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摘  要 

神经纤维瘤病是一种以神经系统肿瘤发展为特征的神经皮肤综合征，主要分为两个临床亚型：1型神经纤

维瘤病和2型神经纤维瘤病。其中，NF-1是最常见的类型，病理特征主要表现为神经嵴来源细胞的异常

增殖与分化障碍。脊柱畸形是其最常见的骨骼系统表现。在本研究中，针对NF-1相关脊柱畸形的诊治情

况及研究动态，从发病机理、影像学表现以及治疗手段等层面进行综合阐述与探讨。 
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Abstract 
Neurofibromatosis is a neurocutaneous syndrome characterized by the development of nervous 
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system tumors, mainly divided into two clinical subtypes: Neurofibromatosis type 1 and Neurofi-
bromatosis type 2. NF1, the more prevalent subtype, is pathologically characterized by aberrant 
proliferation and differentiation of neural crest-derived cells. Spinal deformities constitute the 
most frequent skeletal manifestation in this condition. This study provides a comprehensive review 
of the current diagnostic and therapeutic landscape of NF1-associated spinal deformities, with a fo-
cus on elucidating the underlying pathogenic mechanisms, imaging characteristics, and evolving 
treatment modalities. 
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1. 引言 

神经纤维瘤病(Neurofibromatosis, NF)是一种以中枢神经系统或周围神经系统(包括脑、脊髓、器官、

皮肤和骨骼)肿瘤发展为特征的神经皮肤综合征[1]。根据美国国立卫生研究院(NIH)分类标准，NF 主要分

为两个临床亚型[1]：1 型(Neurofibromatosis type 1，NF-1，即 Von Recklinghausen 病；特征性表现为周围

神经鞘瘤及咖啡牛奶斑)和 2 型(Neurofibromatosis type 2，NF-2，又称双侧听神经瘤病；典型征象为前庭

神经鞘瘤和脑膜瘤)。其中，NF-1 是一种以神经嵴细胞增殖为特点的常染色体显性遗传病，其发病机制与

位于 17 号染色体上的神经纤维瘤蛋白基因突变密切相关[2] [3]。NF-1 是最常见的类型，全球平均患病率

约为 1/3000 [4] [5]。脊柱侧凸是 NF-1 最常见的骨骼表现，平均患病率在 9.8%~46.9%之间[5]。然而，NF-
1 仅占所有脊柱侧凸病例的 3%左右[6]。临床上根据自然发展史及有无骨性结构异常改变将 NF-1 相关性

脊柱畸形分为两种基本类型：非营养不良型脊柱侧凸(Nondystrophic Scoliosis Secondary to Neurofibromatosis 
Type 1, NDS-NF1)和营养不良型脊柱侧凸(Dystrophic Scoliosis in Neurofibromatosis Type 1, DS-NF1) [7] [8]。
目前关于 NF-1 继发脊柱侧凸的发病机制尚不明确，可能与椎管内硬脊膜扩张[9]、神经纤维瘤的直接侵

蚀与压迫[10] [11]和骨量减少及骨质疏松[12]-[14]等有关。NF-1 继发脊柱侧凸因其复杂的病理机制和诊疗

难度，成为临床骨科实践的重要挑战。本研究基于循证医学证据，系统阐述其病理分型、影像学特征与

手术适应证，旨在建立规范诊疗路径，为改善患者预后提供科学依据。 

2. 发病机制 

NF-1 是一种由位于 17 号染色体上的神经纤维瘤蛋白基因突变而引起的常染色体显性遗传病[2] [3]，
具有较高的外显率，约 50%为新生突变，余 50%为家族遗传性[15] [16]。自 1987 年 NF-1 基因被定位于

染色体 17q11.2 [17] [18]，并于 1990 年被成功克隆以来[19]，其分子机制逐渐被揭示。NF-1 基因[2] [3] 
[18]全长 370 kb，含 60 个外显子(其中 55 个组成型外显子以及 5 个选择性剪接的外显子)，其 cDNA 长

