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【摘要】　目的：总结分析平山病的 ＭＲＩ表现，探讨 ＭＲＩ对平山病的诊断价值。方法：回顾性分析经临床及肌电图证

实为平山病的１１例患者的影像资料。结果：９例颈椎生理曲度变直或反弓；１１例均有 ＭＲＩ上低位颈髓不同程度变扁、变

细、萎缩，屈曲位均可见背侧硬脊膜向前移位、后硬脊膜外间隙增宽及弧形或梭形 Ｔ２ＷＩ异常高信号。结论：平山病的

ＭＲＩ表现有一定的特征性，低位颈髓的局限性萎缩、细扁改变、屈曲位后硬脊膜外间隙Ｔ２ＷＩ高信号及流空信号对本病的

诊断具有重要价值。
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　　平山病是１９５９年由日本学者平山惠造首先报道

的一种良性自限性运动神经元疾病，又称青少年上肢

远端肌萎缩，常见于青春期男性，亚洲患者相对多见。

笔者搜集１１例经临床及肌电图证实为平山病的患者

的病例资料，回顾性分析其影像表现并复习有关文献，

旨在提高对平山病影像表现的认识。

材料与方法

１．一般资料

搜集经临床表现及肌电图证实为平山病的患者

１１例，其中男１０例，女１例，年龄１４～２５岁，平均

（１９±２）岁。临床症状主要为无明显诱因的一侧上肢

手及前臂肌无力，随着病情进展出现大小鱼际肌、骨间

肌肌群逐渐萎缩，２例见对侧不对称损害，８例患者有

典型的寒冷麻痹现象。患者均无明显感觉障碍，受累

上肢腱反射正常。

２．临床诊断依据

平山病有典型的临床表现，结合其肌电图检查及

影像表现进行综合诊断，诊断依据参考国外标准。临

床表现：①青春期隐袭起病，男性多见；②局限于一侧

上肢远端，手、腕无力伴手和前臂远端肌群萎缩；③寒

冷麻痹和手指伸展时出现束颤；④症状以一侧明显；⑤

无感觉异常、颅神经损害及括约肌功能障碍；⑥发病后

进行性加重，但绝大多数患者病情在５年内无进展。

辅助检查：①肌电图显示萎缩肌肉呈神经源性损害，对

侧无萎缩的同名肌肉亦见神经源性损害，但周围神经

传导速度正常；②颈椎平片可见颈椎正常或曲度消失，

但脊髓造影或 ＭＲＩ提示下颈髓轻度萎缩。判定标准：

①肯定，具备“临床表现”及“辅助检查”各项；②可能，

缺少“临床表现”中除第⑥项以外的１项，但具备“辅助

检查”各项；③可疑，缺少“临床表现”中除第⑥项以外

的至少２项，但具备“辅助检查”各项，并排除其它可能

相关疾病。

３．检查方法

采用ＧＥＳｉｇｎａｌ１．５ＴＭＲＩ成像系统对１１例患者

行自然位、屈曲位（仰卧枕部垫高，患者下颌贴紧胸部）

扫描。矢状面 Ｔ１ＷＩ：ＴＲ４００ｍｓ，ＴＥ１０ｍｓ；矢状面

Ｔ２ＷＩ：ＴＲ３０００ｍｓ，ＴＥ１１５ｍｓ，层厚３ｍｍ，层间距

１ｍｍ，矩阵３２０×２２４，视野２０ｃｍ×２０ｃｍ；横轴面

Ｔ２ＷＩ：ＴＲ３４４０ｍｓ，ＴＥ１１６ｍｓ，层厚６ｍｍ，层间距

３ｍｍ，矩阵３２０×１９２，视野２０ｃｍ×２０ｃｍ。

４．影像学指标分析

颈椎、颈髓屈曲程度评价：参照 Ｇｕｉｇｕｉ等
［１］的方

法，以Ｃ２７椎体后缘划一直线，观察Ｃ３６后缘连线与该
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图１　Ｔ２ＷＩ示低位颈髓正常椭圆形形态

