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凸侧短段固定凹侧生长棒技术治疗小儿

神经纤维瘤病脊柱侧弯

祁新禹　张学军　白云松　郭　东　曹　隽　刘　虎

【摘要】　目的　 回顾性分析应用椎弓根钉结合凸侧短段固定凹侧生长棒技术治疗小儿神经纤维
瘤病合并脊柱侧弯的结果及初步经验。方法　自２０１２年３月至２０１４年７月我们收治Ⅰ型神经纤维瘤
病伴脊柱侧弯１２例，其中男８例，女４例。平均年龄４．６岁，平均随访时间１．１年。根据放射学表现确
定其中１０例为神经纤维瘤病营养不良型脊柱侧弯，行椎弓根钉凸侧固定凹侧生长棒技术治疗。结果　
脊柱侧弯冠状面及矢状面矫形率分别为５５％和３０％。随访中丢失角度为冠状面５°、矢状面３°。３例出
现了脑脊液漏，继续撑开能维持矫正效果。结论　应用椎弓根钉结合凸侧固定凹侧生长棒技术治疗小
儿神经纤维瘤病脊柱侧弯，疗效确切，并发症少。
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　　Ⅰ型神经纤维瘤病（ｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ—Ⅰ，ＮＦ—

１）常产生脊柱侧弯及后凸畸形。其中又以营养不
良型脊柱侧弯多见。患儿畸形多呈进行性发展，保

守治疗无效。我们体会，如果待发育至青春期再考

虑手术则因畸形严重、病变阶段置钉困难、假关节的

发生率高等而导致治疗困难，疗效不佳。自２０１２年
起我们尝试应用椎弓根钉凸侧短段固定、凹侧生长

棒技术治疗小儿神经纤维瘤病脊柱侧弯，取得了较

好的疗效。

材料与方法

一、临床资料

２０１２年３月至２０１４年７月我们收治 Ｉ型神经
纤维瘤病伴脊柱侧弯患儿１２例，其中男８例，女４
例；平均年龄４．６岁（２．５～８岁）；５例有家族病史，
８例存在多发咖啡斑，１例存在腋窝或腹股沟雀斑，１
例有四肢骨病变。

病例入选标准：神经纤维瘤病胸段脊柱侧弯；年
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龄２～８岁；畸形程度：侧弯大于４０°，畸形明显，经
观察或保守治疗后畸形持续加重。

二、方法

根据影像学表现确定１０例为营养不良型脊柱
侧弯，术前冠状面侧弯Ｃｏｂｂ角平均４７°（３７°～６７°），
矢状面后凸Ｃｏｂｂ角平均２８°（２０°～４３°），无角状后
凸。侧弯顶椎均位于胸７至胸１０区间，侧弯方向１
例凸向左侧，其余均凸向右侧。ＭＲＩ提示２例肿瘤
进入椎管，术前无神经受损症状；４例术中见椎旁瘤
体，切除肿物送病理检查证实为神经纤维瘤；４例术
前经支具治疗无效。撑开时间：首次为术后６个月，
其后间隔６～９个月；最多撑开次数３次，最少１次。
平均随访时间１．１（０．７～３）年。

