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早产儿脑瘫合并 Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征一例

许进　徐纬　周清

　　 【摘要】　Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征是以分离性垂直斜、Ａ型外斜视、双眼上斜肌亢进三联征为特征的
斜视综合征。该文报道１例有早产脑瘫病史的患者，因双眼外斜视１０余年就诊，确诊为Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综
合征。插管全麻下行双眼外直肌后徙术＋双眼上斜肌延长术，术后双眼眼位正，Ａ征消失，交替遮盖
双眼轻度上飘，眼球运动正常。该例Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征可能与早产儿脑瘫所致的中枢神经发育异常有
关，提示临床中应多关注脑瘫患儿所引起的视觉障碍。
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　　Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征是以分离性垂直斜 （ＤＶＤ）、
Ａ型外斜视、双眼上斜肌亢进三联征为特征的斜视
综合征。Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ在１９６９年第一次提出该病的临
床特征，在临床上属于较为少见的斜视类型。

病例资料

患者男，２０岁，因双眼外斜视伴弱视 １０余
年，２０１５年６月３日来我院就诊。患者为早产儿
（３２周出生，体质量１８００ｇ），出生时有 “头部缺

氧”史，有 “脑瘫”病史伴右侧肢体运动障碍，

一直行康复训练，恢复良好，患者自幼弱视，曾接

受正规治疗，治疗后视力提高。

双眼视力 ０８，矫正视力 １０（－０７５ＤＣ×
１８０°）。角膜映光法：上方注视－３０°，平视 －３０°，
下方注视－４５°。眼球运动：双眼上斜肌运动亢进

（＋＋）。被遮盖眼有上飘现象，去遮盖后缓慢下
落。同视机检查：无双眼同时视，融合及立体视功

能。上转２５°为 －１５°，平视为 －１５°，下转２５°为
－２４°（见图１Ａ～Ｅ）。三棱镜检查：３３ｃｍ处上
方注视为ＸＴ５０△ Ｒ／Ｌ４°，平视为ＸＴ６０△ Ｒ／Ｌ８°，下
方注视为ＸＴ９０△ Ｒ／Ｌ８°，６ｍ处上方注视为ＸＴ５０△

Ｒ／Ｌ４°，平视为ＸＴ６５△ Ｒ／Ｌ８°，下方注视为 ＸＴ９０△

Ｒ／Ｌ８°。眼底照相示双眼球内旋。余检查未见异
常。入院诊断为Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征。患者于２０１５年
６月４日插管全身麻醉下行双眼外直肌后徙术＋双
眼上斜肌延长术，双眼外直肌等量后徙１２ｍｍ，上
斜肌等量延长８ｍｍ。术程顺利，术后患者眼位正，
Ａ征消失，交替遮盖双眼轻度上飘 （见图 １Ｆ～
Ｈ）。

２８７ 新医学２０１６年１１月第４７卷第１１期



图１　早产儿脑瘫合并Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征眼部检查图
Ａ：术前向上方注视；Ｂ：术前向前平视；Ｃ：术前向下方注视；Ｄ：术前向左下方注视，右眼上斜肌亢进；Ｅ：术前向

右下方注视，左眼上斜肌亢进；Ｆ：术后向上方注视；Ｇ：术后平视；Ｈ：术后向下方注视

讨　　论

斜视发生的危险因素有患者的家族史、出生史

（早产及低出生体重儿等）、眼部疾病史及神经系

统发育异常史 （脑瘫）有关［１２］。脑性瘫痪 （脑

瘫）是由于出生前、出生时、及出生后一个月内

各种原因引起的非进行性脑损伤，以运动障碍和姿

势异常为主要表现的综合征，可伴有智力低下、癫

痫、行为异常、视觉、感觉和知觉障碍，是儿童致

残的主要原因之一［３］。该例患者确诊为早产所致

的脑瘫 （痉挛型），并伴有 Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征，无
家族史。该例患者的发病机制可能与以下因素有