12.4 kb。该基因编码的神经纤维瘤蛋白是一种分子量为 220 kDa、由 2818 个氨基酸组成的胞浆蛋白[3] [9] 
[20]，作为一种多功能蛋白，神经纤维瘤蛋白至少包含 6 个功能域，广泛分布于神经元、神经胶质细胞、

免疫细胞、内皮细胞和肾上腺髓质细胞，并在不同的细胞类型中发挥多种功能。神经纤维瘤蛋白的一个

重要功能域是由第 21~27a 外显子编码的 GRD (GTP 酶激活蛋白相关区域)，其结构与 GTP 酶激活蛋白家

族(GTPase-activting proteins, GAPs)具有同源性，该结构域通过加速 Ras-GTP 向 Ras-GDP 的转化，抑制
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Ras 及其下游信号通路的激活，从而对 Ras 信号转导起负调控作用[3] [21]。Ras 信号通路的激活可启动多

种下游信号传导途径，如磷脂酰肌醇-3-激酶(PI3K)和丝裂素活化蛋白酶(MAPK)，进而影响细胞增殖和分

化[12]。因此，NF-1 的发病机制主要源于基因突变引起的神经纤维瘤蛋白功能缺陷，这种缺陷通过激活

RAS/MAPK 和 PI3K/AKT 两条关键信号通路，导致细胞增殖与分化调控失常，从而诱发肿瘤形成。 
此外，神经纤维瘤蛋白还参与调节腺苷酸环化酶(AC)活性，可能通过干扰环磷酸腺苷(cAMP)/蛋白激

酶 A 信号通路影响细胞周期进程、学习与记忆功能，并调控脑细胞的生长和分化[22]。同时，神经纤维

瘤蛋白可与多种其他蛋白相互作用，如微管蛋白、驱动蛋白(参与细胞内运输)、LIMK2、Rho 和 Rac (参
与肌动蛋白细胞骨架重排)以及多配体蛋白聚糖和 CRMP 蛋白(参与神经细胞形态发生)，从而影响细胞的

正常功能，导致机体发育紊乱，引发 NF-1 的特异性临床症状[21] [23]。 
关于 NF-1 伴脊柱侧凸的具体机制，目前尚未完全阐明，但最近研究表明可能涉及以下方面：(1) 神

经纤维瘤直接侵蚀，椎旁或椎体内病灶组织的侵袭性生长可引发骨质破坏，通过机械压迫及局部微环境

改变导致椎体结构失稳，进而形成脊柱畸形[10]。(2) 骨量减少和骨质疏松，可能与成骨细胞减少，破骨

细胞功能和数量增加有关[12]-[14]。(3) 内分泌的异常，有研究发现褪黑素的缺乏与 NF-1 患者脊柱畸形

的进展有关，但具体机制尚需进一步探索[24]。(4) 椎管内硬脊膜扩张通过持续应力作用于椎管壁，引发

椎弓根侵蚀及椎体形态改变，进而形成渐进性脊柱序列异常，最终导致脊柱失稳和严重的脊柱畸形[25] 
[26]。(5) 青少年性早熟和中胚层发育不良[27]，中胚层发育不良可能导致硬脊膜和骨发育不良，造成硬

脊膜扩张和椎体扇形变，最终导致脊柱畸形[28]。 

3. 临床表现 

3.1. 皮肤改变 

色素沉着是大多数 NF-1 患者的首发临床表现，具有年龄依赖性[29]。其中，牛奶咖啡斑(Café-au-lait 
macules, CALMs)是 NF-1 患者典型的皮肤表现，DeBella 等[30]发现 99%的患者在 1 岁时有 6 个或更多直

径大于 5 毫米的斑点。腋窝或腹股沟部雀斑是第二个皮肤病学特征，约 90%的患者在 7 岁左右出现此表

现[30]。 

3.2. 骨骼异常 

NF-1 的骨骼系统表现多样，除诊断标准外，还包括脊柱侧凸[7] [8]、颈椎畸形[31]、骨量减少和骨质

疏松[13] [14]及肢体过度生长[32]等。其中脊柱侧凸是最常见的骨骼异常表现，常分为 NDS-NF1 和 DS-
NF1，前者影像学特征与青少年特发性脊柱侧凸(Adolescent idiopathic scoliosis, AIS)相似；后者则以短锐