消失，明显不对称萎缩，右侧明显变扁

（箭），呈梨形改变。　图２　Ｔ２ＷＩ示上

椎管后硬脊膜（线状等信号）与后方骨性

椎板分离（ＬＯＡ），其内为异常高信号填

充（箭）。　图３　Ｔ２ＷＩ示低位颈髓明显

萎缩、变细、变扁，后硬脊膜外间隙见高

信号（长箭），其间可见低信号（短箭）。

图４　Ｔ２ＷＩ示低位颈髓向前移位，相应

后硬脊膜外间隙明显增宽，间隙内见弧

形、条状高信号（箭）。　图５　Ｔ１ＷＩ示

低位颈髓萎缩，后硬脊膜外间隙见弧形

高信号（箭）。

直线的关系。Ｃ３６所有或部分与直线相交或相遇为曲

度异常。低位颈髓的萎缩、变扁、变细：正常颈髓为椭

圆形，粗细均匀自然，受损段颈髓较其上下脊髓矢状面

前后径狭窄，横轴面不对称或对称性变扁、变细，呈三

角形、梨形及不规则改变。髓内异常信号：在受损萎缩

颈髓段部分髓内可见小斑片状Ｔ２ＷＩ异常高信号。后

硬脊膜失连接现象（ｌｏｓｓｏｆａｔｔａｃｈｍｅｎｔ，ＬＯＡ）：在Ｃ３７

横轴面椎弓根水平，观察后脊膜与相邻椎弓、椎板的分

离程度，分离１／３以内为正常，分离超过１／３即为

ＬＯＡ
［２］。硬脊膜、颈髓移位：正常硬脊膜、颈髓在矢状

面上走形自然，蛛网膜下腔前、后间隙基本对称，在平

山病患者中受损颈髓及硬脊膜向前移位，蛛网膜下腔

前间隙狭窄，后硬脊膜外间隙增宽。颈后硬膜外间隙

Ｔ２ 异常信号：屈曲位正常颈段后硬脊膜与椎板间隙

ＭＲＩ基本不显示，在胸腰段则可见。平山病患者受损

段后硬膜外间隙可见Ｔ２ＷＩ上梭形、弧形异常高信号，

部分可见混杂信号。

根据上述影像指标，由２位有神经系统 ＭＲＩ诊断

经验的主治医师分析１１例患者的影像资料，意见不统

一时两人协商达成一致。

结　果

１．自然位 ＭＲＩ表现

１１例患者中９例颈椎、颈髓曲度异常，根据两连

线相交、相遇情况，９例中曲度变直７例，反弓２例；１１

例均见低位颈髓的不同程度萎缩（图１）、变细，以Ｃ６

最为明显；ＬＯＡ改变７例（图２）；低位颈髓内可见小

斑片状Ｔ２ＷＩ高信号５例。

２．屈曲位 ＭＲＩ表现

屈曲位ＬＯＡ及髓内小斑片状Ｔ２ＷＩ高信号表现

与自然位相同。１１例患者在矢状面均见低位颈髓局

限性萎缩，比自然位显示更明显，其前后径对比上下段

脊髓呈不同程度变细、狭窄（图３～５），受累颈髓横轴

面示正常椭圆形形态消失，呈三角形、梨形变扁３例，

不规则缩扁８例（图１、２），其中以Ｃ６ 最为明显；１１例

均可见相应硬脊膜、颈髓向前移位，Ｃ４６前方蛛网膜下

腔前间隙变浅，部分紧贴前硬脊膜，１１例后脊膜外间

隙均见明显增宽，并见异常信号，Ｔ２ＷＩ呈弧形、梭形

高信号（图３、４），Ｔ１ＷＩ部分呈等、稍高信号（图５）；７

例可见后脊膜外间隙流空信号（图３）。

３．肌电图检查
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１１例患者萎缩侧及对侧同名肌肌电图均可见不同