关：①早产儿脑瘫的发生与脑室周围血管解剖学因
素有关，脑室周围白质的血供主要来源于长穿支和

短穿支动脉，在早产儿，这些血管的发育尚未完

全，而脑室周围白质软化的发生明显与脑白质的血

供发育异常有关。而痉挛型脑瘫的致病因素多见于

脑室周围白质软化和脑室出血等［４］。②脑瘫患者
所致的视觉障碍中，以斜视最为多见，而脑瘫型又

多见于痉挛型，这可能与脑损伤的部位有关，多见

于皮质核束、皮质脊髓束，内囊及脑干的损伤等，

正常的视觉传导通路经过内囊膝部及后半部，主管

眼球运动的动眼神经核、滑车神经核、外展神经核

等均在中脑，且脑瘫的病因多为围生期脑损伤，如

早产、窒息等。病理特点是缺血缺氧改变，多损伤

以上部位，而且损伤部位较广泛，可能波及以上神

经传导通路。故斜视多见于痉挛型脑瘫［５］。

ＤＶＤ是以交替遮盖、被遮盖眼向上分离为特
征的一种特殊类型斜视。目前病因尚不明确。Ｂｉｃ
ｓｃｈｏｗｓｋｙ认为 ＤＶＤ患者存在一个可以支配眼球的
垂直分开运动的中枢，该中枢发生间歇异常的神经

冲动引起一系列的症状和体征。外斜 Ａ征是指向
上注视时斜视角比向下注视时小 （≤１０△）。这可
能与双眼上斜肌亢进、上斜肌的解剖和功能有关。

上斜肌腱从滑车反折向眼球的后、外、上方行走，

经上直肌下方越过眼球旋转中心，附着于眼球赤道

部后外侧巩膜上，决定了上斜肌功能在第一眼位主

要作用为内旋，在第２和第３眼位主要作用变成外
转或下转。功能过强的上斜肌，在向下注视时外转

作用更加明显，使眼球过度外转，即外斜视度增加

而表现为Ａ征。
Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征目前最有效的治疗方法是手

术治疗，手术应该对患者的各种眼部体征都给予解

决，从而纠正眼位，改善患者的外观，提高患者的

生活质量［６８］。应尽早手术以提高患者的双眼单视

功能的发育。本例患者的手术方式：① 治疗外斜
视：外直肌后徙术，对于外斜视的矫正采用外直肌

后徙术，是目前临床上普遍认可的手术方式。②改
善Ａ征：目前临床采用最多的是上斜肌断腱术和
上斜肌延长术，由于上斜肌断腱术不能定量，术后

可能出现过矫，引起上斜肌麻痹，使 Ａ征变为 Ｖ
征 （向上注视时的斜视角比向下注视时大，≥
１５△），故考虑此手术方法时应慎重。上斜肌减弱
术可以减少向下方注视时的外斜度数以矫正 Ａ征，
上斜肌减弱手术的选择应根据患者上斜肌的亢进程

度，Ａ征及双眼单视功能情况综合考虑，上斜肌延
长减弱术可以根据亢进情况适当定量，针对性较

好，故双眼上斜肌亢进程度较轻者可选择上斜肌延

长术来减弱肌肉力量，该例患者上斜肌亢进程度较

轻，所以我们选择了双眼上斜肌延长术［９］。③关
于ＤＶＤ的手术治疗：多采用上直肌后徙术或上直
肌后徙联合后固定术，也有学者提出，有些 ＤＶＤ
症状可能随着其他斜视的矫正而好转甚至治愈，故

此次手术着重用外直肌后徙术来矫正患者的外斜

视，上斜肌延长术来解决上斜肌亢进及 Ａ征。术
后患者眼位正，Ａ征消失，交替遮盖双眼轻度上
飘。

Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征属于斜视的一个特殊类型，
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病因尚无报道，这可能是因为该三联征之间并无密

切联系，通过对Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征的各个临床症状、
基本病理机制以及斜视、早产儿脑瘫以及脑瘫所致

斜视的型别的阐述，可见该例 Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征的
病因是由于早产儿脑瘫所致的中枢神经病变是可以

解释的。故提示我们应该在临床工作中多关注脑瘫

患者所引起的视觉障碍，及早发现，及时干预，对

于脑瘫患儿的全面康复有着重要的意义。
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视９７例疗效观察新医学，２００１，３２（７）：３９０

［９］ 王素萍分次手术治疗Ｈｅｌｖｅｓｔｏｎ综合征中国斜视与小儿眼

科杂志，２００７，１５（１）：５３

（收稿日期：２０１６０７０６）

（本文编辑：杨江瑜）

４８７ 新医学２０１６年１１月第４７卷第１１期
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