曲线、僵硬侧弯及肋骨铅笔征为特征，且进展迅速、预后较差。 

3.3. 血管表现 

NF-1 患者易发生多系统血管病变，包括肾动脉狭窄继发高血压、动脉瘤、血管狭窄/闭塞、心肌梗死

及脑/内脏梗死等[33]。研究表明，NF-1 患者卒中风险显著高于普通人群，以出血性卒中尤为突出[34]。
即使无传统心血管危险因素，患者仍普遍存在外周血管功能/结构异常及心脏收缩功能障碍[35]。 

3.4. 神经系统表现 

包括外周神经鞘膜瘤(如皮肤/脊神经根/丛状神经纤维瘤)及中枢神经系统肿瘤(视神经胶质瘤、脑干胶

质瘤等) [3]。神经纤维瘤临床分型包括：① 皮内型；② 皮下结节型；③ 弥漫性丛状型，常伴瘙痒、触

痛等局部症状及神经功能损害[36]。中枢肿瘤多发生于视路(15%~20%患儿受累[37])，典型表现为急性视

力减退伴突眼、视神经萎缩或无症状性眼科异常，部分伴性早熟[38]。 
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3.5. 精神异常及认知障碍等 

NF-1 患儿多伴认知功能障碍，表现为学习障碍及注意力缺陷等核心特征[39]。其认知损害谱系包括：

执行功能受损(工作记忆减退、视觉空间障碍)；持续性/分散性注意力下降伴反应抑制缺陷[40]。早期识别

认知行为异常对制定干预策略具有临床价值。 

3.6. 其它表现 

NF-1 患儿常伴发幼年黄色肉芽肿(特征性表现为头颈部直径 < 1 cm 的黄色丘疹) [41]，且具有较高的

慢性髓性白血病及骨髓单核细胞白血病发病风险[42]。此外，NF-1 患者常伴口腔面部神经纤维瘤及腹部

肿瘤。 

4. 诊断 

NF-1 的诊断体系已从传统的临床评估(家族史、体征及影像学)拓展至分子诊断层面。鉴于其多系统

受累特征(骨骼、皮肤、血管、眼及神经系统等)，系统全面的体格检查对确诊具有重要价值。 

4.1. NF-1 的诊断标准 

根据 2021 年国际神经纤维瘤病诊断标准共识组(I-NF-DC)的最新修订版，NF-1 诊断标准如下[43]：A：

在没有父母诊断为 NF-1 的个体中，如果存在以下两种或两种以上的情况，则符合 NF-1 的诊断标准；① 皮

肤存在 6 个或 6 个以上牛奶咖啡斑，在青春期前直径不小于 5 毫米，在青春期后直径不小于 15 毫米；② 2
个或以上任何类型的神经纤维瘤，或至少存在 1 个丛状神经纤维瘤；③ 腋窝或腹股沟部雀斑；④ 视神经

胶质瘤；⑤ 裂隙灯检查发现 2 个或 2 个以上 Lisch 结节(虹膜错构瘤)，或光学相干层分析(OCT)/近红外

(NIR)影像检查到 2 个或以上的脉络膜异常；⑥ 特征性骨病变：如蝶骨发育不良、胫骨前外侧弯曲，或长

骨假关节形成；⑦ 在正常组织(如白细胞)中具有等位基因变体分数达 50%的致病杂合子 NFI 变异体；B：
符合 A 中规定的诊断标准的父母的子女，如果存在 A 中规定的一个或多个标准，则应诊断为 NF-1。 