程度神经源性损害，７例见纤颤电位，３例见正尖波，１例

可见束颤电位及多相电位增多。萎缩肌轻微收缩时１１

例均可见巨大电位（动作电位时限延长，波幅增高），用

力收缩时１１例均可见峰值电压增高，动作电位数量减

少。１１例患者神经传导速度均正常，２例Ｆ波缺如。

讨　论

１．平山病的临床特征

平山病是一种良性自限性运动神经元疾病，本病

好发于青春期男性，男女之比约２０∶１，以一侧手、前

臂肌肉萎缩，厥冷无力为临床特征，一般在发病后症状

逐渐加重，病情在３～５年内又趋于稳定，停止发展，但

有少数患者肌萎缩情况可缓慢发展。病变表现为一侧

上肢远端以大小鱼际肌、骨间肌为主的肌群萎缩，前侧

尺侧肌肉形成斜坡样改变，受累肌群肌张力下降，握力

减退，夹纸力弱或不能，指腕关节屈伸及萎缩侧旋转无

力。患者有寒冷麻痹（寒冷环境中无力症状加重）、震颤

现象，发病过程可有肌跳，受累侧腱反射正常，深浅感觉

正常，无锥体束征、括约肌障碍，血清肌酸激酶、乳酸脱

氢酶、谷草转氨酶均在正常范围。本组中１１例肌无力、

肌萎缩均比较明显，其中８例有典型的寒冷麻痹现象。

２．平山病的发病机制

平山病的发病机制目前还无定论，主要有脊髓动

力学学说、生长发育因素学说、遗传机制学说、免疫机

制学说、运动神经元学说等，目前研究比较有影响、国

内外比较认同的是前两种学说。生长发育、脊髓动力

学学说主要认为青春期生长发育过快，硬膜囊与椎管

发育不平衡，硬膜囊的发育落后于骨性椎管的发育［３］。

正常情况下，颈椎屈曲时硬膜囊后壁较前壁伸长范围

更大更明显，而患者硬膜囊发育落后，后壁长度不够

长、不够松散，不能代偿性伸长，引起屈曲位硬脊膜壁

压迫脊髓相应前移，长期反复导致脊髓前动脉供血区

或前部脊髓的微循环障碍，前角细胞对慢性缺血敏感，

引发颈髓前角的缺血、变性及坏死。故临床上长期保

持颈椎屈曲位的活动会使患者症状加重。

３．平山病的 ＭＲＩ表现及分析

平山病的影像学检查主要有颈椎平片、ＣＴ、脊髓

血管造影及 ＭＲＩ颈椎自然位、屈曲位扫描
［４］。目前来

讲，ＭＲＩ检查具有较大优势，在 ＭＲＩ平扫时，可见下

段颈髓的萎缩、变细、变小，椎管内后硬脊膜的前移、后

硬脊膜外间隙的增宽及异常信号的出现，同时可以看

到背侧硬脊膜与后方椎板失连现象。

根据平山病的发病学说，硬脊膜的发育落后于骨

性椎管，硬脊膜后方间隙与骨性椎板撕开，分离超过

１／３，所以在 ＭＲＩ上表现为ＬＯＡ；本组１１例屈曲位均

可见受累段后硬脊膜外间隙异常信号改变，７例见流

空信号。在过屈位Ｔ２ＷＩ上后硬脊膜与骨性结构间隙

撕开后呈明显异常高信号，笔者认为可能与撕开的硬

脊膜外间隙内呈负压有关，负压状态的存在使周围脂

肪成分局部堆积、邻近静脉血管丛扩张，故Ｔ２ＷＩ呈高

信号，而由于脂肪成分及慢血流血管的影响，Ｔ１ＷＩ部

分亦呈等、偏高信号。对于后硬脊膜外的静脉丛纡曲

扩张，也有学者认为硬脊膜前移引起前部椎管内静脉

丛受压，相应地继发后部椎管内静脉丛的负担加重，因

而产生淤血扩张，同时屈曲时，体位因素降低了硬膜外

静脉向椎静脉的回流［５］。

本组１１例 ＭＲＩ颈髓移位，受累颈髓萎缩、变扁也

反应了硬脊膜屈曲位前移压迫颈髓的长期反复的病理

改变过程，并且髓内可见变性后的Ｔ２ＷＩ高信号。颈

髓的萎缩、变细除了与其上下段脊髓比较，亦可以颈膨

大前后径８ｍｍ、左右径１３ｍｍ为参照，小于６ｍｍ×

１１ｍｍ即可提示诊断
［６］，笔者认为颈髓前后径小于

５ｍｍ即可明确颈髓萎缩。髓内缺血及变性后的Ｔ２ＷＩ

高信号，随着疾病的治疗，可有恢复的倾向。

平山病在临床症状及 ＭＲＩ影像表现上都有一定

的特征性，常规自然位及屈曲位颈椎 ＭＲＩ结合肌电图

是临床诊断平山病的必备条件［７８］。认识平山病的发

病机制、临床特点及病理改变的相互关系，有利于提高

平山病的诊断符合率。笔者认为 ＭＲＩ低位颈髓的局

限性萎缩、细扁改变、屈曲位Ｔ２ＷＩ的后硬脊膜外间隙

异常高信号及异常血管信号的出现，对平山病的诊断

具有重要价值。
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