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进行性骨干发育不全 

概述  

称 Engelmann病 骨干硬化症 diaphyseal 

sclerosis 及camurati-Engelmann-Ribbing病等 其

特征为长骨骨干对称性的梭形增大及硬化 本病罕

见 有人统计男性稍多于女性 发病年龄平均为19.2

岁 自3月 57岁均有 受累长骨依次为胫骨 股骨

腓骨 肱骨 尺骨及桡骨 手及足骨少见 颅骨亦为

好发部位  

诊断  

主要根据X线表现 在鉴别诊断方面应与婴儿皮

质骨肥厚症 Caffey病 相区别 该病在1岁以内

而且常在6个月之前 伴发热 受累骨常为单侧性

可累及下颌骨 以后很快痊愈 X线表现完全正常

在单根长骨受累时 少见 有时需与骨髓炎及骨梅毒
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相区别  

治疗措施  

无特殊治疗 有人认为用激素可以减轻症状 

病因学  

不明 考虑为先天发育异常 为常染色体显性遗

传  

病理改变  

骨质硬化 骨小樑增粗且增厚 骨膜内纤维组织

成份增厚 骨皮质有从 密骨转化为海绵骨的趋势

骨髓腔为脂肪组织及纤维组织所充填  

临床表现  

患儿出牙延迟 走路晚而且不稳 有特殊的摇摆

步态 随着病情的进展 出现腿痛及头痛且逐渐加重

可扪及增厚的长骨干 病人易乏力 消瘦 干瘪 有

营养不良的表现 头增大 前额突出 由于颅底骨板
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增生硬化 可压迫颅神经产生眼萎缩 耳聋等症状

由于骨髓腔减小 造血功能障碍 使肝脾发生代偿性

肿大  

X线表现  长骨干呈梭形增粗 皮质增厚 骨

内 外均厚 髓腔缩小 常不侵犯骨骺 颅底硬化

病变为双侧性 对称性及全身性是本病的特征  

辅助检查  

化验检查一般正常 偶有AKP增高者 

预后  

预后一般良好 重者可因颅内压增高及颅神经受

压而产生头痛 失听 嗅觉减退 眼萎缩 面瘫等

本病不影响生长及生命过程  

进行性脊髓性肌萎缩症 

概述  

此为试读,需要完整PDF请访问: www.ertongbook.com
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为运动神经元疾病 变性限于脊髓前角 运动神

经元 特点是进行肌萎缩和肌软弱 通常自手的小肌

肉开始 蔓延至整个上肢和下肢 反射消失 感觉障

碍不出现  

治疗措施  

目前仍无特效治疗方法 可用氨基酸制剂 核酸

制剂 维生素 血管扩张剂 给予高蛋白低脂肪饮食

保证充分的休息  

病因学  

确切原因仍不清楚 有人记述本病的常染色体显

性或隐性遗传特征 不同的病例可术不同的原因 如

受寒 疲劳 感染 铅中毒 外伤 还有继发于梅毒

脊髓灰质炎的报导  

病理改变  

颈脊髓最常受累 脊髓前角细胞变性 细胞肿胀

核移位或消失 胶质增生 但前角和脊膜未见炎症反
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应 也无血管改变 锥体束于某些病例有退变 但临

