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特发性脊髓疝手术治疗 11例分析

高海浩 尚爱加 刘鸿宇 陈凌 孙正辉 陈川彪 陶本章

【摘要】 目的 总结特发性脊髓疝的临床表现、诊断要点、手术方式与临床预后。方法与结果 回

顾分析 2015年 8月至 2019年 12月收治的共 11例有明确脊髓神经功能损害症状的特发性脊髓疝患者，

临床主要表现为痛温觉减退，其中 1例腰腿疼痛伴排尿困难；7例肌无力或肌张力下降，4例肌张力增高；

1例发生于颈髓，9例发生于胸髓，1例发生于腰髓；日本骨科协会评分（JOA）平均 6.91。影像学可见硬脊

膜缺损多位于 T4 ~ 7椎体之间，相应层面脊髓萎缩和长 T2信号。均行脊髓疝复位 +硬脊膜瘘口修补术，手

术成功率为 100%。术后临床症状均改善，术后恢复良好，无脑脊液漏、感染等并发症。术后平均 JOA评

分为 11.55，均较术前明显改善，平均改善率为 76.44%。术后平均随访 32 个月，均未见脊髓疝复发。5例
临床症状消失，3例明显改善，3例缓解。结论 特发性脊髓疝治疗的难点在于术前诊断与手术方式的

选择，早期确诊及手术治疗后临床预后良好。
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【Abstract】 Objective To investigate the clinical presentation, diagnosis, operative strategy and
prognosis of idiopathic spinal cord herniation (ISCH). Methods and Results Clinical data of 11 ISCH
cases with definite spinal cord dysfunction enrolled in Hainan Hospital and the First Medical Center of PLA
General Hospital from August 2015 to December 2019 were retrospectively analyzed. The main clinical
manifestations were hypesthesia of pain and temperature, while one case had lumbocrural pain and dysuria.
Myasthenia or hypomyotonia was seen in 7 cases and hypermyotonia in 4 cases. One case occurred in the
cervical spine, 9 cases occurred in the thoracic spine, and one case occurred in the lumbar spine. The
mean Japan Orthopedic Association Scores (JOA) was 6.91. MRI demonstrated that the defect was mostly
situated in the level of T4-7 vertebral bodies. Amyelotrophy and T2 hyperintense signal at the correspondinglevel could be detected. All patients were treated with correction of herniated spinal cord and dural defect
repair, and the success rate of surgery was 100%. The postoperative clinical symptoms were improved and
the postoperative recovery was well. There were no cerebrospinal fluid leakage and intracranial infection.
The mean postoperative JOA score was 11.55, which was significantly improved, and the average rate of
improvement was 76.44%. The average follow⁃up period for 11 patients without recurrence was 32 months.
The preoperative clinical symptoms disappeared in 5 cases, improved significantly in 3 cases, and alleviate
in 3 cases. Conclusions The difficulties of the treatment of ISCH are the preoperative diagnosis and the
choice of the best surgical procedure. Early definite diagnosis and surgical treatment are helpful for clinical
prognosis of patients.
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特发性脊髓疝（ISCH）是临床罕见疾病，最初由

