ 例 !""%+’"# 无效 , 例
!$%$’"#加重 (例!/%+’"$ 本研究小组认为#2;? 是诊断 JHL
及决定手术方案的最佳检查方法 E+F#显微外科手术松解是治
疗 IJK= 有效的方法$手术的目的是保护正常神经功能#使丧
失的神经功能尽可能得到恢复# 以防止神经功能进一步恶
化%肢体畸形加重等 E$M*F$ 一旦 JHL 诊断成立#即使对无症状
者#均应争取早期手术治疗$ 因为一旦神经损害出现#手术很
难使其恢复正常 E.B$/F$易声禹等E$F认为#对一些重症 JHL患者如
大小便失禁或下肢瘫痪也应积极争取显微手术治疗#能使一
部分患者得到康复或好转$

% 结论
为了最大程度提高 JHL 手术疗效# 本研究小组的经验

是’! 诊断明确后应及早手术$本研究小组分别对出生后 , -
终丝脂肪瘤#以及出生后 +* -!脊髓脊膜膨出"行脊髓拴系松
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解!终丝切断"术后分别进行了 ! 年!" 年随访"现在一切正
常"未留有任何并发症#! 不仅积极处理原发病"也要以解除
拴系为最终目的$ 力求通过显微手术解除各种拴系原因"避
免损伤脊髓%脊神经$ 患者因畸形发育"脊神经"脊髓与正常
结构大相径庭"脊髓末端弥散"脊神经附壁粘连发育"稍有不
慎将会引起不可逆的损伤"显微镜下进行手术可以最大程度
避免其发生$ 术中要配合电生理应用"一些组织看似既像神
经又像显微束带"若判断不准"其后果都较严重"把纤维束带
看做神经给以保留"则手术就没有完全松解等于失败"把神
经看做纤维束带给以切除"则会引起不可逆的神经损伤手术
也是失败"为此"手术要配合电生理应用"这样可以避免上述
情况发生$ " 修补缺损$ 松解术后硬膜有缺损者应给予人工
补片修补" 可以防止脑脊液漏同时防止术后粘连形成再拴
系$# 注意新生儿 #$%& 的特点’!!($新生儿 #$%&)块生长愈
迅速"脊髓牵拉愈严重"同时脊髓脊膜膨出患儿约 *+,合并
不同程度脑积水 ’!-("先天性脑积水与先天性脊膜膨出互相影
响导致症状加重"处理时要充分考虑以上因素$ $ 尽可能一
并解决畸形$ 有一些患者存在复杂的畸形"如终丝脂肪瘤合
并有神经肠源性囊肿!脊髓纵裂!脊髓空洞等"如条件允许尽
可能一并解除$本组病例中有 ./例合并有两种畸形"!! 例合
并三种畸形"分别给以一次手术"两次手术"甚至三种畸形一
并解决"最后疗效令人满意$ % 不同病人"作不同处理$ 对于
椎板缺损严重者可以用钛板或一些病人自身的畸形骨给以

修补固定" 这对术后脊柱稳定性以及防止膨出有积极作用&
对于神经肠源性囊肿"在囊液吸除后积极行囊腔0腹腔分流&
对于脊髓纵裂病例"要作三维 #% 重建"用以判断骨性分隔还
是纤维分隔"如果是骨性分隔"术中应用高速磨钻"可以最大
程度切除骨组织"而且很少累及脊髓"同时注意被分隔脊髓
所发出的神经"可能是两组"也可能是一组注意不要损伤&成
年人较为严重的脊髓脊膜膨出"术中以松解"硬膜扩大修补
为主"不要勉强还纳而造成脊髓的二次损伤&对于脊髓表皮
样囊肿%皮样囊肿%畸胎瘤的处理要尽可能在显微镜下切除
包膜"实在切除有困难可以考虑囊腔1珠网膜下腔分流&手术
中尽可能不牵拉脊髓"患者因长期脊髓牵拉"功能已接近极
限"术中即使轻微牵拉都有可能引起不可逆的损伤&对于成
人重症 %#)患者2 也应积极争取手术治疗" 否则病情继续恶
化"笔者发现这类病人术后仍有不同程度改善&未明确诊断
之前2避免盲目单纯行腰骶部包块切除术 2以免造成术后瘢痕
粘连"严重影响再次手术松解及疗效&对于尿失禁%尿潴留%
肾盂积水病人术后要积极间歇性导尿"防止进一步加重$

#$%& 较为复杂"随着身体的发育病情逐渐发展"致残率
较高"同时病变结构复杂多样"在电生理配合下的显微手术
是必要的也是非常有效的$
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#科技导报$%研究论文&栏目征稿

#科技导报$以发表国内外科学技术各学科专业原创

性学术论文为主%同时刊登阶段性最新科研成果报告%以

及国内外重大科技新闻%快速&全方位&高密度&大容量提

供科技信息’ (研究论文)栏目专门发表自然科学&工程技

术领域具有创新性的研究论文%要求学术价值显著&实验

数据完整&具有原始性和创造性%同时应重点突出&文字

精炼&引证及数据准确&图表清晰%并附中&英文摘要以及

作者姓名&所在单位&通信地址&关键词等信息* 本栏目欢

迎广大一线科技工作者投稿* 投稿网址+[[[3a‘EC3FI=,投
稿信箱+a‘ECC‘CiGAJH3FI=3G<*
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