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特发性脊髓疝是一种非常少见的神经系统疾

病。本病好发于脊髓胸段，患者多为成人，女性多见，

可以表现为各种脊髓损伤的症状体征。由于本病发

病率较低且发病机制不详，国内文献仅有少数个案

报道，临床上易出现误诊及漏诊。首都医科大学附

属北京天坛医院神经外科自 2006 年至今收治了 3 例

特发性脊髓疝患者，综合国内的 4 篇个案报告现报

道如下。

临床资料 我科自 2006 年至今共收治 3 例特

发性脊髓疝患者，见表 1。其中女性 2 例，男性 1 例，

年龄 39～45 岁，病史 2～5 年。起始症状一般为一

侧下肢麻木或无力，随病情发展出现 Brown-Sequard

综合征的表现，并进行性加重。患者入院后皆接受

MR 扫描检查，病变部位都在胸段椎管腹侧。3 例患

者都接受了手术治疗，手术入路为后正中入路。手

术操作基本步骤为切开皮肤皮下后分离双侧椎旁

肌，切割游离背侧椎板后正中纵行切开背侧硬脊膜，

见到移位的脊髓后，切断一侧或双侧齿状韧带，暴露

出硬膜缺损部位，在电生理监测下松解疝口位置的

组织粘连，将疝出部分脊髓复位。复位后取免缝人

工硬膜进行修补。3例患者随访至今（4个月～12 年）

未出现症状加重的表现。

1. 典型病例 1：女，39 岁。患者于入院前 5 年于

医院体检发现左半身乳头以下痛温觉减退，后来我

科门诊，行脊柱 MRI 示颈椎间盘突出，T2～3 节段

椎管内异常信号，考虑脊髓蛛网膜粘连，未做任何

治疗。约入院前 1 年半发现走路时右腿轻微跛行并

感乏力，渐加重。入院查体：神清语利，双瞳等，光

反应（++），眼动充分，面纹对称，伸舌居中，耸肩有

力。双上肢肌力、肌张力正常，深反射存在，右上肢

Hoffman 征（+）；右下肢肌张力不高，远端屈肌肌力Ⅱ

级，腱反射亢进，病理征（+），踝阵挛（+）；左半身 T4

以下痛温觉减退。门诊 MRI 扫描提示 C5～6 椎间盘

突出，T2～3 脊髓形态不规则，不除外局部蛛网膜粘

连。术中行后正中入路，切开 T2～3 硬膜，打开蛛

网膜，见脊髓无明显萎缩，向脊髓腹侧探查，发现脊

髓呈肿物样向腹侧突出，突出部分椭圆形，灰褐色，

1 cm 直径大小。硬膜中线一裂孔，大小约 10 mm× 

4 mm，肿物伸入裂孔内，但无明显粘连。切开肿物

包膜，见肿物组织界限不清，血运中等，在电生理监

测下取 10 mm×3 mm×3 mm 大小送检，硬膜裂孔无

法修补，取免缝人工硬膜修补。术后患者感觉障碍

无明显恢复，右下肢肌力恢复至Ⅳ级。术后 1 年患

者复查磁共振显示脊髓已恢复正常状态，见图 1。

2. 典型病例 2：女，58 岁，于 4 年前无明显诱因

出现右侧下肢肌力下降，双侧下肢感觉异常、麻木、胀

感不适，约平第四肋骨以下感觉减退，遂于 2018 年

6 月于当地医院行手术治疗，术后一般情况尚可，症

状较前明显好转。于约 2018 年 8 月中旬患者再次出

现右下肢无力，呈进行性加重，为进一步治疗，来我

院就诊收入院。入院查体示约平第四肋骨平面以下

感觉减退，双上肢Ⅴ级，左下肢肌力Ⅳ - 级，右下肢

肌力Ⅴ - 级，双侧病理征未引出。术前 MR 显示病变

部位脊髓呈 C 形改变。手术过程全麻插管成功后，
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患者取左侧卧位，行后正中切口切开皮肤，皮下组