Wortzman等［1］于 1974年报告。迄今所报道病例不

足 200例，好发于中年女性，年龄 12 ~ 78岁［2⁃3］，平均

年龄 > 40岁［4］。目前认为其病因是继发于先天性或

获得性缺陷，易导致脊髓经腹侧硬脊膜瘘口疝出，

但确切机制尚存争议［3］。近年随着医学影像学及手

术技术的发展，对特发性脊髓疝的认识也逐渐深

入。但是由于该病较罕见且无特异性症状，在诊断

及手术治疗方面仍无太多临床经验供借鉴。解放

军总医院海南医院和解放军总医院第一医学中心

2015年 8月至 2019年 12月共收治 11例有明确脊髓

功能损害症状的特发性脊髓疝患者，回顾分析其诊

断与治疗经过，总结其诊断要点、影像学特点、手术

要点、预后等，以为临床诊断与治疗疾病提供经验。

资料与方法

一、临床资料

1.纳入与排除标准 （1）影像学可见硬脊膜有

明显瘘口，脊髓疝出，但病因不明。（2）存在明确的

脊髓功能损害症状。（3）可独立完成神经功能相关

评估。（4）手术前后影像学资料完整。（5）排除非腹

侧脊髓疝，以及存在明确诱因，如手术、创伤性脊神

经根撕脱伤和已知存在硬脊膜缺陷或囊肿的患者。

2.一般资料 选择 2015年 8月至 2019年 12月
在解放军总医院海南医院神经外科和解放军总医

院第一医学中心神经外科住院治疗的特发性脊髓

疝患者共 11例，男性 4例，女性 7例；年龄 7 ~ 63岁，

平均 44岁；病程 6 ~ 240 个月，平均 72 个月；1例（例

3）发生于颈髓，9例发生于胸髓，1例（例 2）发生于腰

髓。临床症状主要为痛温觉减退，均有明确的感觉

异常平面，且与影像学特征相符；其中 1例（例 2）腰

腿疼痛伴排尿困难，为 L1水平脊髓疝。7例肌力下

降或肌无力，侧别与影像学显示的脊髓疝出侧别相

符；4例肌张力增高。多数患者症状进行性加重。

均无明确的外伤史、手术史或感染史。体格检查无

明显的棘突叩击痛，病理征呈阳性 3例（例 1、例 6、
例 9）。治疗前日本骨科协会评分（JOA）5 ~ 11，平均

为 6.91。11例特发性脊髓疝患者的临床资料参见

表 1。
二、研究方法

1.影像学检查 本组所有患者均行 MRI检查，

采用 1.5T MRI扫描仪（Magnetom Espree成像系统，

德国 Siemens公司），检查序列包括 T1WI和 T2WI。

（1）T1WI：重复时间（TR）640 ms，回波时间（TE）为

3.02 ms，扫描视野（FOV）250 mm × 250 mm，矩阵

256 × 256，激励次数（NEX）2次，层厚 1 mm、层间距

1 mm，共扫描 12层，扫描范围 C1 ~ S5。（2）T2WI：重复

时间 3000 ms，回波时间 93 ms，扫描视野 230 mm ×
230 mm，矩阵 512 × 512，激励次数 2次，层厚 3 mm、

层间距 1 mm，共扫描 12层，扫描范围 C1 ~ S5。
2.手术策略 所有患者均行电生理监测辅助全

身麻醉下脊髓疝复位 +硬脊膜瘘口修补术。患者俯

卧位，气管插管全身麻醉，按照术前定位做后正中

行纵向切口，术中通过自由描记肌电图（F⁃EMG）、体

感诱发电位（SEP）和运动诱发电位（MEP）进行术中

电生理监测。沿棘突椎板骨膜下剥离肌肉并撑开，

用小磨钻（或超声骨刀）卸下棘突椎板，清除硬脊膜

外脂肪，显露硬脊膜囊，确认硬脊膜囊背侧无明显

异常后，显微镜下纵行切开硬脊膜囊，显露脊髓，沿

脊髓侧方向脊髓腹侧探查，直至发现硬脊膜囊瘘

口，钝性松解疝出的脊髓并还纳至硬脊膜囊内，完

全显露硬脊膜囊瘘口，取人工硬膜修剪后贴敷于瘘

口与脊髓之间，使人工硬膜 C形环绕脊髓，从而封闭

瘘口。严密止血后利用钛板、钛钉标准复位椎板，

留置引流管，逐层关闭组织。

3.疗效评估 （1）量表评估：采用 JOA评分改善

率评估患者术后神经功能改善情况。该量表胸椎

最高评分为 11，颈椎为 17，腰椎为 29，评分越高、神

经功能改善越佳。JOA评分改善率（%）=［（治疗后

评分 - 治疗前评分）/ 最高评分 - 治疗前评分］×
100%。（2）症状改善及随访：术后评估患者的症状改

善情况、术后脑脊液漏和感染等并发症情况，并对

所有患者临床症状改善情况进行随访。

结 果

影像学是诊断特发性脊髓疝的主要方法。矢

状位 MRI可见脊髓前部扭曲、蛛网膜下腔消失，背

侧蛛网膜下腔扩大，脊髓偏离一般局限于 1 ~ 2 个椎

体节段；偶见与脊髓信号强度类似的硬膜外肿块样

区域，代表疝出的脊髓。本组患者硬脊膜缺损多位

于 T4 ~ 7椎体之间，可见相应层面脊髓萎缩和长 T2信
号（图 1）。

本组 11例患者均顺利完成手术，手术成功率为

100%。术后所有患者 JOA评分为 8.50 ~ 23.00，平
均为 11.55；术后 JOA评分均较术前明显改善，改善

率为 58.33% ~ 100%，平均 76.44%，其中有 2例（例
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表 1 11例特发性脊髓疝患者的临床资料

