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关键词"颈肋#
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臂丛神经#

!

颈肋综合征#
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胸廓出口综合征
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颈肋畸形在临床上发生率为
-,Eb

$

&,-b

#是胸

廓出口综合征 %

)̂ *

&的一个常见类型#多在第
F

颈椎

的一侧或两侧#右侧比左侧多见)

&$%

*

(笔者曾手术治

疗右侧第
F

颈肋
&

例#现报道如下(
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病例资料
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患者#女#

;

岁(因-发现右侧颈部质硬包块伴疼

痛
&

年#加重
&

月.入院(患者
&

年前无意中发现右

侧颈部包块#质硬#条带状#局部疼痛#无上肢酸痛+无

力及麻木等不适#未进行检查及治疗(近
&

月自觉包

块区疼痛加重#保守治疗无效(入院查体!右侧锁骨

上窝皮下饱满#扪及质硬包块#条带状#约
G5! e

&5!

大小#活动差#局部压痛(双上肢皮肤针刺感觉

正常#肌力
E

级#无肌肉萎缩(桡动脉搏动正常#斜角

肌挤压试验及
(M4I6

试验均阴性(

`

线平片!右侧第

F

颈肋与第一肋骨相连(

>)

重建!右侧第
F

颈肋与第

&

肋骨相连#颈肋呈分节状#在近第
&

肋骨处形成假关

节 %图
&

&(
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注!第
F

颈肋呈分节状#在近第
&

肋骨处形成假关节

图
&

!!

术前
>)

重建

!!

入院诊断!右侧第
F

颈肋(全身麻醉下行右侧第

F

颈肋切除术(以第
F

颈肋为中心#锁骨上一横指沿

胸锁乳突肌外缘向后作横切口#长约
&-5!

#依次切开

皮肤+皮下+颈阔肌#分离胸锁乳突肌#切断肩胛舌骨

肌#分离保护膈神经及臂丛神经#结扎颈横动脉#切断

前斜角肌#保护锁骨下动脉+颈动脉及颈外静脉(术

中见颈肋较长#位于臂丛神经下干下方#锁骨下动脉

的后方#颈肋远端与第
&

肋骨形成关节#从该关节处

切断#分离上半部分颈肋#完整切除困难#因颈肋位于

臂丛神经下干下方#分离颈肋时臂丛神经牵拉明显#

遂将颈肋切断+分段切除#将臂丛神经向外牵拉#显露

近端颈肋#从近端切除#然后再切除远端颈肋(术后

病理回报碎骨组织(术后疼痛症状消失(根据
#I44

及
9IIM

的标准评定疗效为优)

&$+
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(术后
`

线片及

>)

重建提示右侧第
F

颈肋完全切除%图
+

+

%

&(
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注!第
F

颈肋完全切除#箭头所示为与椎体及第一肋骨构成关节处

图
+
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术后
>)

重建

!!

注!标本长约
G5!

#部分碎骨组织

图
%
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术中颈肋分段切除标本

/

!

讨
!!

论

!!

本病例表现为右侧单侧发病(颈肋形态各异#从

病理解剖上可分为完整型+半完整型+不完全型+残留

型(多数颈肋畸形患者常无症状#只有
&-b

产生症

状#主要表现为臂丛神经及锁骨下动脉受压的临床症

状#常以臂丛神经受压迫为主#称为颈肋综合征)
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颈肋综合征的一个主要临床表现是锁骨上窝的质硬
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基金项目!国家自然科学基金项目%

C&C.-%;E

&$

+-&F

年宁夏医科大学青年骨干人才培育计划项目$宁夏高等学校一流学科建设%宁夏医科

大学国内一流建设学科临床医学&资助项目%
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包块#触诊局部常有压痛并向上肢放射)

&$%

#

E
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(本例患

者仅表现为锁骨上窝的质硬包块#局部疼痛明显#呈

逐渐加重#符合颈肋综合征的表现(然而本患者没有

臂丛神经及锁骨下动脉受压的症状(因此#单纯的颈

肋不一定出现臂丛神经及锁骨下动脉受压的症状#可

仅表现为局部的包块及疼痛#就像本例患者(

颈肋综合征患者如果症状持续+严重而非手术治

疗无效#多需手术治疗#切除颈肋或过长横突#切除纤

维束带和颈肋骨膜(前斜角肌明显肥厚或挛缩时#也

需将其切断(手术时注意避免损伤锁骨下动+静脉及

臂丛神经)

%

*

(本患者手术指征明确#术中完整切除颈

肋困难#为避免臂丛神经损伤#只能选择分段切除#分

段颈肋全部切除后疗效满意(切除颈肋时#文献报道

需要切除纤维束带和颈肋的骨膜)

.

*

#本例患者行颈肋

骨膜切除#术中未见明显纤维束带(

综上所述#颈肋如诊断明确#并有手术适应证#手

术切除可获满意疗效(
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珠蛋白生成障碍性贫血罕见融合基因的确诊分析"

李闪闪&

!吴学威+

!万志丹+

!李冬秀+

!黄
!

湘&

!

+

#

&,

南方医科大学第二临床医学院!广东广州
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关键词"珠蛋白生成障碍性贫血#

!

融合基因#

!

基因检测#

!
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珠蛋白生成障碍性贫血是血红蛋白基因突变引

起的珠蛋白肽链合成受抑制+失衡导致的无效造血和

溶血性贫血)

&
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(我国南方为珠蛋白生成障碍性贫血

高发地区#重症珠蛋白生成障碍性贫血患者往往需要

终身输血#但不良反应+病死率仍较高#因此#通过产

前诊断+新生儿疾病筛查等方式早期识别珠蛋白生成

障碍性贫血患儿#对指导患儿日后的生育+控制疾病

的发生和传播具有重要意义(但珠蛋白生成障碍性

贫血基因型较多#增加了诊断罕见珠蛋白生成障碍性

贫血的难度#给临床确诊珠蛋白生成障碍性贫血带来

了一定的挑战)
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(本报道中确诊
&

例罕见静止型
s

珠蛋白生成障碍性贫血融合基因#此基因确诊过程中

形成的诊断思路和采用的检测手段#可为临床诊断珠

蛋白生成障碍性贫血罕见基因提供参考方法和思路$

此罕见珠蛋白生成障碍性贫血基因的发现填补了我

国
%

珠蛋白生成障碍性贫血单纯融合基因研究的空

白#能帮助明确它对血液学表型的影响#确定其临床

意义(
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病例资料
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先证者#男#月龄
E,E

月#因-体检发现血红蛋白

电泳异常.#召回至中山市博爱医院产前诊断中心行

新生儿疾病筛查(血常规示!
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$血红蛋白电泳示!

@P(&&,Gb

#

@PACF,;b

#

@PV/0374-,Fb

#提示
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珠蛋白生成障碍性贫血(后行珠蛋白生成障碍性贫

血相关基因检测#深圳益生堂+达安珠蛋白生成障碍

性贫血基因检测试剂盒结果不同#分别为益生堂!
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#达安!阴性(其父母既往曾使用达安珠蛋白

生成障碍性贫血基因检测试剂盒检测为阴性(见表
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