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崎胎瘤并发多发性脊柱脊髓崎形一例报告

邹泳文 何奇元

(第三附属医院 神经外科 )

患者男性
,

12 岁
。

自幼背部侧弯
,

进行性双下

肢无力 4 年
。

休检
:

脊柱胸段明显右侧弯
,

腰椎前

凸
,

骨盆前倾
。

颅神经及双上肢正常
。

双下肢肌力

F 级
,

呈痉挛剪刀步态
,

肌
了

张 力 增高
,

健反射亢

进
。

腹壁反射消失
。

双巴氏征 ( + )
。

双胸 2 以下

痛觉减退
,

腰穿压颈试验为不完全梗阻
,

脑脊液正

常
。

X 线检查
:

颈 7 隐裂
,

胸 1
、

2 椎板融合
,

腰

5 及全骼隐裂
,

碘苯醋造影
:

颈 6 一胸 3 椎 管 增

宽
,

脊髓呈梭形膨大
。

78 年 5 月及 79 年 5月先后两

次手术
。

见颈 7 椎板不连接
,

胸 1
、

2 棘突及椎板

融合
。

脊髓纵裂畸形
,

自颈 6 处完全分开成左右两

半
,

至胸 4处又合并为一
。

其间
:
上 方有 一 Z c 。

直径的粘液囊肿
,

下方为一巨大蛛网膜囊肿
。

中份

为一 6 x 3 x 3 c m肿瘤
,

表面 呈 结 节状
,

与左半

脊髓紧密相连
。

沿左半脊髓边缘分块切除肿瘤
,

囊

肿予以切开
。

术后下肢功能改善
。

随访 5 年病情稳

定
,

生活自理
,

能步行上学
。

病理检 查
: 肿物为灰白及灰红色

,

多囊性
,

切片
·

中有肠腺上皮囊肿
,

呼吸道上皮囊肿
,

有鳞状

上皮
,

脑组织
,

平滑肌组织和纤维 结 缔 组 织
。

诊

断
:

脊髓成熟性囊性畸胎瘤
。

脊髓畸胎瘤罕见
,

可同时伴有脊柱
、

脊

髓及身体其它脏器畸形
。

本病是由于胚胎早

期神经管发育异常
,

三个胚层组织遗留在椎

管内所致
。

病情缓慢进展
,

终致脊髓受压
、

功能受损
。

手术切除肿瘤
,

能改 善 神 经 功

能
。

本例有脊柱多处畸形
,

脊髓纵裂畸形
、

蛛网膜囊肿及畸胎瘤
,

均为先天性异常
。

由

于畸胎瘤切除较彻底
,

功能恢复 良好
,

但是

否复发
,

需继续随访观察
。

(上接 3 8 3页 )

现之一
,

神经系统受累在硬皮病是很少见的
,

有因脸面疼痛而疑为三叉神经痛
,

且本例颅

神经损害发生在皮肤病变之前
,

是 较 特 殊

的
。

本例多次心电图检查有心律失 常 及 S T

一T改变
,

是否与硬皮病的心肌纤维化及心

肌内中心血管广泛硬化
,

血管内膜增生和中

层肥厚有关
,

或为肺心病所致
,

尚待进一步

观察
,

国内报告 的数例 E ar s m us 综合征中
,

亦未见提及
。
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