Tabe 1. Clinical data of 11 idiopathic spinal cord herniation patients

JOA，Japanese Orthopedic Association Scores，日本骨科协会评分

序号

1
2
3
4
5
6
7
8
9
10
11

性别

女性

男性

男性

女性

女性

女性

女性

男性

女性

女性

男性

年龄
（岁）

63
50
46
7
54
44
33
45
52
48
37

病程
（月）

240
84
25
6
93
82
31
38
96
44
53

临床症状

腰背部疼痛，双下肢无力、肌张力增高，
乳头平面以下痛温觉减退

腰部及双下肢疼痛，排尿困难

间断性右下肢胀痛，左下肢无力，
脐平面以下痛温觉减退

右上肢肌力下降伴肌张力增高，
左上肢痛温觉减退

腰部疼痛，髂前上棘平面以下痛
温觉减退

腰部及右下肢疼痛伴无力，右下肢肌张力
增高，左侧肋弓平面以下痛温觉减退

右下肢疼痛伴无力，脐平面以下
痛温觉减退

背部疼痛，胸骨角平面以下痛
温觉减退

腰部及双下肢疼痛伴肌无力，双下肢肌张力
增高，肋弓平面以下痛温觉减退

腰部疼痛，剑突平面以下痛
温觉减退

双下肢肌无力，乳头平面以下痛
温觉减退

发病部位

T4
L1
T3 ~ 4
C6
T12
T8
T9
T1
T7
T5
T4

影像学表现

T4脊髓走行异常，
贴近腹侧椎体

L1脊髓走行异常，
贴近腹侧椎体

T3 ~ 4脊髓走行异常，
贴近腹侧椎体

C6脊髓走行异常，
贴近右侧腹侧椎体

T12脊髓走行异常，
贴近左侧腹侧椎体

T8脊髓走行异常，
贴近右侧腹侧椎体

T9脊髓走行异常，
贴近腹侧椎体

T1脊髓走行异常，
贴近腹侧椎体

T8脊髓走行异常，
贴近右侧腹侧椎体

T5脊髓走行异常，
贴近右侧腹侧椎体

T3脊髓走行异常，
贴近右侧腹侧椎体

手术策略

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

脊髓疝出还纳，
硬脊膜瘘口修补

手术前/后 JOA评分
（改善率%）

5.50/ 9.00（ 63.64）
6.00/23.00（ 73.91）
7.00/10.00（ 75.00）
11.00/16.00（ 83.33）
7.00/10.00（ 75.00）
5.00/ 8.50（ 58.33）
6.50/ 9.50（ 66.66）
6.00/ 9.50（ 70.00）
5.00/ 9.50（ 75.00）
9.00/11.00（100.00）
8.00/11.00（100.00）