4.2. 基因诊断 

NF-1 的诊断标准存在年龄特异性差异：NIH 共识标准在成人中诊断效能显著(较高敏感度和特异度)，
但 1 岁内无家族史患儿仅半数达标。基于此，美国儿科学会(AAP)提出儿童基因检测三大核心指征：(1) 
辅助早期诊断(首个临床特征出现即可检测)；(2) 鉴别 Legius 综合征(SPRED1 基因相关疾病)；(3) 筛查

非典型表型(孤立性周围神经瘤/视神经胶质瘤/胫骨发育不良)。针对≥6处 CALMs 且无家族史患儿，Evans
等[44]队列研究(n = 71)显示 66.2%检出 NF-1 基因变异，提示该群体致病概率达 62%~66%，凸显基因检

测对此类患儿的诊断必要性。 

4.3. 嵌合型 NF-1 诊断标准 

I-NF-DC 专家们也对嵌合型 NF-1 提出了独立的诊断标准，满足下面任何 1 条可诊断为嵌合型 NF-
1 [43]：(1) 在正常组织如白细胞中具有等位基因变体分数<50%的致病杂合子 NF1 变异体，及 1 个 NF-
1 诊断标准(父母患病史除外)；(2) 在 2 个解剖学上独立的受影响组织中具有相同致病杂合子 NF-1 变

异体(非受影响组织中不具有致病 NF-1 变异体)；(3) 边界清晰和阶段性分布的 CALMs 或皮肤型神经

纤维瘤，及符合其他任意 1 条 NF-1 诊断标准(父母患病史除外)或患病女儿符合 NF-1 诊断标准；(4) 只
有以下 1 个 NF-1 诊断标准：腋窝或腹股沟雀斑、视神经胶质瘤、2 个或以上 Lisch 结节或脉络膜异常、

NF-1 特征性骨病变、2 个或以上任何类型的神经纤维瘤或 1 个丛状神经纤维瘤、及患者女儿符合 NF-1
诊断标准。 

https://doi.org/10.12677/acm.2025.1541225


马志云，王迎松 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2025.1541225 2662 临床医学进展 
 

5. 影像学特征 

NF-1 的骨骼系统表现多样，包括脊柱侧凸[7] [8]、颈椎畸形[31]、骨量减少和骨质疏松[13] [14]及肢

体过度生长[32]等。其中脊柱侧凸是最常见的骨骼异常表现，常分为 NDS-NF1 和 DS-NF1，由于这两种

类型在病理机制、自然病程、治疗方案及预后方面存在显著差异，因此对其进行准确区分具有重要意义

[5] [8]。 
在 X 线和/或 MRI 影像中必须至少发现 2 个或以上营养不良性改变才能定义 DS-NF1 [5] [45] [46] 

[48]：(1) 椎体扇贝样改变(当扇贝化深度在胸椎 > 3 mm 或腰椎 > 4 mm 时出现)；(2) 肋骨铅笔征(肋骨

宽度小于第二肋骨最窄部分)；(3) 横突的纺锤形(在椎体侧缘与横突尖之间的中点测量横突高度的丢失

50%，并与对侧正常侧或未受累椎体的上方或下方进行比较)；(4) 局灶性、短节段曲线(累及 6 个或 6 个

以下椎体)；(5) 硬脊膜扩张；(6) 靠近脊柱侧弯的椎旁肿瘤或丛状神经纤维瘤；(7) 椎体楔形变；(8) 椎
间孔扩大；(9) 椎弓根间距增宽；(10) 椎弓根发育不良。DS-NF1 影像学特征主要包括以下 5 个方面[7] 
[47]：(1) 脊柱侧凸最常见于胸椎，其次为胸腰段和颈椎，腰椎侧凸少见；典型的脊柱侧凸为胸椎中涉及

4 到 6 个椎体的短而急剧弯曲的曲线，且曲线侧凸方向无显著差异[16] [48]；(2) 营养不良性曲线是僵硬

的，Bending 位影像学检查显示矫正率通常小于 30% [48]；(3) 营养不良性改变[7] [46]，包括椎体扇贝样

改变、椎体楔形变、椎弓根发育不良等；(4) 脊柱旁肿瘤的存在[10]；(5) 硬脊膜扩张[25] [26]。Shahcheraghi
等[49]和 Wang 等[7]对 DS-NF1 的影像学特征进行分析，发现椎体扇贝样改变、肋骨铅笔征及椎体旋转特