床很少发现锥体束征  

临床表现  

起病隐匿 好发于中年男性 表现为双手活动软

弱无力 手的内在肌萎缩 可有 爪形手 猿手

畸形 系衣服扣 拣小物件及写字困难 以后肌无力

波及邻近肌群 累及臂和肩 再发展到下肢 也有从

足发病 扩展到下肢 然后上肢者 肌肉萎缩软弱对

称发展 有时仅累及一只手 肌张力减低 腱反射减

弱与受累肌相应 括约肌无功能障碍 病理反射多不

出现 但可见于频发肌束震颤时 肌束震颤可不定部

位出现 有寒冷 情绪波动或受到机械刺激时可诱发

和加重肌束震颤 病程中无自发疼痛和感觉异常出

现 舌肌萎缩 软腭运动障碍伴发音及吞咽症状极少

产生  

辅助检查  
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1.CSF可有蛋白轻度增高  

2.SEP测得神经传导速度正常  

3.EMG显示下运动神经元病变特点  

鉴别诊断  

1.胸部出口综合征偶可发生双手对称性肌萎缩

但多有肢体疼痛及感觉障碍 肌萎缩范围局限 无肌

束震颤  

2.颈椎脊髓病的外侧型及神经根型颈椎病可有

双手肌萎缩 手的精细动作障碍 腱反射减弱 但也

常有肢体疼痛 麻木 无肌束震颤  

颈部急性软组织损伤 

概述  

大多因为工作或日常生活中 头颈突然扭闪 肌

肉无准备地强烈收缩或牵拉 致颈肌纤维或韧带等组
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织发生撕裂所致 也可以是在乘坐高速行驶的汽车中

突然急刹车而使颈椎迅速前后摆动所致 有些病人在

晨起时发生 亦称 落枕  

诊断  

根据突然起病的病史 程度不太严重的外伤史以

及局部的体征 诊断不难 必要时应作X线检查除外

颈椎1 2半脱位 颈椎结核等  

治疗措施  

颈部急性软组织损伤的病程不长 一般经数天休

息即可自愈 但不少病人的症状严重 必须给于治疗

如局部膏药外敷 压痛点的醋酸氢化考的松封闭 理

疗 针灸及推拿等 在推拿时应用轻手法 不宜进行

强烈快速的旋转手法 以免加重损伤或造成颈椎脱

位 用颈圈作暂时性固定 亦可以减轻症状  

病理改变  

大多数患者颈部肌肉软弱 较多受累的肌肉为斜

此为试读,需要完整PDF请访问: www.ertongbook.com
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方肌 提肩胛肌及胸锁乳突肌或颈部筋膜和韧带组织

等 在肌肉的起点 止点或肌腹部分纤维被撕裂 受

伤组织肿胀出血 刺激神经末梢 产生局部疼痛 引

起颈肌痉挛 后者又通过脊神经传导引起头部 背部

甚至同侧上肢的放射痛 少数严重患者亦可以有神经

根的刺激症状  

临床表现  

颈部扭伤大多为单侧性 男性略多于女性 主要

症状为颈部疼痛及活动受限 严重者疼痛如刀割或撕

裂样 疼痛以颈部为主 但可以模糊地放射至头 背

以及上肢 任何活动均可以加重疼痛 以致转头时两

肩亦随之转动 检查发现为斜方肌等受损肌肉有明显

压痛 且范围广泛 有时压痛点有多个 局部软组织

轻肿 患者的头常偏于一侧故又称 外伤性斜颈

神经系统检查无异常发现  

辅助检查  
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X线检查常阴性 少数病人的侧位X线片可见颈椎

生理性前突减少或变直 关节突间隙增宽等  

颈肋 

概述  

在人为颈肋退化了 但在部分人中 0.5% 还存

留有颈肋 有颈肋的人并非都有症状 畸形的颈肋其

长短的变化很大 按其形状可分为四类 1.小结节状

在第7颈椎横突的外方突出 2.不完整的肋肯 以纤

维束与第一肋骨相连 3.完整的肋骨 以关节面与第

一肋骨相连 4.完整的肋骨 以软骨与第一肋骨与胸

骨相连 第七颈椎发生的颈肋很易出现症状 颈肋可

发生于颈椎第六 第五 但极为少见 颈肋综合征很

少发生于30岁以下的人  

治疗措施  

首先采用保守疗法 对于大多数病例保守治疗可
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以解除疼痛 包括锻炼肩部肌肉使肩部抬高 改变病

