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【摘要】　目的：探讨平山病的 ＭＲ表现和价值，认识平山病的临床特征和可能的发病机制。方法：５例经临床确诊的

平山病患者均隐匿起病，病变局限于上肢远端肌肉，４例单侧上肢前臂受累，１例双侧不对称性受累。５例患者均行颈椎Ｘ

线平片检查，及颈髓常规自然体位 ＭＲ平扫及屈颈位平扫＋增强扫描。所有患者均进行常规生化检查，脑脊液检查，肌电

图检查和肌肉活检。结果：５例患者普通Ｘ线检查４例可见颈椎生理曲度变直，自然体位 ＭＲ平扫３例有低位脊髓萎缩

变扁（萎缩水平在颈５胸１，最明显在颈６水平），２例萎缩的脊髓内信号异常。曲颈 ＭＲ检查时，除了可见自然体位 ＭＲ

的表现外，５例患者均可见特征性的颈髓前移、变平，硬脊膜向前移位，硬脊膜外腔增宽，４例患者在增宽的硬膜外腔均可

见流空血管信号，增强扫描５例患者在增宽的硬脊膜外腔均可见强化的静脉丛。结论：平山病的 ＭＲ表现存在一定的特

征性，ＭＲ屈曲位平扫＋增强扫描对平山病的诊断及其发病机制的理解有重要的价值。
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　　平山病（Ｈｉｒａｙａｍａｄｉｓｅａｓｅ）是一种原因不明的自

限性的发生于青少年时期的神经系统疾病，男性多见，

主要特征是前臂尺侧肌萎缩，病变侧上肢呈斜坡样改

变，临床上又称青少年上肢远端肌萎缩症。１９５９年，

日本学者平山惠造首先报道［１］，本病罕见，国内外报道

甚少。本文将我院经影像学检查，并经临床证实的５

例报道如下，并复习国内外相关文献，总结平山病的临

床特点和影像学表现，旨在探索自然体位及屈颈位

ＭＲ检查在平山病诊断中的价值，加深对平山病病因

和病理生理机制的认识和理解。

材料与方法

５例来自我院门诊的患者，均为男性，年龄１３～２５

岁。所有患者无遗传及家族史。４例单侧上肢前臂受

累，１例双侧不对称性受累。共同的主要临床表现：无

明显诱因出现患侧肢体易冷，肌萎缩，伴肌无力，并逐

渐加重，上肢呈斜坡样改变。生化检查：脑脊液及血清
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异常信号，硬脊膜拉紧并向前移位，Ｃ４～Ｃ７ 水平椎管内硬膜外可见新月型长Ｔ１，长Ｔ２ 异常信号，且可见异常血管流空血管，脂

