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E9_AB_93_E7_A9_BA_E6_c22_307015.htm 名称脊髓空洞症所

属科室神经内科病因确切病因尚不清楚，可分为先天发育异

常性和继发性脊髓空洞症两类，后者罕见，是指继发于脊髓

肿瘤、外伤、炎症等引起脊髓中心组织的软化和囊性变，这

一类脊髓空洞症的病理和临床均有与前者有所不同。 本节主

要介绍先天发育异常所致者，有以下几种学说。一、先天性

脊髓神经管闭锁不全： 本病常伴有脊柱裂、颈肋、脊柱侧弯

、环枕部畸形等其它先天性异常支持这一看法。二、胚胎细

胞增殖： 脊髓灰质内残存的胚胎细胞团缓慢增殖，中心坏死

液化形成空洞。三、机械因素： 因先天性因素致第四脑室出

口梗阻，脑脊液从第四脑室流向蛛网膜下腔受阻，脑脊液搏

动波向下冲击脊髓中心管，致使中心管少数民族扩大，并冲

破中心管壁形成空洞。病理空洞部位的脊髓外观可正常，或

呈梭形膨大，或显萎缩。空洞腔内布满液体，通常与中心管

相通，洞壁由胶质细胞和胶质纤维构成。空洞常位于脊髓下

颈段及上胸段的前后灰质连合及一侧或两侧后角基底部。空

洞可限于几个节段、也可上及延髓下达脊髓全长，横切面上

空洞大小不一，外形也可不规则。在空洞及其四周的胶质增

生发展过程中，首先损害灰质中前角、侧角、后角和灰白质

前连合，其后再影响白质中的长束，使相应神经组织发生变

性、坏死和缺失。 延髓空洞症大多由颈髓扩展而来，通常位

于延髓后外侧部分的三叉神经脊束核和疑核部位，以后才影

响四周的长束，使之继发变性。临床表现多在20～30岁发病

，偶可起病于童年或成年以后，男多于女。起病隐潜，病程



进行缓慢常以手部小肌肉萎缩无力或感觉迟钝而引起注重。

临床症状因空洞的部位和范围不同而异。 一、感觉障碍 本病

可见两种类型的感觉障碍，即由空洞部位脊髓支配的节段性

浅感觉分离性感觉障碍和病变以下的束性感觉障碍。 节段性

浅感觉分离性感觉障碍，为本病最突出的临床体征。因空洞

常始发于下颈、上胸段脊髓，故多以手部不知冷热，被刀切

割时不知疼痛而引起注重，并常伴有手、臂的自发性疼痛、

麻木、蚁走等感觉异常。检查时可见按脊髓节段性分布的一

侧或双侧的痛觉和温度觉明显迟钝或消失，而触觉保留或轻

度受损、其范围通常上及颈部、下至胸部，呈披肩或短上衣

样分布。如空洞波及上颈髓三叉神经感觉束时，面部也可出

现痛温觉障碍。若空洞起始于腰骶段，则下肢和会阴部出现

分离性浅感觉障碍。若空洞波及后根入口处，则受损节段的

一切深浅感觉均可丧失。 束性感觉障碍。当空洞扩展损害一

侧或双侧脊髓丘脑束时，产生损害下面以下对侧或双侧躯体

的束性浅感觉障碍。脊髓后索常最后受损，此时则出现损害

平面以下的同侧或双侧躯体的深感觉障碍。 因空洞的外形和

分布常不规则，节段性和束性感觉障碍多混合存在，故需仔

细检查，方能确定其范围和性质。 二、运动障碍 下运动神经

元性瘫痪。当脊髓颈、胸段空洞波及前角时，出现手部鱼际

肌、骨间肌以及前臂诸肌无力、萎缩和肌束震颤。手肌严重

萎缩进可呈爪状手。随病变发展，可逐渐波及上臂、肩带及

部分肋间肌，引起瘫痪。腰骶部的空洞则表现为下肢和足部

的肌肉萎缩。 上运动神经元性瘫痪。当病变压迫锥体束时，

可出现损害平面以下一侧或双侧的上运动神经元性瘫痪体征

。 三、植物神经功能障碍 植物神经功能障碍常较明显，由于



病变波及侧角所致，常见上肢营养障碍，皮肤增厚，烧伤疤

痕或顽固性溃疡，发绀发凉，多汗或少汗。下颈髓侧角损害

可见霍纳征。约20%的病人骨关节损害，常为多发性，上肢

多见，关节肿胀，关节部位的骨质萎缩、脱钙、被磨损破坏

，但无痛感，这种神经原性关节病称为夏科关节。 四、其它

症状 常合并脊柱侧弯、后弯、脊柱裂、弓形足、扁平颅底、

脑积水及先天性延髓下疝等畸形。 五、延髓空洞症 其空洞常

从脊髓延伸而来，也可为疾病的首发部位。因常侵及延髓疑

核、舌下神经核和三叉神经脊束核而出现吞咽困难，发音不

清，舌肌萎缩及震颤甚至伸舌不能，面部痛温觉减退但触觉

存在。如空洞波及前庭小脑通路时可引起眼球震颤、眩晕、

步态不稳。当损害桥脑面神经核时可出现四周性面瘫。诊断

本病多在青中年发病，病程缓慢。节段性分离性浅感觉障碍

，肌肉萎缩无力，皮肤关节营养障碍，常伴有脊柱畸形、弓

形足等。脑脊液检查压力及成分大多正常，空洞大时也可致

椎管梗阻，脑脊液蛋白含量增高。X线摄片可证实所伴有的

骨骼畸形，脊髓磺油造影可见脊髓增宽。延迟脊髓造影CT扫

描及脊髓磁共振象可显示空洞的部位、形态与范围，尤以后

者为理想的检测方法。 本病需与下列疾病鉴别 一、脊髓内肿

瘤和脑干肿瘤 前者临床表现与脊髓空洞症相似，但脊髓内肿

瘤一般病变节段较短，早期出现括约肌症状，椎管梗阻现象

常较明显；后者好发于儿童和少年，多有明显的交叉性麻痹

，病程短，发展快，晚期可有颅压增高现象。 二、颈椎病 虽

可有上肢的肌萎缩及节段性感觉障碍，但无浅感觉分离，根

性疼痛多见，肌萎缩常较轻，一般无营养障碍，颈椎X光片

可见骨质半生及椎间孔变窄等征象。 三、麻风 可引起手及前



臂的痛触觉分离、肌萎缩及皮肤溃疡。但感觉障碍范围不符

合节段性分布，体表皮肤可有散右脱屑和色素斑，受累神经

变粗，并有麻风接触史，皮肤、粘膜及神经活检可查见麻风

杆菌。治疗目前尚无特效疗法。可选择性作手术治疗，如椎

板切除减压、脊髓空洞与蛛网膜下腔分流术、枕骨大孔减压

、第四脑室出口矫治术等。可试用中药，以补气、健脾、活

血为治则，如地黄饮子加减。 100Test 下载频道开通，各类考

试题目直接下载。详细请访问 www.100test.com 