人的工作与睡眠的习惯使肩部不下垂 按摩治疗有的

也能使症状减轻  

手术疗法 锁骨上切口 在锁骨上窝作一个6

8cm横切口 开始于胸锁关节的上外侧 自此向上向

后 在皮肤切口下方切断颈阔肌 同时找出胸锁乳突

肌的锁骨止端并切断 在前斜角肌的前方找到颈外静

脉与肩胛横动脉 颈横动脉 分别结扎之 将肩胛舌

骨肌切断 在前斜角肌的前方可找到斜行向下的膈神

经 将它游离并向内侧牵开 分离前斜角肌的前后缘

在它的附着点处切断 避免损伤锁骨下静脉 此静脉

位于前斜角肌的前下方 在前斜角肌的后方有锁骨下

动脉与臂丛 注意将前斜角肌切断能否缓解对这些组

织的压力 细心察看处于中斜角肌内侧的神经血管

束 是否有任何纤维筋腱束压迫这些组织 斜角肌是

否畸形 探查颈肋或第7颈横突过大等 颈肋通过前

中斜角肌间隙 臂丛最下的神经根与锁骨下动脉跨越
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颈肋时被压成弓状 手术的目的是解除神经与血管的

压迫 对颈肋要小心地游离 切除其一部分或全部

切除全部纤维束 如发现中斜角肌夹紧臂丛 则应切

除足够的肌肉解除压迫 要注意在一些病例中臂丛神

经的一部分可以穿入斜角肌 则盲目地切断斜角肌可

损伤臂丛 术后关闭伤口放置橡皮条引流 24小时后

取出引流条 一周拆线  

临床表现  

肩胛带下垂 高位胸骨 第一肋骨高位 低位臂

丛与前斜角肌肥厚均能引起与颈肋相似的症状 因为

它们都压迫臂丛神经与锁骨下动脉而产生症状  

颈肋好发于40岁以后 女多于男 右侧比左侧多

即使两侧都有也是右侧容易发病 主要症状是疼痛

不舒适 颈部强硬 头偏向病侧可以减少神经 血管

的张力而缓解疼痛 肩痛 放射到肘关节 前臂的尺

侧 手的四 五指 日间疼痛严重 休息则可缓解
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有的出现感觉异常如麻刺感与麻木 当抬起上肢时疼

痛消失或减轻 向下牵拉上肢时则疼痛加剧 感觉的

变化说明下神经干受牵扯 但严重者三个下神经干均

可受牵扯 血管受累的症状为手与手指出现反复的肿

胀 寒凉 苍白 发绀与麻刺痛 在极严重的病例可

发生手指尖的坏疽 血管受累时常有锁骨下动脉受

压 桡动脉暂时性阻滞 锁骨下动脉的销赃骨上部分

搏动增加与杂音 其病理变化锁骨下动脉的第三部分

呈动脉瘤样扩张 甚至粥样化产生完全的或部分的闭

锁  

在许多颈肋综合征中可出现交感神经的症状 与

血管的症状不易区别  

检查可发现 颈部基底压痛 颈椎活动受限 旋

转颈椎使向健侧倾斜 在颈肋部加压均能引起局部压

痛及放射痛 在锁骨上区偶而可以触及饱满的搏动

扪诊可扪及一个压痛的肿物 在锁骨下动脉部位可闻

及一杂音 一般不影响功能活动 当表现出运动的症
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状时则病变较为严重 可能有力弱 萎缩 与手部内

在肌的颤动 尺神经受压时第4 5指可出现感觉过敏

现象 肌间肌 不鱼际肌与拇内收肌萎缩 正中神经

受影响表现为大鱼际肌萎缩 也可有二头肌 三头肌

与桡骨骨膜反射等减低  

X线片所见 颈胸椎处有颈肋 可以看出其大小

形状与锁骨及第一肋骨的关系 颈肋综合征也可以是

一个起自第七颈椎横突到第一肋骨的纤维束引起的

在照片上不显影 只能借助血管造影法才能证实锁骨

下动脉的压迫及其部位  

颈椎病 

概述  

椎病是由于颈椎间盘退行性变 颈椎骨质增生所

引起的一系列临床症状的综合征 如颈肩及上肢的麻

痛 肌肉萎缩 甚至发生四肢瘫痪 有人可表现为头