手术方法：均采取气管插管全身麻醉，患儿取

俯卧位，做脊柱后正中切口，切开脊柱侧弯凹侧腰背

筋膜，侧弯凹侧上端的胸椎固定椎有限骨膜下剥离

部分椎板，下端的腰椎固定椎骨膜下剥离横突根部，

上下各固定两节椎体；侧弯凸侧于顶点３～４节椎体
骨膜下剥离椎板，显露这三处的关节突及椎弓根位

置，Ｃ形臂下定位确认椎弓根位置后置入椎弓根钉，

Ｃ形臂下再次确认固定稳妥；置入根据生理弧度预
弯的杠，凹侧两根长棒以多米诺（其中１例为串联
连接器，其余为并联）连接置于深筋膜下，凸侧一根

短棒位于骨膜下，先凸侧转杠后加压，再凹侧撑开矫

形；术后卧床１个月，要求长期予支具保护。

结　果

所有患儿畸形均获矫正，测量术后脊柱冠状面

及矢状面Ｃｏｂｂ角的变化，冠状面侧弯平均２１°（５°
～３０°），矫形率为５５％；矢状面侧弯平均２０°（１５°～
３０°），矫形率为 ３０％。随访中丢失角度为冠状面
５°，矢状面３°，继续撑开能维持矫正效果（每次再撑
开能达到１．５ｃｍ左右）；术中行脊髓体感诱发电位
（ＳＥＰ）或唤醒试验监测脊髓功能，未出现脊髓神经
功能受损；平均手术时间２．３（１．５～３）ｈ，术中平均
出血量 ２１５（１００～４００）ｍＬ。平均随访时间 １．１
（０７～３）年，出现脑脊液漏３例，其中凸侧１例，凹
侧２例。典型病例照片见图１。

! " #

图１　患儿，女，２岁６个月，术前脊柱以胸１０为中心右侧弯６７°，后凸３３°；术后侧弯２１°，后凸１３°；术后２年侧弯２５°，
后凸１５°

讨　论

神经纤维瘤病是一种常染色体显性遗传病。分

为：Ⅰ型（ｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓⅠ，ＮＦ—１，也称周围型），
常累及骨骼、皮肤、神经等系统，临床表现多样；Ⅱ型
（ＮＦ—２，也称中央型）以双侧听神经瘤为主［１］。目前

诊断Ⅰ型神经纤维瘤病的标准为：①有６个或更多
“牛奶咖啡斑”，成人每个斑直径＞１５ｍｍ，儿童每个
斑直径＞５ｍｍ；②有两个或更多类型的神经纤维
瘤，或至少有１个为丛状瘤体；③腋窝或腹股沟区
有雀斑；④视神经有胶质瘤；⑤有２个或更多Ｌｉｓｃｈ
结节；⑥独特的骨骼病变：椎体扇贝样变或长骨假
关节形成；⑦直系亲属患本病。具有以上两项或两

项以上表现时即可确诊［２］。

ＮＦ—１或周围型神经纤维瘤病也称 ＶｏｎＲｅｃｋ

ｌｉｎｇｈａｕｓｅｎ病，发病率为１／３０００～１／４０００［３］。ＮＦ—１
合并脊柱侧弯由 Ｇｏｕｌｄ于１９１８年首次报道［４］。脊

柱侧弯是神经纤维瘤病最常见的骨骼畸形，其次为

长骨病变（如胫骨假关节或胫骨弯曲）。脊柱畸形

的原因不明。典型病变为累及第４～６节椎体位于
脊柱胸段的短节段锐角侧弯。发病率为１０％～６０％
（产生此差别的原因可能是不同医生诊治病种不

同）。

继发于神经纤维瘤病的脊柱侧弯分为营养不良

型和非营养不良型两种，鉴别此分型很重要，因为二

者的进展和处理迥然不同。放射学特点可协助区分

二者：营养不良型表现为：扇贝样椎体，拉长的横突，
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严重楔形变和旋转的顶椎，椎间孔扩大，发育不良的

椎弓根，铅笔样肋骨，少见的椎体半脱位。非营养不

良型脊柱侧弯从外观、Ｘ线表现及侧弯类型上类似
于特发性脊柱侧弯。治疗也可参照特发性脊柱侧

弯：Ｃｏｂｂ角 ＜２５°的脊柱侧弯可暂观察，Ｃｏｂｂ角在
２５°～４０°之间的可予支具矫正，Ｃｏｂｂ角 ＞４０°的需
行后路内固定融合术［５］。但部分非营养不良型脊

柱侧弯的预后较特发性脊柱侧弯差，术后假关节的

发生率高。另外，儿童非营养不良型脊柱侧弯可能

转变为营养不良型脊柱侧弯，很难预测转变出现的

时间和速度，发病年龄越早，转变的可能性越大。

Ｄｕｒｒａｎｉ等［６］报道在７岁前出现脊柱侧弯的ＮＦ患儿
中，这种转变的发生率高达８２％，７岁后发病者转变
率降至２５％。非营养不良型脊柱畸形的侧弯和后
凸进展角度为５°和３°，发生转变的患儿其对应的进
展角度可达１２°和８°，因此术后须定期复查。

