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神经纤维瘤病合并脑肿瘤

N e u r o f i b r o m a t o s i s c o m b i n e d w i t h b r a i n t u m o u r

何奇元 昆连波
`

邹咏 文 许民辉 姜德福 (第三军医大学大坪 医院神经外科 ) 6 3 。。 4 2

神经纤 维瘤病 ( V o n R e e k l i n g h a u s e n 氏病 ) 合并

中枢神经肿瘤 (脑肿瘤 )者文献报道较少
。

我 们近 30 年

来共收治 7例
,

均经手术及病理证实
,

现结 合文献报告

如下
。

1 临床资料

见附表
。

附表 神经纤维瘤病合并脑肿瘤 7例临床资料

主要临床表现 肿瘤部位 手术方 式 病理 治疗结果 随 访
活组 检织病程年龄性别例号

男 2 8 8年

1 1年

1 8年

N F
颅 压增高

,

偏侧肢体 力 弱
,

牛

奶咖啡斑
,

皮下多发性 肿块
左颜叶深部

大部切除 +

减压

胶质细胞瘤

I ~ I 级
好转

15 个月
,

死于车

祸

女 3 1 N F
双侧耳鸣伴 听力减 退

,

皮下多

发性结节

双侧 小脑桥

脑 角
自动出院 未治 失访

3 男 4 0

N F 颅 压增高
,

轻度 精 神症状
,

皮

肤色素斑块
,

皮下多发性肿块
右额顺深部

大部分切除

+ 减 压

胶 质细胞瘤

I ~ I 级
好转

18 个月
,

肿 瘤复

发死于脑病

女 2 6 10年 习N F
双耳鸣 伴听力下 降

,

皮肤牛奶

咖啡斑
,

皮下多发性瘤结节

双侧小脑桥

脑角

分期手术肿

瘤近全切除
神经 鞘膜 瘤

5年
,

生活 自理
,

肿瘤无复发

女 2 1 4年 N F

颅压增高
、

耳鸣
、

听力减退
,

视

力 下降
,

皮 肤色 素斑块
,

皮 下

多发性肿块

左小脑桥脑

角

分期手术肿

瘤近全切除

脑膜 瘤 (纤

维型 )
死 亡

男 2 4 4年 N F

颅 压增高
,

轻度精神 症状
,

偏

侧肢 体力 弱
,

牛 奶咖 啡斑
,

皮

下多发性肿块

右侧脑室内

肿瘤大部切

除脑室蛛网

膜下腔分流

室管膜瘤 好转

2 7个 月
,

已 参加

原工作
,

分流管

通畅

女 19 6年 N F
颅压增 高

,

轻度精神 症状
,

牛

奶 咖啡斑
,

皮下 多发性瘤结节
右额叶

额极切除脑

室蛛网膜下

腔分流

胶质细胞瘤

I ~ , 级
好转

1 4个月
,

巳参加

原 工作

2 讨论

2
.

1 神经纤 维瘤病 的临 床特点

神经 纤维 瘤病 首先 由 S m i ht 于 18 4 9年所 描述
,

18 5 2年 v o n R e c k一i n g h a u s e n 对其临床和病理特 征作

了全面的论述
,

故命名为 v o n R e e k l i n g h a u s e n 氏病
。

本病的发病率很低
,

仅为。
.

05 %一 0
.

1 % ` ’二 ,

病因与发

病机理 目前 尚不清楚
,

可能与染 色体异常有关
,

属于一

种遗传性疾病
,

可侵犯皮肤
、

骨骼
、

内分 泌腺及其它器

官
。

临床表现有皮肤牛奶咖啡色斑 ( C af
e a u la it )和皮

下结节
,

后者均病理切 片证实为神经纤维瘤
。

本组发病

年龄 多在 1 6一 2 2岁之 间
,

l 例有家 族史
,

这与 F e r l i n g

和 W
a r d ( 1 9 2 0 ) 仁

,二
的报道一致

,

病程最长 l例达 1 8年
。

文

献报告本病多合并听神经瘤及脑膜瘤
,

R od
r i g e z

等报

告 4 9例双 侧 听 神经 瘤
,

其 中有 神经 纤 维 瘤病者 占

8 1
.

