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１　临床资料　患者，男性，２６岁，因“双上肢麻木、乏力１年，

加重２个月”于２００７年７月２６日入住第二军医大学长征医

院神经外科。患者于２００６年７月无明显诱因出现双上肢麻

木、乏力，以左侧上肢明显。曾在当地医院行颈椎 ＭＲＩ检查

发现椎管内外异常混杂信号，未能明确诊断，按颈椎病给予

牵引及活血治疗，症状无改善。２个月前双上肢乏力、感觉障

碍症状加重而入院。查体：神志清楚，双上肢肌力Ⅲ级，双下

肢肌力正常，病理征阴性。颈椎ＣＴ上可见颈５、６脊髓局限

性增粗及斑点状钙化斑，并可见椎体及附件骨质破坏。ＭＲＩ
可见病变处脊髓Ｔ１Ｗ１及Ｔ２Ｗ１都呈高信号表现，增强扫描

可有强化并可见血管流空影（图１Ａ）。２００７年８月行脊髓血

管造影，造影发现Ｃ５～６节段椎管内外畸形血管团由双侧肋颈

干、甲状颈干４支动脉供血，静脉向下引流（图２Ａ）。征得患

者家属知情同意后行栓塞治疗术。静脉给予３０ｍｇ肝素，加

压输液，在脑血管造影路图模式下行经肋颈干、甲状颈干分

别Ｐｒｏｗｌｅｒ１４微导管导入 Ａｎｇｉｌｉｔｅｒ０．０１０微导丝行至４支

动脉主供血支（图２Ｂ），经微导管超选择造影确认后注入

２０％正丁基２氰丙烯酸盐（ＮＢＣＡ），锁骨下动脉造影病变

基本不显影（图２Ｃ）。术后患者意识及双上肢肌力同术前。

３个月后患者双上肢肌力恢复至Ⅳ级，复查 ＭＲＩ（图１Ｂ）、

ＤＳＡ（图２Ｄ）见脊髓内外异常血管团减少，脊髓受压改善。

术后１年电话随访患者症状改善，已恢复正常工作学习。

图１　栓塞治疗前（Ａ）、栓塞

治疗后３个月（Ｂ）ＭＲＩ检查结果

图２　栓塞治疗术前（Ａ）、术中（Ｂ）、术后（Ｃ）及

术后３个月（Ｄ）ＤＳＡ检查结果

２　讨　论　Ｃｏｂｂ综合征，又称脊柱节段性血管瘤病，是一种

罕见的先天性疾病，是椎体节段性多组织同时受累的血管畸

形，表现为节段性血管畸形，可累及同一节段内的皮肤、皮下

组织、椎体、硬脊膜和脊髓。本病多在青年期开始出现临床

症状，小部分由于血管畸形破裂出血致急性脊髓功能障碍导

致突发急性起病，大多数是缓慢起病，主要临床表现为一侧
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或双侧上、下肢麻木无力伴肌肉萎缩，并逐渐加重。