肪抑制后仍然是高信号，增强扫描明显强化，为异常强化的静脉丛。

图１　男，１７岁，进行性左手

力弱，肌肉萎缩２年。ａ）Ｘ线

示颈椎生理曲度变直；ｂ、ｃ）

分 别 为 自 然 体 位 矢 状 面

Ｔ１ＷＩ，Ｔ２ＷＩ图像，颈椎生理

曲度变直，Ｃ５～Ｃ７ 水平颈髓

萎缩（箭），相应层面脊髓未见

异常信号。　图２　同一患者

屈颈位磁共振平扫＋增强。

ａ）矢状面 Ｔ１ＷＩ；ｂ）压脂后

矢状面的Ｔ２ＷＩ；ｃ）压脂后增

强；ｄ）横轴面Ｔ２ＷＩ；ｅ）横轴

面脂 肪 抑 制 后 增 强 扫 描。

Ｃ４～Ｃ７ 水平颈髓萎缩，未见

心肌酶谱正常。

５例患者均行自然体位普通Ｘ线检查、ＭＲ自然

体位及屈颈位平扫＋增强扫描（平扫序列：矢状面

Ｔ１ＷＩ，Ｔ２ＷＩ，Ｔ２ＷＩ／ＦＳ，轴面的Ｔ２ＷＩ／ＦＳ，矢状面、冠

状面、轴面增强扫描）；屈颈位 ＭＲ的扫描方法：采用

平卧位时在头后部放置楔形物使颈部屈曲并尽力收下

颌）。矢状面Ｔ２ 扫描参数：ＴＲ２７００ｍｓ，ＴＥ１０２ｍｓ，

Ｔｈｉｃｋｎｅｓｓ＝３．０ｍｍ，Ｓｐａｃｉｎｇ＝０，视野２６ｃｍ×２６ｃｍ，

带宽４１．６７，激励次数；矢状面Ｔ１ＷＩ扫描参数：ＴＲ４００

ｍｓ，ＴＥＭｉｎｆｕｌｌ，Ｔｈｉｃｋｎｅｓｓ＝３ｍｍ，Ｓｐａｃｉｎｇ＝０，视野

２６ｃｍ×２６ｃｍ，带宽４１．６７，激励次数２；横轴面Ｔ２ＷＩ／

ＦＳ扫描参数 ＴＲ４９２５ｍｓＴＥ１０２ｍｓ，Ｔｈｉｃｋｎｅｓｓ＝

５．０ｍｍ，Ｓｐａｃｉｎｇ＝０，视野１８ｃｍ×１８ｃｍ，带宽３１．２５，激励

次数３）；横轴面Ｔ１ＷＩ扫描参数：ＴＲ４００ｍｓ，ＴＥ＝Ｍｉｎ

ｆｕｌｌ，Ｔｈｉｃｋｎｅｓｓ＝５．０ｍｍ，Ｓｐａｃｉｎｇ＝０，ＦＯＶ＝１８ｃｍ×

１８ｃｍ，带宽３１．２５，激励次数３）。有２例患者还进行了

ＣＴ平扫。

所有判定结果均由２位副高级医生独立完成。

结　果

５例患者普通Ｘ线均可见生理曲度变直（图１ａ）。

自然体位 ＭＲ检查有４例患者可见低位颈髓萎缩变

扁平（图１ｂ、ｃ），２例可见髓内信号异常，５例患者自然

体位硬膜外均未见异常（图１ｂ、ｃ）。屈颈 ＭＲ平扫＋

增强５例患者均可见下段颈髓前移、变平（图２）；硬脊

膜向前移位，硬脊膜外间隙增宽，脊髓后硬脊膜外间隙

可见新月形稍长Ｔ１ 长Ｔ２ 异常信号影（图１），有４例

患者可见异常纡曲的血管流空信号（图１ｂ）；增强扫描

硬膜外异常信号明显强化（图１ｃ）。

５例患者有４例血常规、血清学检测及脑脊液检

８０８ 放射学实践２００７年８月第２２卷第８期　ＲａｄｉｏｌＰｒａｃｔｉｃｅ，Ａｕｇ２００７，Ｖｏｌ２２，Ｎｏ．８



查均正常，另１例由于近期感冒白细胞计数升高，用药

后恢复正常。５例病例萎缩肌肌电图检查均提示神经

源性损害，其中３例见纤颤电位，２例可见正尖波。萎

缩肌肉的活检肌见肌纤维分布不均，靶纤维少。

５例患者均行肌电图检查，共检测２４块肌肉。５

例均可见病理性纤颤电位／正锐波。３例手肌多相波

增多，其中１例伴有对侧手肌异常。５例均可见患侧

手肌肉平均时限延长。

５例均进行肌肉活检。ＨＥ染色５例病例均可见

肌纤维呈小群和／或大群萎缩，范围波及整个肌束，电

镜观察，肌纤维萎缩变小，肌节稍短，Ｚ线及 Ｍ 线均存

在，肌丝正常，纤维间距增宽。

讨　论

１．平山病的临床特点

平山病的主要临床特征是一侧上肢远端的肌肉萎