征是最常见的影像学特征。研究发现[50]，≥3个营养不良性特征的患者脊柱侧凸进展风险显著升高(85%)，
其中肋骨铅笔征为独立预测因子。在 Larson 等[51]的研究中，对营养不良性改变的特征与临床诊断的敏

感性和特异性之间的关系进行分析，发现椎体旋转、椎体楔形变和短而尖锐的角度曲线这三个 X 线表现

对诊断 DS-NF1 具有较高的敏感性和特异性；此外，肋骨铅笔征、椎体旋转、椎体楔形变和侧弯位于非

典型位置与诊断准确性呈正相关，具体而言：1 个特征时诊断准确率为 52%~58%，2 个特征时为 72%~80%，

3 个特征时达 88%~91%，4 个特征时可达 96%。 
NDS-NF1 在 X 线影像学上呈现与 AIS 相似的长圆滑弧度[7] [8] [52]。然而，NDS-NF1 具有发病早、

预后差的特点。Yang 等[53]通过 CT 定量分析(n =9 5，3230 个椎弓根)首次揭示 NDS-NF1 患者椎弓根形

态异常率显著高于 AIS，这为解释其椎弓根螺钉误置率升高提供了影像学证据。 

6. 治疗 

尽管 NF-1 研究已深入分子机制层面，但基因治疗的临床应用仍存在重大技术壁垒。目前，1 型神经

纤维瘤病相关脊柱侧凸的诊疗策略仍以早期识别和干预为核心。值得注意的是，DS-NF1 与 NDS-NF1 的

准确分型直接影响治疗方案选择及预后评估，是临床决策的关键环节[5] [8]。 

6.1. NDS-NF1 的治疗 

研究表明[7] [8] [45] [47] [52] [54]，NDS-NF1 的治疗策略和矫形效果与 AIS 类似：(1) Cobb 角 < 25˚
者建议每 6 个月随访观察，进展期采用支具治疗；(2) 25˚~40˚侧弯伴生长潜力者推荐支具治疗，但需评估

NF-1 患者认知功能障碍及心理问题对依从性的影响[39] [40] [55] [56]；(3) >40˚侧弯建议行后路脊柱融合

术。既往研究认为[45] [57] [58]，55˚~60˚侧弯患者需前后路联合手术以重建脊柱平衡及达到融合稳定。近

年来，随着第三代椎弓根螺钉矫形系统以及截骨矫形技术的发展，单纯后路固定融合术亦可对严重侧弯

取得满意疗效，同时避免前后路联合手术带来的并发症和风险[54] [59]。Lyu 等[54]的研究显示，NDS-NF1
和 AIS 患者经一期后路椎弓根螺钉矫形固定融合手术，临床疗效无明显差异。 
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值得注意的是，NDS-NF1 可能随生长发育转变为 DS-NF1 [50]。因此，对 NDS-NF1 患者需进行密切

的临床观察及随访。此外，由于此类患者术后假关节发生率较高且更容易进展，术后长期随访也至关重

要[60]。 

6.2. DS-NF1 的治疗 

由于营养不良的椎体畸形、发育不良的椎弓根、骨质疏松和侧弯快速进展的特点，DS-NF1 的治疗策

略仍然存在争议和挑战[61]。临床实践和研究均证实，支具治疗对其无效，多主张早期手术干预[6] [62]-
[64]。综合多篇文献分析，个体化治疗方案的设计应当基于多维度临床评估参数，包括患者的年龄特征、

畸形分类及其严重程度、营养不良的具体表现类型、融合范围及植骨情况等因素进行制定。 
年龄为治疗方式选择的关键参考因素。国际脊柱侧凸研究协会将 10 岁以下的脊柱侧凸界定为早发性