织，分离双侧椎旁肌肉，见局部瘢痕组织钙化，切开

瘢痕组织，见硬膜完整，切开后见 T3 水平脊髓向腹

侧移位并部分疝出于椎管腹侧面硬膜缺损处。腹侧

硬脊膜缺损约 1 cm×0.5 cm 大小，部分脊髓组织由

此疝出。在术中电生理监测下松解粘连后将疝出脊

髓组织复位，可见疝出脊髓组织充血、水肿、软化，

脊髓变细。探查未见其他病变，予免缝人工硬膜修

补缺损处。术后 MR 扫描显示疝出的脊髓已基本复

位，见图 2。

讨论 特发性脊髓疝是一种较罕见的脊髓疾

病，检索中文文献符合特发性脊髓疝的报道仅见

5例个案报道（其中1例为我科报道）［1-4］，见表2。该

病 最 早 由 Wortzman 等［5］ 于 1974 年 报 道。 国 外

  注：a 术前 MR T1 加权矢状位像显示病变部位脊髓呈 C 形向腹侧移位，背侧蛛网膜下腔增宽；b 术后 1 个月 MR T1 加权矢状位像显示病变部位脊髓已复位；

c 术后 1 年 MR T1 加权矢状位像显示脊髓基本恢复正常状态

图1 特发性脊髓疝病例 1 患者磁共振影像

  注：a 术前 MR T2 加权矢状位像显示病变部位脊髓呈 C 形改变；b 术前 MR T2 加权轴位像可见背侧蛛网膜下腔增宽；c 术后 MR T2 加权矢状位像；d 术后 MR 

T2 加权轴位像

图2 特发性脊髓疝病例 2 患者磁共振影像

表1 我科收治特发性脊髓疝患者临床资料

序号 性别 年龄（岁） 症状 病史 病变节段 手术 结果

1 女 39 Brown-Sequard 综合征 5 年 T2~3 松解复位修补 好转

2 女 58 双下肢肌力下降 4 年 T3 复位修补 好转

3 男 45 Brown-Sequard 综合征 2 年 T5 松解扩大修补 好转

表2 国内文献收录特发性脊髓疝患者临床资料

序号 作者 性别 年龄（岁） 症状 病史 病变节段 手术 结果

1 吴东升等［1］ 女 46 Brown-Sequard 综合征 1 年 T6 松解还纳 好转

2 李文辉等［2］ 男 50 Brown-Sequard 综合征 2 年 T8 修补 好转

3 王曲等［3］ 女 49 Brown-Sequard 综合征 2 年 T4~5 扩大松解 好转

4 王新志等［4］ 女 23 Brown-Sequard 综合征 2.4 年 T2~3 松解复位 好转
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临床调查报道该病的发生率占同期脊柱手术的