营养不良型脊柱侧弯更常见。Ｗｉｎｔｅｒ等［７］分析

了１０２例神经纤维瘤病患者，其中８０例存在营养不
良型脊柱侧凸。本组病例资料支持此观点。保守疗

法对营养不良型脊柱侧弯通常无效，本组４例患儿
术前支具治疗无效证实了此观点。此型畸形多需及

早手术治疗，观察只会使畸形继续加重，有报道显示

畸形冠状面加重每年超过８°，矢状面加重每年超过
１１°［８］。畸形进展的危险因素包括：发病年龄小、畸
形初始角度大、存在扇贝样椎体及铅笔样肋骨等。

畸形加重首先导致青春期前即存在明显畸形；其次

有出现神经功能受损的危险。Ｌｏｎｓｔｅｉｎ等［９］回顾了

因脊柱成角畸形而出现脊髓压迫症状的４５例病例，
发现神经纤维瘤病是仅次于先天性脊柱侧弯的第二

位因素。此外，畸形的进展会加重胸廓畸形，影响患

儿心肺发育。因此，长期以来我们对于Ⅰ型神经纤
维瘤病并发脊柱畸形的低龄患儿一直持积极手术的

态度。

然而，手术方法报道不一。Ｂｅｔｚ等［１０］认为此类

患者均应早期手术融合，以防止畸形加重。Ｃｒａｗｆｏｒｄ
等［１１］认为，当营养不良型脊柱侧弯 ＜２０°时，可以密
切观察，侧弯为 ２０°～４０°时应考虑行后路融合固
定，对侧弯角度较大或年幼的患儿应考虑行前后路