脊柱侧凸(Early-onset scoliosis, EOS) [31]。据报道，NF-1 患者中 EOS 的发生率为 10%~60% [31] [65]。对

于早发性 DS-NF1 患者，是否采用固定融合或生长棒技术(Growing Rods, GRs)仍存在争议。多项研究为早

发性 DS-NF1 患者的手术决策提供了循证依据：Greggi 团队[66] (n = 23，平均年龄 9.1 岁)证实后路/前后

路固定融合术可有效控制快速进展型侧弯。Tauchi 等[67] (n=11，平均年龄 8.4 岁)14 年随访数据显示，尽

管前后路联合手术可维持脊柱稳定性及肺功能，但患者最终身高较正常人群显著降低。在生长友好型技

术时代，Tauchi 后续研究[68] (n = 26)对比早期确定性融合(前后路/单纯后路)与生长棒技术，发现早期融

合在 NF-1 合并营养不良性 EOS 中仍具临床应用价值。然而，Cai 等[69]对 10 例接受单纯后路固定融合

术的患者进行中长期随访发现，尽管病变节段较短，单纯后路融合手术对 EOS 的矫形效果维持不理想，

并非良好选择。此外，过早实施脊柱固定融合术可能对患者生长发育产生多系统不良影响，主要表现为

躯干及胸廓发育受限，继发肺发育障碍，最终导致肺功能损害及生活质量下降[69]。作为非融合技术，生

长棒技术在维持躯干生长、促进胸廓发育及控制侧弯进展等方面表现优异，现已成为 EOS 标准治疗手段

[70]。近年来，关于生长棒技术在 EOS 合并 DS-NF1 患者中的应用逐渐增多。Yao 等[71]在 2019 年通过

对比 GRs (n = 27，5.8 岁)与早期融合术(n = 32，10.4 岁)，证实 GRs 可维持脊柱生长速率但存在高并发症

风险及矫正率劣势。Li 等[72]在 2022 年进一步研究表明，GRs (n = 10，5.7 岁)与后路融合术(n = 4，11.3
岁)对脊柱畸形矫正和控制具有等效性。Gao 等[73]在 2023 年的研究中证实，传统生长棒技术是治疗早发

性 DS-NF1 伴椎管内肋骨头脱位的有效方法。综上，对于年龄 < 10 岁且支具治疗无效的进展性畸形，推

荐 GRs 作为首选方案；而对于>10 岁的短节段锐角侧弯或长节段畸形，以及 GRs 术后内固定相关并发症

频发者，脊柱固定融合术则作为终末治疗方案。 
畸形的类型与严重程度是选择治疗方式的重要参考因素。对 DS-NF1 的分型及治疗尚未形成统一意

见。Crawford 等[62]建议对 Cobb 角 < 20˚的 DS-NF1 患者可以密切观察并每 6 个月定期随访；对 Cobb 角

在 20˚~40˚之间的患者，建议行单纯的后路固定融合手术。值得注意的是，DS-NF1 患者常伴矢状面后凸

畸形，侧弯进展风险高，手术治疗时应充分考虑此情况。Parisini 等[74]依据冠状面与矢状面形态，将 DS-
NF1 划分为两型：TypeⅠ为冠状面侧弯且矢状面后凸角度 < 50˚，此类患者可进行单纯后路固定融合手

术；TypeⅡ为冠状面侧弯且矢状面后凸角度 > 50˚，该型患者建议采用前后路联合手术。前后路联合术式

存在显著的临床局限性，包括手术创伤负荷大、围手术期失血风险高以及术后并发症谱系广泛等关键问

题[7]。随着第三代椎弓根螺钉矫形系统、截骨矫形技术及生长棒技术的发展，以及术前牵引技术(如颅股

骨牵引、Halo 重力牵引)的应用，DS-NF1 的治疗方式也在不断优化。Wang 等[7]对 16 例平均 Cobb 角为

83.2˚、后凸角为 58.5˚的患者进行回顾性研究，认为一期后路椎弓根螺钉技术治疗 DS-NF1 有效，并建议

融合节段超过上下端椎 1~2 个椎体；若脊柱柔韧性 < 35%，则推荐行后路全脊椎切除术(Posterior Vertebral 
Column Resection, PVCR)。Xu 等[48]在 2019 年对 11 例 Cobb 角度 > 60˚且脊柱柔韧性 < 30%的患者进行
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研究，证实 Halo 重力牵引结合双生长棒技术安全有效。在 2025 年，Liang 等[75]对 15 例平均 Cobb 角为