6 %
。

D a vi d 报告 84 例 多发性 脑膜瘤中有神经纤维

二炮 53 1医院进修生
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瘤病者 4 2例 ( 5 0 % )
,

H o u s e [ 3〕
报告 2 0 0例听神经瘤中 1 2

例为双侧
,

其中有 4例 系神经纤维瘤病
。

本组 7例 中2例

合并双侧听神经瘤
,

l例合并左侧听神经瘤和颅内多发

性脑膜瘤
,

另外 4例合并神经胶质瘤
。

神经纤维瘤病 合

并中枢神经肿瘤者
,

据颅 内肿瘤所在部位而 出现相应

的神经症状和体征
,

结合全身皮下多发性瘤结节及牛

奶咖啡色斑 .4[
’ 二
等特有的改变

,

诊断并不困难
。

采用相

应的辅助检查
,

如脑血管造影或脑室造影
,

头颅 C T 扫

描或 M R I 检查可明确病灶部位
、

大小及数 目
。

2
.

2 治疗问题

本病一旦 明确诊断应争取手术治疗
,

合并双侧 听

神经瘤或不同部位多发性肿瘤者
,

我们认为
,

手术切除

原则应先大后小
,

先幕上后幕下分期手术为宜
。

如同一

部位多发肿瘤者争取一次全切除
。

文献报道肿瘤全切

的病例很 少有复发一
,

但也有 人认为本病病 因与发病

机理 尚不清楚并缺乏长期随访资料
,

不能排除再发生

肿瘤的可 能性川
。

本组病例合并颅内 良性 肿瘤者手术

切除预后较好
,

合并恶性肿瘤者行肿瘤大部分切除后

去骨瓣或颗肌下减压
,

术后辅以 放疗
、

化疗等亦可延长

生命
。

关键词 神经纤维瘤病
,
脑肿瘤

中图法分类号 R 73 o
.
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安氏 丑类亚类错牙合的矫治

o r t h o d o n t i e t r e a t x l i e n t o f A n g l e ` 5 e l a s s 止 s u b d i v i : i o n

赵 文峰
`

汪 志德 、第三军医大学新桥医院 口 腔 科 ) 6 3 0 0 3 7

在安氏 I 类错胎中
,

若有一侧磨牙为中性关系
,

则

牙 弓多无矢状平面前后位置的 异常
! ’ 。

主要表现为上

前牙拥挤
.

中线偏移
,

覆抬复盖异常
。

临床上减数矫治

过程复杂
,

牙移动数量多
,

移动距离大
,

疗程 长
。

非减数

矫治是 目前较好的方法
。

本文对 15 例安 氏 I 类亚类错

抬患者
,

采用不拔牙 的非典型 B e y g 技术
,

用钦镍丝唇

弓后端 n 曲矫治的临床体会进行小结
。

临床资料

患者共 15 例
,

男 3例
,

女 12 例
。

就诊年龄 9一 12 岁
。

均为安氏

I 类亚类错胎
。

错胎畸形均表现在患侧
。

12 例尖牙低位唇间
; 1

例尖牙埋伏阻生根 1 3/ 处呈 90
。

弯曲
; 2例侧切牙舌移位反 抬

,

其

中 l例根 1/ 3吸收
。

15 例患者均有间隙不足
,

上中线偏移
,

覆抬复

盖小
,

S p ee
` s
曲线平直

。

模型观察见
:

上 下 牙弓左右不 讨称
.

患

侧前牙到 凹陷
。

询 f司病史均有患者患侧乳牙龋病史及乳牙拔除

史
。

患者均米拔 牙
·

创 些 带环
,

5扭 粘 扮 y 。 托槽
。

第一阶

6 } 6 ; 一 叹

段调整 患侧磨牙关系
:

用直径
n

.

4)C 一 。
.

。 u m n ,

钦镍丝唇 弓
,

在

双侧 圆管近中端弯制
“

n
”

形曲
,

其长 度大于双侧 圆管近中端牙

弓长度 15 一 20 m m
,

连 续结扎 固定患侧第二前磨牙至健侧牙列

位其成为整体
,

做为支抗
。

固定
“

n
”

曲唇 弓于牙列上
. “

汀
’

曲缩

小变形产生弹力将患 侧磨牙向远中推移支中性关系
,

再依该牙

为支抗将患侧磨牙依次拉向远中至中性关系
,

将间隙移至患侧

前牙列
。

第二阶段排剂前牙
,

矫正中线偏移
:

用直径。
.

40 一 。
.

50

m m 钦镍丝
“

安 氏 . 类
”

曲唇 弓
,

将前牙 弓唇向开展
,

使间隙过

剩
,

用橡皮圈牵引调整
,

矫正中线偏移
,

再 I 类牵引关闭剩余间

全军中青年人才基金班学员