融合。仉建国［１２］总结此病的自然转归后认为应积

极手术治疗，对于单纯的侧弯，后路内固定矫形融合

可取得较好的效果；但对于侧弯合并后凸的脊柱畸

形，即使是前后路融合，仍然有一定的失败率。

对于低龄神经纤维瘤病合并脊柱畸形患儿，我

们过去采用皮下棒撑开的术式，希望达到既矫正畸

形又保留脊柱生长潜力的目的。但鉴于此术式对畸

形顶点的控制差，经常会产生曲轴现象导致断棒或

脱钉。近年我们借鉴 Ｓｈｉｌｌａ技术，开始尝试在凹侧
行皮下棒撑开的同时于凸侧顶点附近行短节段椎弓

根钉矫形固定。凹侧上下各固定两节椎体，以保证

固定的稳定性及矫正的撑开力度，凸侧固定不多于

４节椎体，希望达到既加强畸形顶点的控制又最大
限度保留脊柱生长潜力的目的。

Ｄｏｂｂｓ等［１３］比较了使用钩和椎弓根钉在 Ｌｅｎｋｅ
Ｃ型病例中进行选择性胸椎融合的结果，发现使用
椎弓根钉固定效果好。使用椎弓根钉可固定脊柱三

柱，与椎板钩固定相比，稳定度提高，矫正力加大，理

论上对前方椎体可起到骺阻滞的作用，部分达到前

路手术的目的，对畸形进展潜力大的神经纤维瘤病

脊柱侧弯更适用。

对于手术并发症的控制，我们的经验如下：①
脊髓损伤：虽然由于神经纤维瘤病患者椎管常较正

常扩大，但脊髓损伤的可能性依然存在，可能是由于

脊柱角状后凸对脊髓前方的压迫、肋骨头突入椎管、

椎管内存在神经纤维瘤瘤体以及椎体骨质差导致椎

弓根钉移位等。我们避开在最危险的脊柱侧弯顶点

凹侧区域置钉，希望藉此降低脊髓损伤的风险。本

组病例均未发生脊髓神经功能受损；②出血：此类
患者常有丛状瘤体，血运丰富，术中易出血。我们术

前应准备充分，术中注意控制血压，配合密切，增加

置钉的一次成功率，缩短手术时间，减少术中出血；

③断（拔）钉、断棒：不能因椎体骨质不好而忽视了
置入椎弓根钉的要求，连接棒应当进行适当的预弯，

以防止局部应力太大造成拔钉、断棒。④脑脊液漏：
因为椎体旋转、椎体及椎弓根发育不良等原因导致

置钉准确性和稳定性下降，损伤硬膜从而产生脑脊

液外渗。此类患者普遍存在硬膜扩大和椎管直径增

大，椎管壁与脊髓间的间隙理应比特发性脊柱侧弯

大，从而有更多的缓冲余地，但实际上硬脊膜的扩大

膨出更容易造成硬脊膜损伤［１４］。术前完善放射学

检查，尤其是脊柱ＣＴ重建和 ＭＲＩ，以早期了解脊柱
畸形具体情况；术中应用Ｃ臂（可多角度）协助确定
椎弓根钉进针点及方向，有条件者可应用导航技术

协助置钉；也可以考虑通过“椎弓根 —肋骨间（ＩＮ—

ＯＵＴ—ＩＮ）”途径置钉。一旦发生脑脊液漏，术中即
予骨蜡封堵，术后局部加压包扎，俯卧位加抬高床

尾；本组出现脑脊液漏的３例经上述处理后无感染
发生，愈后良好。⑤皮肤压疮：要根据患儿年龄大小
选择固定器械，尽量使用固定翼钉以降低钉的高度，

·３７２·
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减少器械对皮肤的刺激；本组病例虽存在钉、棒于皮

下不同程度突出的情况，但目前暂未出现皮肤受压

破溃感染。

我们认为，椎弓根钉结合凸侧固定凹侧生长杠

治疗小儿神经纤维瘤病脊柱侧弯，疗效确切，并发症

少。但本组病例数少，随访时间短，尚难以与其他术

式进行比较，长期效果有待进一步观察。
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第二届全国小儿骨科新进展学习班（儿童足踝专题）通知

第一届全国小儿骨科新进展学习班主要介绍了小儿骨科常见畸形和创伤的治疗进展，有来自全国的

１３０多名骨科医师参加了学习，会议形式和内容得到了与会代表的广泛好评。第二届全国小儿骨科新进展
学习班［项目编号２０１５－０４－０７－２１３（国）］将于２０１５年８月２８日至３０日在湖南长沙举行，会议主要探讨
儿童足踝疾病诊疗进展。该国家级医学继续教育项目拟在后续几年内逐步将小儿骨科疾病的诊疗进展按照

解剖部位分类，进行系统讲解，参加完全程学习的医生有望获得小儿骨科疾病的全面新知，从而提高临床诊

治水平。

本次会议由湖南省人民医院儿童骨科、矫形外科主办，会议将邀请中华医学会小儿外科学分会骨科学组

组长、北京积水潭医院郭源教授，北京同仁医院足踝外科张建中教授等国内外知名专家进行专题讲座，将针

对儿童足踝疾病最新临床诊疗技术进行深入而全面的交流探讨。会议专业化程度高，兼顾理论与实践，内容

丰富而精彩，是骨科医师学习充电与了解专科动态的一次重要机遇。

本次会议为国家级继续医学教育项目，授予国家Ⅰ类继续医学教育学分１０分。欢迎全国各地骨科医生
踊跃参会，及时确认参会事宜。联系电话：李欣 １３５７４８６６４６９，方科 １３７３９０５１４９６，文捷 １３７５５１４３９４０，传真：
０７３１－８２２７８０１２，Ｅｍａｉｌ：２５５８８５２１＠ｑｑ．ｃｏｍ，联系地址：湖南省人民医院儿童骨科矫形外科，邮政编码
４１０００５。

湖南省医学会骨科学专业委员会小儿骨科学组

湖南省人民医院儿童骨科矫形外科

２０１５年６月３０日
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