随访时间
（月）

53
49
24
44
36
27
25
17
14
12
3

预后

未复发

未复发

未复发

未复发

未复发

未复发

未复发

未复发

未复发

未复发

未复发

10、例 11）改善率为 100%（表 1）。术后临床症状均

改善，术后恢复良好，无脑脊液漏、感染等并发症。

7例痛温觉减退患者术后临床症状消失或明显改

善，余 3例痛温觉减退者临床症状无明显改善；1例
（例 2）腰腿疼痛患者临床症状消失，但排尿困难无

明显好转；5例肌力下降患者临床症状改善，余 2例
（例 1、例 6）肌力下降患者临床症状无明显改变，4例
肌张力增高患者临床症状改善。11例患者术后随

访 3 ~ 53 个月，平均为 32 个月，均未见脊髓疝复发。

5例随访期间（术后 12 个月内）临床症状逐渐消失；

3例（例 6、例 7、例 8）临床症状明显改善，不影响正

常生活；3例（例 1、例 2、例 5）临床症状缓解，此 3例

病史较长，为 7 ~ 20年，肌力下降症状改善较少。

典型病例

例 3 男性，46岁。主因间断性右下肢胀痛、左

下肢无力 1年，于 2018年 11月 21日入院。患者入

院前 1年（2017年 10月）无明显诱因突然出现间断

性右下肢胀痛、无力，主要表现为跛行，行走时胀痛

加重，无需他人搀扶，静坐休息后缓解，持续约 1小
时。8 个月前（2018年 3月）右下肢胀痛、左下肢无

力症状再次出现，程度同前，但持续时间明显延长，

自行休息按摩，6小时后症状逐渐消失。2 个月前

（2018年 9月）症状再次出现，胀痛症状无明显变化，

图 1 例 3患者术前胸椎
MRI检查所见 1a 矢状
位 T1WI显示 T3 ~ 4 水平脊
髓走行异常，紧贴椎体背
侧 ，脊 髓 变 细（箭 头 所
示） 1b 矢状位 T2WI显
示 T3 ~ 4 水 平 脊 髓 走 行 异
常，紧贴椎体背侧，脊髓变
细（箭头所示） 1c 横断
面 T2WI显示脊髓紧贴椎
体后方，脊髓前蛛网膜下
腔消失（箭头所示）

Figure 1 Preoperative
MRI of the thoracic vertebra of Case 3 Sagittal T1WI demonstrated the abnormal running of thinner spinal cord attached to the dorsalvertebral body at the T3-4 level (arrow indicates, Panel 1a). Sagittal T2WI demonstrated the abnormal running of thinner spinal cordattached to the dorsal vertebral body at the T3-4 level (arrow indicates, Panel 1b). Axial T2WI demonstrated the spinal cord attached tothe dorsal vertebral body and ventral disappeared subarachnoid space (arrow indicates, Panel 1c).
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但左下肢无力较前两次明显加重，行走困难，需他