２．１　诊断和鉴别诊断　脊柱节段性血管瘤病的临床表现包

括在同一椎体节段内出现脊髓症状、椎管内硬膜外血管瘤表

现、椎体及椎旁症状及表皮症状４个方面［１］。诊断Ｃｏｂｂ综合

征的４个方面病变中，ＤＳＡ可确认３个主要方面：（１）髓内血

管畸形：由脊髓前、后动脉发出多支分支动脉弥散状供血；（２）

髓周血管畸形：血管造影表现为瘘口处有血管管径的突然增

粗，引流静脉迂曲扩张；（３）椎体血管瘤及椎旁动静脉畸形：椎

体血管瘤在造影时可见造影剂浓集。表皮症状可使患者做

Ｖａｌｓａｌｖａ呼吸时表现得更加显著。确诊需要依赖血管造影，诊

断成立还应具备以下几点：髓内或髓周动静脉畸形，有时可以

很小或无症状；脊膜或神经根的血管瘤，呈高流量，有时可以有

多个动静脉瘘；椎体及椎旁血管瘤；相应节段的皮肤血管瘤痣。

临床上引起误诊原因主要是对该病认识不足及检查不全面，

诊断时应与脊髓血管畸形和椎体血管瘤相鉴别［２］。本例患者

症状和体征典型，完全符合Ｃｏｂｂ综合征的诊断。

２．２　治疗　Ｃｏｂｂ综合征报道较少，同时，病变范围广泛且血

供丰富，目前对该病的治疗较困难。治疗目的包括：（１）恢复

脊髓功能；（２）减少出血等损害脊髓神经功能病理生理变化

的发生；（３）维持脊柱的稳定性。因此治疗上主要针对引起

症状的那部分病变。外科手术虽然也可以解除被破坏的椎

体及出血对脊髓的压迫症状以期达到改善脊髓功能障碍的

目的，但本病病变范围广泛且复杂，直接手术存在灾难性的

大出血，因而不是该病的首选。随着介入治疗的发展，血管

内栓塞已经成为Ｃｏｂｂ综合征的首选的治疗方法，并且术后

长期的随访也证明了栓塞治疗的疗效［３］。本例患者病情进

展快，病变位置关键且范围广泛复杂，因此首选介入栓塞治

疗并获得满意疗效。对Ｃｏｂｂ综合征结合不同患者情况及病

变程度可给予不同治疗方案，首选介入栓塞治疗，根据栓塞

结果决定是否需进一步手术治疗［４］。

　　对于髓内动静脉畸形、硬膜外血管瘤及椎体和椎旁血管

瘤，通过本例患者我们得出的经验是可使用 ＮＢＣＡ栓塞，使

其能在畸形血管团内良好弥散。配制 ＮＢＣＡ超液化碘油混

悬液的浓度要根据动静脉瘘口的大小、血流的速度、术者注

胶的力度及经验来决定。选择胶的浓度可略高于治疗脑血

管畸形时配制的浓度，因为少量较稀的胶在脑血管内可因静

脉较快的流速最终流入肺泡壁毛细血管网而不会影响肺功

能，但在治疗该病时就很有可能栓塞回流静脉而造成严重后

果，而如果使用颗粒栓塞剂则因其不能进入畸形血管团内故

易导致血管再通。介入栓塞治疗的主要危险在于栓塞了脊

髓前动脉和主要的根动脉如 Ａｄａｍｋｉｅｗｉｅｚ动脉以及引流静

脉受阻，动脉栓塞或脊髓静脉高压导致的脊髓缺血或脊髓出

血可引起严重的脊髓功能障碍。本例患者栓塞效果较好的

原因是在整个治疗过程中微导管超选择插管到畸形血管团

的供血动脉末端，并进行超选择血管造影，以明确导管已跨

过脊髓功能动脉后进行栓塞。

２．３　预后及并发症的预防和处理　由于病变范围广泛，很

难直接手术治疗，相比之下，介入治疗非常安全，而且并发症

少，但病变很难从血管形态学上完全根治，复发难以避免，但

大多数患者临床症状可以得到明显改善。在一些病例中，需

要做长期密切的随访，因为栓塞治疗后，由于血流动力学的

改变，可能使以前就存在的潜在病灶再通，从而导致症状复

发。可半年～１年随访１次，随访中只要发现症状复发，即使

血管瘤病灶有缩小且并没有发现新的血管畸形，也应当考虑

再次进行介入栓塞或其他治疗［５］。疾病的预后可能与发作

的类型、病变的部位及损伤的类型有关：急性发作比慢性发

作患者预后差，可能因为急性发作是由于血栓形成引起，而

慢性发作是因为脊髓进行性缺血引起的；并非所有的损伤均

能改善，经栓塞治疗后脊髓功能可迅速恢复，其中以肌力恢

复最快，然而尿频和皮肤感觉异常可能会持续一段时间，括

约肌功能可能不会明显改善，而肌肉痉挛和疼痛甚至可能会

加重，这可能与中间神经元永久受损引起的释放现象有关。

　　栓塞术后的常见并发症是肋、腰部疼痛，这是由于部分

栓塞材料漏入肋间或腰动脉所致；治疗后可能伴有低热，但

经抗感染和镇痛处理后均能缓解。部分脊髓动静脉畸形在

栓塞后出现继发血栓，引起脊髓前动脉部分或全部闭塞；还

有部分髓周动静脉瘘的粗大引流静脉于栓塞后因血流缓慢

而形成血栓；二者均可造成迟发性截瘫。栓塞中如出现神经

根样疼痛则提示脊髓正常供血受到影响，应停止栓塞，否则

可能会导致脊髓功能障碍而引起截瘫［６７］。

　　综上所述，Ｃｏｂｂ综合征是一种罕见的复杂血管畸形，具

有特征性的影像学表现，结合临床症状、体征做出正确诊断

并不困难，关键在于对本病的全面精细评价和最佳治疗方案

的制定。随着影像学技术的快速发展，可以快速、无创、全面

地显示Ｃｏｂｂ综合征的全部病变，并能协助制定最佳治疗方

案。根据文献和我们的体会，对于Ｃｏｂｂ综合征早期的诊断

和治疗非常关键，在脊髓尚未有不可逆损伤的情况下采取及

时合理的治疗往往可显著改善症状并且预后良好。
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