0.059%～0.08%［6-7］。本病主要好发于成年人，Rob

等报道 129 例患者年龄为 21～78 岁（平均 51 岁），并

且女性患者所占比例明显较高［8］，国外文献综述报

道男女比例为 1∶1.8，国内目前文献收录的患者中

年龄为 23～58 岁，平均 44 岁。男女比例为 2∶5。

病史一般为数月至数年。患者通常都表现为 Brown-
Sequard 综合征。症状起始时可表现为疼痛和温度

感觉障碍，多为单侧，可呈上行性发展。随着病情

的进展，当累及皮质脊髓束，可出现进展性的下肢

力弱和肌张力增高，大约三分之一的患者在就诊时

存在轻瘫，比较严重的患者可出现双侧感觉和运动

障碍。病变位置基本都分布于胸段，因此本病也曾

被称为特发性胸段脊髓疝。国外文献报道病变主要

集中在 T3～7 椎体节段（80%）。我科收治的 3 例患

者情况与此基本相似，病变均位于 T2～8 椎体水平，

病变的范围局限在 1～2 个椎体水平。

关于特发性脊髓疝的形成机制有很多种理论，

例如创伤，胸椎椎管复测硬膜的压力侵蚀，胸椎间盘

突出，先天性疾病如腹侧脊膜膨出，双层的腹侧硬

膜，先天性硬膜外蛛网膜囊肿，或者炎性病变等［8］。

最近也有作者认为特发性脊髓疝并不是一种后天性

疾病，而是由于在妊娠期 30～60 d的一些微小发育

异常导致的［9］。但到目前为止，还没有一种理论得

到证实。我们收治的3例患者术中都可见到1～3 cm

的脊髓腹侧的硬膜缺损及脊髓组织向缺损区的疝

出，疝口周围的蛛网膜粘连，部分病例还可以看到

脊髓的软化、变细等，结合患者的发病年龄都在成

年，病程持续一至数年，症状体征呈进行性加重，我

们推测该病属于一种慢性的后天性疾病，可能由于

轻微外伤、炎症等原因导致的椎管腹侧硬膜出现损

伤，并逐渐扩展，当缺损达到一定程度时由于流体

动力学的原因会在脊髓背腹侧形成压力差，脊髓会

逐渐向腹侧移位并疝出，由此导致的脊髓缺血缺氧

性病变产生相应的临床症状。但这还不能解释该病

发生的所有情况，因此不能除外该病的病因是多重

因素所致，部分患者可能存在硬脊膜的先天发育异

常。至于为什么病变只涉及胸椎且基本位于腹侧，

Cellerini 等［10］的解释是与颈椎和腰椎相比，胸椎的

活动比较受限，而且在胸段脊髓由于生理曲度原因

而位于椎管腹侧。

在特发性脊髓疝的诊断方面，MR 扫描是最有

效且最常用的检查手段。特发性脊髓疝典型的 MR

表现在矢状位 T1 和 T2 加权像均可见胸段脊髓向前

或前侧方的疝出，疝出部分呈“C”形，同时继发出

现背侧局部的蛛网膜下腔增大，脊髓可以呈萎缩变

细或出现异常信号；横断面 MRI 可以显示自硬膜破

损的缺口疝出的脊髓，病变节段后方蛛网膜下腔明

显增大［11-12］。在鉴别诊断方面，特发性脊髓疝需要

和一些椎管内囊性占位性病变特别是蛛网膜囊肿进

行鉴别。这是由于从临床表现上，二者的发病年龄、

性别和症状持续时间没有显著差异。但在特发性脊

髓疝患者中，术前运动缺陷明显较多和较严重［13］。

Schultz 等［14］在一组特发性脊髓疝和脊髓背侧蛛网

膜囊肿患者的对照研究中发现，在 MR 矢状位扫描

中手术刀形状的凹陷压痕和腹侧脑脊液信号的保留

强烈提示蛛网膜囊肿，而 C 形畸形和腹侧脑脊液信

号的中断似乎是特发性脊髓疝的典型特征。

关于特发性脊髓疝的治疗，目前国内外文献的

主流观点认为一旦出现临床症状，特别是症状体征

呈进展性应尽早行手术治疗。手术结果大多数患者

可以获得症状缓解或长期稳定，少数患者会出现再

次加重。本组 3 例患者经手术治疗后基本都获得了

临床缓解，随访期内未发现患者出现复发及加重。

手术方式主要包括两个方面：一是脊髓疝出部分的

松解和还纳；另一方面是硬膜缺损的处理。在手术

过程中，脊髓突出部分的松解以及随后将脊髓重新

复位到正常的解剖位置这一点已基本获得共识。为

了防止脊髓再次受累，需要对硬膜缺损进行处理，

处理的方式可以分为两大类：一类是腹侧硬脑膜缺

损的扩大，另一类是直接缝合或补片修补。这两类

方式均有文献报道取得了良好的临床效果。我院治

疗的其中一例患者为外院曾施行过手术治疗，患者

第一次术后症状缓解，但 2 个月后再次出现症状体

征加重来我院治疗，术中发现患者的硬膜缺损未予

处理，由此可见术中对缺损的硬膜进行处理是防止

患者症状加重必要的措施。本院收治 3 例患者均进

行了人工补片修补，其中 1 例为硬膜缺损扩大和人

工补片修补，术后均获得了满意的效果。关于硬膜

缺损的直接缝合，我们的体会是一方面由于术野空

间狭小，另一方面由于椎管腹侧硬膜的活动度较小，

直接缝合存在一定的困难，如操作不当可能会加重

脊髓的损伤，不宜勉强施行。在患有特发性腹侧疝

的患者中，少部分患者在手术治疗中进行了活组织

检查。组织分析包括组织病理学、免疫组织化学和

分子检查。病理报告显示组织为非正常功能的脊髓，

发现了非肿瘤性神经胶质细胞增殖。尽管这些操作

大都是在术中神经电生理监测下进行，但现有的经
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验认为这些操作具有潜在风险，且不具有治疗价值，

不建议在今后的治疗中施行。

综上，特发性脊髓疝是一类临床比较少见的脊

髓疾病，容易出现误治或漏诊，但一经发现患者存

在相关的临床症状体征或进展是应早期采取手术治

疗，大多可获得比较满意的临床预后。术中进行脊

髓松解复位及人工补片修补是一种相对简便有效的

手术方式。限于国内文献的报道较少，关于国人的

流行病学及临床分析还需要进一步的总结。
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