人搀扶，无缓解，且伴随胸部（脐平面）以下麻木感，

至解放军总医院第一医学中心神经外科就诊，胸椎

MRI显示 T3-4椎间盘平面脊髓后方受压（图 1），考虑

蛛网膜囊肿可能。因该疾病手术医师在我院代职，

患者至我院门诊就诊，门诊以“胸椎管内蛛网膜囊

肿”收入院。患者自发病以来，精神状态较差，焦

虑，睡眠较差，食欲减退，体重较 3 个月前减少 3 kg，
大小便正常。既往史无特殊，无明显胸背部外伤

史，无家族遗传性疾病病史。入院后体格检查：胸

部以下痛温觉减退，左下肢肌力 4-级、右下肢 5级，

四肢肌张力正常，病理征阴性，共济运动正常，

Romberg征阴性。针对患者影像学结果进行多学科

讨论，发现胸椎矢状位 MRI显示 T3 ~ 4水平脊髓走行

异常，常呈突然贴向腹侧征象，脊髓紧靠前方椎体、

椎间盘，且出现软化征象；可见脊髓组织被卡压在

硬脊膜瘘口处，脊髓腹侧蛛网膜下腔变窄或消失，

背侧蛛网膜下腔间隙增大（图 1a，1b）；横断面 MRI
显示脊髓贴近腹侧，但背侧无蛛网膜囊肿的特征性

分隔（图 1c），故考虑脊髓疝可能性大。遂于 2018年
11月 26日进行脊髓疝还纳 +硬脊膜瘘口修补术，取

后正中 T3 ~ 5棘突纵行手术切口，卸下 T3 ~ 4椎板后，清

除椎板下脂肪组织，显露硬脊膜囊，可见硬脊膜囊

外观无异常，纵行切开硬脊膜囊，可见该节段脊髓

相较于头尾两侧脊髓呈扁平状，移动度差，脊髓波

动微弱。悬吊硬脊膜后自脊髓侧方蛛网膜下腔开

始探查脊髓组织，见脊髓腹侧粘连，脊髓组织呈淡

黄色软化变性，继续探查发现硬脊膜囊腹侧存在瘘

口，大小约 0.50 cm × 1.50 cm，脊髓腹侧自瘘口疝出。

钝性松解疝出的脊髓并还纳至硬脊膜囊内，完全显

露硬脊膜囊瘘口，瘘口呈椭圆形，边缘光滑。瘘口

位置较深，直接缝合困难，为避免过度牵拉脊髓，放

弃直接缝合，取人工硬膜修剪后贴敷于瘘口与脊髓

之间封闭瘘口，使人工硬膜呈 C形自腹侧环绕脊髓

组织（图 2）。水密缝合硬脊膜，钛板钛钉复位椎板，

逐层缝合关闭肌肉皮肤，术毕，患者清醒拔管无新

发神经功能障碍后转入病房。术后静脉滴注头孢

曲松 2 g/d（× 3 d）等防感染治疗，术后 3天逐渐停药。

伤口愈合良好，无红肿渗出化脓等，术后 14天拆线。

患者共住院 19天，出院时患者右下肢胀痛及胸部以

下痛温觉减退症状消失，但左下肢肌力仍为 4-级，术

后 2周复查胸椎 MRI显示 T3 ~ 4水平脊髓走行趋于正

常，脊髓形态尚可，脊髓前蛛网膜下腔形态较前改

善（图 3）。术后 2年随访患者情况同术后，左下肢肌

力无明显改善。

讨 论

特发性脊髓疝发病的原因有自发性（特发性）、

医原性、外伤性、先天性和炎症性等［5⁃6］。具体发病

机制目前尚无明确共识。多发生于 T2 ~ 8水平之间，

可能是由于胸椎的相对不活动和脊髓腹侧位置的

结合，增加了此区域脊髓腹侧硬脊膜粘连可能性［7］。

硬脊膜的瘘口和脊髓组织的疝出通常位于腹侧或

腹外侧［8］。Wortzman等［1］首次提出部分脊髓疝的

病因可能是由于出生时就存在脊髓脊膜膨出。但

考虑到先天存在的脊髓脊膜膨出的症状出现较早，

而特发性脊髓疝患者的症状多为后天出现，故此观

点尚需进一步验证。另一种理论认为，先天性背侧

蛛网膜囊肿的持续压迫使胸髓移位抵住腹侧硬脊

膜，使腹侧硬脊膜侵蚀、缺损形成，进而导致脊髓疝

出［9］。约 1/6的胸髓特发性脊髓疝患者伴背侧蛛网

膜囊肿［6］。但本组患者均未发现脊髓疝背侧伴蛛网

膜囊肿，与既往文献报道不符，可能与病例数量较

少有关。先天性腹侧硬脊膜内层发育不全或缺损

也与特发性脊髓疝的发病机制有关，脊髓可穿过硬

脊膜内层，位于外层背侧但不穿过外层［7，10］。还有

学者提出神经管残留可能与特发性脊髓疝发病机

制有关［11］，即特发性脊髓疝与先天性椎体异常空洞

并存，胸髓直接疝入空腔内，该理论可以充分解释

脊髓前部的硬脊膜缺损。此外，硬脊膜缺损可继发

于如椎间盘突出、创伤或炎症等损伤［12］。Yamamoto
等［10］于脊髓疝手术中发现背侧蛛网膜下腔间隔形

成并粘连，提示存在炎症，为上述学说提供证据。

但本组患者病变节段脊柱脊髓均无明显外伤、椎间

盘突出、脑脊膜等炎症病史。神经功能缺损继发于

脊髓实质扭曲和局部血流动力学改变，特发性脊髓

疝导致的神经功能障碍症状的形成是因受到外侧

索上行（脊髓丘脑束）和下行（皮质脊髓束）的白质

纤维束张力变化之影响［13］，加之凸出变形的脊髓前

血管造成的脊髓缺血［14］，可能导致肌力下降［15］。

Marshman［11］的意见与之相反，该作者认为特发性脊

髓疝表现的神经功能障碍症状的发生发展可能是

脊髓本身病变导致的，与疝出无关。但本研究患者

就诊时均已出现明显的神经功能障碍，且与影像学

表现相符。

因特发性脊髓疝发病率较低、症状及影像学表
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图 2 例 3患者术中所见 2a 脊髓沿硬脊膜缺损部位疝出并嵌顿（箭头所示） 2b 疝出的脊髓呈外生性水肿表现（箭头所
示） 2c 修补用卵圆形人工硬膜材料 2d 将人工硬膜贴敷于脊髓与瘘口之间，以填补缺损硬脊膜并封闭瘘口（箭头所示）

Figure 2 Intraoperative photograph of Case 3 The spinal cord herniated and incarcerated through the dural defect (arrow indicates,
Panel 2a). The herniated spinal cord manifested exogenous edema (arrow indicates, Panel 2b). The oval artificial dural patch used for
repair (Panel 2c). The complementary addition of dural patch between spinal cord and the dura defect (arrow indicates, Panel 2d).