缩、无力，伴有寒冷麻痹，桡侧的肌肉一般不受影响，手

的骨间肌、大小鱼际肌、前臂尺侧肌肉萎缩较重，使上

肢呈斜坡样。血常规、血清学及脑脊液检查一般正常。

本研究结果中除１例因感冒出现白细胞升高外，其他

实验室检查均阴性。肌电图检查提示神经源性损害。

肌肉活检的典型的改变为神经源性改变，与运动神经

源性病的不同点为受累的肌肉节段局限。

２．平山病的影像学诊断和价值

普通Ｘ线和ＣＴ的表现和价值：颈椎的普通Ｘ线

检查，可见生理曲度变直，无其它异常发现。普通ＣＴ

检查，一般亦无异常发现，脊髓造影可见脊髓萎缩。文

献［４，５］报道，在自然位置状态下，脊髓造影发现６５％的

患者存在下段颈髓轻至中度萎缩；ＣＴ脊髓造影发现

可达８８％。但脊髓造影由于存在创伤和较多的并发

症，并不能被医生和患者接受和采纳。

磁共振检查的表现和价值：颈髓异常的判断标准。

低位颈髓萎缩的标准：低位颈髓Ｃ４７与上节段颈髓相

比，受损水平前后径变小，矢状面提示萎缩需要在横断

面进一步证实；受累颈髓变扁平的判断标准：显示序列

选择横轴面Ｔ２ＷＩ，脊髓的形状为椭圆形被认为正常，

形状为梨形和／鸡蛋形、三角形为脊髓变扁；脊髓的曲

线：从Ｃ２７椎体后缘画一直线，判定Ｃ３６椎体背侧与

直线的关系，椎体后缘与直线相交为异常。

平山病的 ＭＲ表现及可能机制：平山病自然体位

的 ＭＲ表现：平山病的自然体位的 ＭＲ表现，主要是

颈椎生理曲度变直，低位颈髓的萎缩（萎缩节段分布范

围在颈５胸１，最明显在颈６水平），形态变扁平，部分

病例脊髓前角可见异常信号；屈颈位的 ＭＲ表现：除

了自然体位的 ＭＲ表现外，屈颈为能受累颈髓硬脊膜

囊后壁拉紧，硬脊膜向前移位并压迫脊髓，颈髓前移、

变平、硬脊膜外腔增宽且可见的异常流空信号，并与血

管的搏动一致，增强扫描硬膜外异常信号明显强化的

静脉丛。

ＭＲ表现的可能机制：直立位时硬脊膜囊的解剖

结构的异常和前屈位时动力学的改变是平山病异常改

变的主要原因。脊髓的硬脊膜在机构上是一层松弛的

外衣包在骨间隙里，通过脊神经根与骨膜附着在枕大

孔及尾骨上，过伸位时颈髓的硬膜松弛，在颈部前曲

时，硬脊膜变的很紧，环椎到胸１椎体从过伸位到前屈

位时前壁的长度发生变化是１．５ｃｍ，后壁的长度变化

为５ｃｍ。正常情况下，前屈位时硬脊膜可以代偿这种

体位变化，虽然硬脊膜后壁可能与脊髓后壁靠近，不会

因前移造成对脊髓的压迫。当颈髓硬脊膜结构存在异

常时，当颈部直立位时，患者的颈髓后根就会牵扯脊髓

向同侧移位，严重者导致脊髓扭转及脊膜变形，不断地

曲颈动作引起脊髓的微损伤及脊髓前角的细胞缺血最

终导致脊髓萎缩。国外研究表明受累节断扩张的硬膜

外异常信号为静脉血管丛［９］，这种特征性的静脉丛形

成的原因：①硬膜囊后壁前移导致的后侧硬膜腔内负

压可以提高后内侧静脉丛的灌注；②硬膜囊前置导致

前内侧的静脉丛受压故提高后内侧静脉丛的负荷；③

颈部前屈时可以减少颈静脉的充盈，导致静脉回流入

内侧静脉丛的增多。

ＭＲ检查在平山病诊断中的价值：自然体位 ＭＲ

检查在平山病的价值：在临床怀疑平山病的病例中，尽

管平山病自然体位的 ＭＲ表现缺乏特异性，但能为临

床平山病的诊断提供有用的信息；ＭＲ曲颈位 ＭＲ检

查在平山病诊断中的价值：其中曲颈位最大的优点是

能特征性地清楚显示普通Ｘ线，ＣＴ及自然体位 ＭＲ