99.10˚、后凸角为 79.33˚且脊柱柔韧性 < 40%的患者进行研究，发现 Halo 重力牵引联合传统生长棒技术

是治疗重度 DS-NF1 合并 EOS 的耐受性好、疗效显著的方法，可显著矫正 Cobb 角和后凸角，恢复躯干

平衡，增加脊柱高度，且并发症较少。因此，对于重度僵硬性 DS-NF1 患者，推荐采用阶梯式术前牵引方

案(如 Halo 重力牵引)，其核心机制在于通过渐进性应力加载促进脊髓可塑性重塑，从而优化术中矫形安

全边界，有效规避急性神经牵拉损伤。 
营养不良性改变也是手术干预的重要考量因素之一。Lykissas 等[46]探讨了 NF-1 患者中营养不良性

特征与手术干预需求的关联，研究发现，具有 3 种及以上营养不良特征的 NF-1 患者，其手术需求几率是

少于 3 种特征患者的 14.34 倍；在各项特征中，椎体扇形变是手术干预的关键预测因素，此类患者手术几

率为无该特征者的 13.19 倍；其次为硬膜囊扩张，对应患者手术几率为无此症者的 6.38 倍；X 线显示短

而锐侧弯曲线的患者，手术几率是非此类曲线患者的 6.29 倍；伴有椎旁肿瘤的患者，手术几率是无椎旁

神经纤维瘤患者的 4.36 倍。 
在 DS-NF1 患者矫形术中，融合范围、植骨与种植体密度对脊柱稳定性意义重大。鉴于此类患者骨

骼系统的异常，恰当选择融合节段极为关键，而相关研究很少。Wang 等[7]对 16 例行一期后路椎弓根螺

钉技术的此类患者研究中，认为远端融合节段应达到稳定椎(stable vertebrae, SV)而非端椎(end vertebra, 
EV)；虽然椎弓根螺钉固定提供了最大的可控性、可靠性和刚性，但对于营养不良性脊柱侧凸患者需要考

虑其他固定技术。此外，自体骨作为植骨的优选材料，在骨移植中具有重要地位；然而，该类患者多伴

有骨质疏松和骨量减少，这使得自体骨的可获取量常常难以满足需求；在此情形下，异种骨或人工骨可

作为适当的替代选择用于植骨。Li 等[76]研究指出，对于 DS-NF1 患者，较高的植骨和种植体密度，不仅

能提高冠状面矫正率，减少术后矫正角度的丢失，还能显著降低术后假关节的发生率。 
综上所述，对于 DS-NF1 患者，个体化治疗方案需依据年龄特征、畸形分类及其严重程度、营养不

良的具体表现类型等制定。 

7. 并发症 

Wang 等[5]研究表明，NF-1 合并侧弯术后报告的并发症发生率从 0 [76]到 75% [65]不等，总体发生

率为 32.7%；GRs 的并发症发生率似乎高于脊柱融合术(分别为 58.2%和 23.3%)；与植入物相关的并发症

最为常见，如钩脱位、棒断裂、螺钉松动、螺钉位置不当和近端交界性后凸(Proximal junction kyphosis, 
PJK)，其中大多数不需要额外干预或可通过有限的翻修手术妥善处理。曲轴现象(Crankshaft Phenomenon)
是脊柱融合治疗的一个主要理论问题，在两个研究中报道了 6 例[65] [68]。而生长棒术后附加现象(Adding-
on phenomenon)发生率较高[77]。严重的神经系统并发症鲜有报道。 
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