图 3 例 3患者术后胸椎 MRI检查所见 3a 矢
状位 T1WI显示 T3 ~ 4水平脊髓走行趋于正常，形态
明显好转 3b 矢状位 T2WI显示 T3 ~ 4水平脊髓
走 行 趋 于 正 常 ，形 态 明 显 好 转 3c 横 断 面
T2WI显示脊髓前蛛网膜下腔形态明显改善

Figure 3 Postoperative MRI of the thoracic
vertebra of Case 3 Sagittal T1WI demonstratedthe significantly improved running and morphology
of spinal cord at the T3-4 level (Panel 3a). SagittalT2WI demonstrated the significantly improved
running and morphology of spinal cord at the T3-4level (Panel 3b). Axial T2WI demonstrated the
significantly improved morphology of ventral
subarachnoid space (Panel 3c).

现 不 典 型 ，其 临 床 诊 断 是 难 点 。 高 分 辨 率 MRI
（HRMRI）是诊断的“金标准”。检查应特别注意区

别于脊髓正常弯曲的扭曲，在可疑部位增加薄层扫

描，以排除脊髓背侧病变之可能。一般情况下，常

规矢状位 MRI可以观察到脊髓的 C形弯曲，病变处

脊髓走行突然出现紧贴腹侧或侧方的形态，腹侧蛛

网膜下腔消失，背侧蛛网膜下腔扩大。而且在疝出

的位置由于脊髓组织被长期卡压，多有脊髓萎缩、

软化等表现。通过脊椎 MRI诊断时应注意与脊髓

背侧蛛网膜囊肿相鉴别，较高分辨率 T2WI可见脊髓

背侧硬膜下蛛网膜囊肿表现为椎管内椭圆形影，位

于脊髓背侧，脊髓受压向对侧移位，但形态完整，横
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断面 MRI可观察到囊肿将脊髓推挤到一侧，且脊髓