检查不能显示的Ｔ２ＷＩ硬膜外腔的异常高信号和增强

的异常静脉血管丛。我们研究的５例中，４例患者可

见异常流空血管影，１例扩张的硬膜外腔血管流空影

像不明显，但增强５例患者增强扫描均可见异常血管

强化，我们认为扩张的硬膜外腔是否出现流空血管影，

取决于血管的扩张程度和局部的血流速度。与自然体

位相比，屈颈位能特征性显示自然体位不能显示的

Ｔ２ＷＩ硬膜外腔的异常高信号和增强的异常静脉血管

丛，因此，屈颈 ＭＲ平扫＋增强是平山病诊断中不缺

少的检查手段，不仅在平山病的诊断和鉴别诊断中具

有重要作用，而且在探讨和理解平山病的病因和病理

生理机制中具有重要价值。

３．平山病的可能发病机制
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平山病的发病机理目前尚有争论：Ｈｉｒａｙａｍａ

等［１１］提出动力学学说，认为屈颈时，硬膜囊后壁被拉

紧、移位前移，从后方推压低段颈髓，造成血液循环障

碍，最终使对缺血缺氧最敏感的脊髓前角发生变性，从

而引起所支配的肌肉的神经源性损害；Ｔｏｍａ等
［１２］提

出生长发育失衡学说，认为身高快速增长的青少年，颈

髓后根的生长速度，不能赶上手臂的生长，致Ｃ５～Ｔ４

的后根相对缩短，屈颈时，缩短的后根将下位颈髓拉向

前方，使脊髓受到前方椎体的压迫；目前还有运动神经

元病说［１３］，生长发育因素学说，遗传机制学说［１４］，血管

因素学说［１５］，免疫机制学说［１５］等。我们的研究支持动

力学学说，并且可能是源于硬脊膜囊的解剖结构异常

基础上动力学机制。

总之，磁共振在平山病的诊断和病理生理机制的

理解中有重要的价值，尤其是屈颈位的 ＭＲ（平扫＋增

强）表现有一定的特征性，能清楚的显示扩大的硬膜外

腔和异常扩张强化的血管丛。
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·外刊摘要·

多次局部放疗的并发症处理

ＰｅｒｅｉｒａＰＬ，ＣｌａｓｅｎＳ

　　多次局限性放疗现在用于原发性和继发性肝癌是有效的，

它补充了过去的疗法。现选出一组病例用多次局限性放疗作

镇痛用，可延长患者的生命。此法比其它方法如经动脉注入化

学阻塞剂、或简单地用冷疗法，或用微波治疗好。多次局限性

放疗可在皮外作，或经腹腔镜，或开腹腔作。关于肿瘤的定位，

先用经皮定位，发现有局限性的热觉敏感区即是肿瘤所在处。

用多次局限放疗对于附近器官如胆囊、横隔、结肠肝曲、肾上

腺、胃、心脏等，在我们的病例中未发现受影响而发生的并发

症。因为小范围的照射比较安全。术前的单照射使抗乙酸植

酸酶发生，或大量的尿多。在中央型的肝癌经过局限性经皮多

次放疗的患者，须经常注射抗生素（２周以上）。肝脏的中央有

转移的患者，须作多次局限性经皮放疗。为避免温度增诱发胆

囊炎，我们使用了５天以上的抗生素。但是患者仍有胆囊、肠

道穿孔的可能。所以在多次局限性经皮放疗的患者，在放疗附

近区注入非离子化的溶液或一定范围的空气，使肠离开不受影

响。但在表皮下的肝癌大肠腔离开较远，故不需要注入上述液

体或空气。用上述多次局限性放疗可使肝细胞癌的高复发率

得到纠正。
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