蛛网膜囊肿多能在扩大的蛛网膜下腔内观察到分

隔［13］（图 4），上述特点为特发性脊髓疝患者 MRI所
不具备的。另外，MRI相位对比电影成像法可以通

过显示脊髓后方正常的搏动性脑脊液流动来区分

脊膜后蛛网膜囊肿和特发性脊髓疝，特发性脊髓疝

患者脊髓后方脑脊液波动多正常［15］。脊髓 CT造影

可作为辅助工具进一步提高脊髓相对于脑脊液和

骨组织的分辨率，也有助于区分特发性脊髓疝与胸

髓背侧蛛网膜囊肿，后者胸髓脊髓背侧可见充盈缺

损［16］。此外，MRI增强扫描有助于鉴别脊髓炎与脊

髓肿瘤，脊髓炎和脊髓肿瘤多可见强化征象，但脊

髓疝无强化。

特发性脊髓疝的典型临床表现为缓慢进展的

脊髓病变，患者多以持续进展的下肢痉挛性瘫痪、

感 觉 障 碍 、Brown ⁃ Sequard 综 合 征 等 发 病 ［13⁃15］。

Brown⁃Sequard综合征是最为常见的临床表现，占

60% ~ 75%，并伴同侧痉挛性麻痹和对侧痛温觉丧

失［2，9，13，17］。第二常见的表现为痉挛性瘫痪，可表现

为对称或不对称性，与 Brown⁃Sequard综合征相比，

存在此症状的患者预后较差［17］。还有患者的主要

症状为下肢疼痛［18］。另外也有罕见的直立性头痛

的相关报道，该症状偶尔发生在其他神经功能缺陷

之前，可能是疝出的脊髓组织完全阻塞

硬脊膜缺损前的脑脊液渗漏导致低颅

压性头痛［19］。病情进展的病理过程是

因为瘘口硬脊膜缘卡压、脑脊液异常冲

击持续造成脊髓的慢性进展性损伤，进

而引起脊髓神经功能损害的不断加重。

最初症状与脊髓丘脑侧束损伤相关，常

引起单侧肢体痛温觉减退，随着疾病进

展，也可累及皮质脊髓束，继而出现逐

渐加重的下肢肌力下降、肌张力增高。

这也证实了为何许多病例并无典型

Brown⁃Sequard综合征表现［19］。研究发

现，仅不到 10%的特发性脊髓疝患者出

现膀胱功能障碍，且硬脊膜修复和脊髓

复位后症状多有缓解［17，20］。据统计，年

龄 < 60岁的患者从出现症状到明确诊

断平均时间为 20 个月，≥ 60岁的患者

为 5 个月，提示年轻患者的诊断延迟更

为明显［21］。继发于特发性脊髓疝的局

灶性脊髓损伤常误诊为脊髓蛛网膜囊

肿［22］，前者运动症状与体征更严重且病程较短。虽

然 Brown⁃Sequard综合征是胸部特发性脊髓疝最常

见的临床表现，但 Nakashima等［22］的研究显示，胸髓

背侧蛛网膜囊肿患者无该表现。

虽然部分学者对特发性脊髓疝倾向保守治疗，

但近年研究显示，早期手术可以减少因长期外疝导

致的永久性脊髓神经功能损伤［23］。Groen等［24］分析

126例特发性脊髓疝患者发现，术后运动功能恢复

程度与瘘口大小、脊髓松解还纳程度有关。手术的

重点是将疝出的脊髓组织松解还纳至硬脊膜囊内

并关闭瘘口。Wortzman等［1］首次报告经椎前入路

关闭瘘口，Gwinn和 Henderson［23］报告经椎弓根入路

关闭瘘口，Watanabe等［25］报告扩大瘘口以达到松解

疝出脊髓受到硬脊膜缘卡压的方法。但大多数学

者采用经后方入路松解脊髓并修补瘘口［14⁃15，26］，多

离断齿状韧带来增加脊髓的移动度，从而更有利于

观察和处理脊髓腹侧疝出的位置。Arts等［27］报告

采用人工硬膜补片封闭腹侧硬脊膜的瘘口并包裹

脊髓，本研究即采用此术式的改良。因为瘘口多位

于脊髓腹侧，直接缝合势必会对脊髓造成过多牵

拉，而直接采用硬脊膜补片封闭瘘口则减少针对脊

髓的操作。考虑到补片收缩压迫脊髓［26］，我们并未

采取使用补片将脊髓完全包裹的方法，代之仅用补

图 4 典型脊髓背侧蛛网膜囊肿患者腰椎 MRI检查所见 4a 矢状位
T1WI显示 T4 ~ 8水平椎管内硬膜下蛛网膜囊肿，呈低信号（箭头所示） 4b
矢状位 T2WI显示 T12 ~ L2水平椎管内硬脊膜下蛛网膜囊肿，呈高信号，边界
清楚，可见明显囊壁（箭头所示） 4c 横断面 T2WI显示囊肿与硬脊膜下
腔之间有明显分隔（箭头所示），脊髓压向前方，形态完整，走行自然

Figure 4 Lumbar MRI of a typical dorsal arachnoid cyst case Sagittal
T1WI demonstrated the subdural arachnoid cyst with T1 hypointense signal atthe T4-8 level (arrow indicates, Panel 4a). Sagittal T2WI showed the well ⁃demarcated subdural arachnoid cyst with T2 hyperintense signal at the T12-L2level, and the cyst wall could be clearly observed (arrow indicates, Panel 4b).
Axial T2WI detected a septum between the cyst and subdural space (arrow
indicates), and the naturally running spinal cord that had intact morphology
was pressed forward (Panel 4c).
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片 C形环绕脊髓，既能保证完全闭合瘘口，又减轻补

片对脊髓的压迫，术中可将补片与硬脊膜或蛛网膜

固定，避免术后补片的移位造成脊髓疝复发。外科

辅助手段包括术中超声定位疝出部位、神经电生理

监测和内镜检查等［12，28］。研究显示，运动诱发电位

的变化与术前和术后的脊髓神经功能缺陷相关，可

用于调整手术策略［28］。特发性脊髓疝患者术后症

状多有改善，其中运动功能术后改善率达 70%，故

诊断明确后应首选手术治疗，而长期随访、定期复

查必不可少［1，13，15，26⁃27］。

综上所述，特发性脊髓疝是一种罕见的脊髓疾

病。随着 MRI技术的发展，HRMRI特别是 T2WI更
有助于该疾病的早期确诊。早期发现及治疗是特

发性脊髓疝临床处理的原则，术中对疝出脊髓的松

解还纳和瘘口的封闭是决定手术成功之关键。长

期的术后随访和定期复查亦必不可少。
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