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中枢神经系统表面铁沉积症一例
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状低信号影环绕。　图２　脑部横轴面Ｔ２ＷＩ示双侧颞极（长白箭）、桥脑（短白箭）、小脑蚓部（黑箭）脑表面连续细线状低信号

影环绕，四脑室轻度扩大。　图３　胸椎矢状面Ｔ２ＷＩ示胸段脊髓变细，外周信号普遍减低（箭）。　图４　胸椎横轴面Ｔ２ＷＩ

示脊髓表面环状信号减低区（箭），胸髓变细、前方蛛网膜下腔明显扩大。　图５　腰椎横轴面Ｔ２ＷＩ示脊髓表面环状信号减低

区（箭）。　图６　腰椎冠状面Ｔ１ＷＩ增强示马尾神经轻度强化（箭）。　图７　颈椎矢状面Ｔ１ＷＩ增强示脊膜轻度强化，脊髓

前、后动脉增粗（箭）。　图８　颈椎冠状面Ｔ１ＷＩ增强示脊膜轻度强化，脊髓前动脉增粗（箭）。　图９　颈椎横轴面Ｔ１ＷＩ增

强示脊髓前、后动脉增粗、显影清晰（箭）。

图１　脑部横轴面Ｔ２ＷＩ示外侧

裂池（长白箭）、基底池（短白箭）、

四叠体池（短黑箭）周围脑表面

及中脑（长黑箭）表面连续细线

　　病例资料　患者，男，４９岁，因发热头痛伴恶心呕吐１月余

入住武汉同济医院。患者２００８年因发热、头痛在该院诊断为

细菌性脑脊髓膜炎，治疗后好转，但至此双耳听力逐渐下降；

２００９年出现双下肢僵硬、无力、行走不能，呈进行性加重。２０１４

年９月洗冷水澡后出现高热、头痛，伴恶心呕吐、意识丧失，无

四肢抽搐，６ｄ后清醒，予地塞米松＋抗生素治疗后稍有好转，

但继而出现少言、反应迟钝等症状。查体：运动性失语，双侧眼

球外展受限，左右侧视可见水平性眼震，下视见不持久垂直性

眼震，双下肢肌张力增高，痛刺激未见活动，跖反射消失，腹壁

反射及提睾反射消失。实验室检查：血、尿常规无明显异常；血

纤维蛋白原４．５５ｇ／Ｌ，活化部分凝血活酶时间４１．８ｓ；脑脊液蛋

白定性（＋），有核细胞计数４２×１０６／Ｌ，脑脊液总蛋白１４６５ｍｇ／Ｌ，

白蛋白９５０ｍｇ／Ｌ。２０１４年１０月脑部、脊柱 ＭＲＩ平扫及增强扫

描示：前纵裂池、双侧外侧裂池、四叠体池、基底池周围脑表面、

小脑蚓部、中脑、桥脑、延髓及脊髓表面均可见连续短Ｔ２ 信号

带环绕；部分区域脑沟稍宽、四脑室轻度扩大、胸段脊髓萎缩变

细，上胸段前部硬膜外可见细长、条状长Ｔ１ 长Ｔ２ 异常信号影；

增强扫描示脑实质及脑膜未见明显异常强化，脊髓及马尾神经

表面脊膜轻度强化，脊髓前动脉及脊髓后动脉增粗、显影清晰

（图１～９）。临床诊断：中枢神经系统表面铁沉积症。

讨论　中枢神经系统表面铁沉积症（ｓｕｐｅｒｆｉｃｉｃａｌｓｉｄｅｒｏｓｉｓ

ｏｆｔｈｅｃｅｎｔｒａｌｎｅｒｖｏｕｓｓｙｓｔｅｍ，ＳＳＣＮＳ）是由于过多的含铁血黄
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素在脑干、小脑、脊髓及部分脑神经等表面沉积引起的神经系

统损害，表现为逐渐进展的神经功能异常。ＳＳＣＮＳ临床罕见，

从１９０８年 Ｈａｍｉｌｌ
［１］首次报道尸检发现该病到２０１０年为止，全

世界仅有不到３００例相关报道
［２］。

目前普遍认为ＳＳＣＮＳ是因长期反复的血液进入脑脊液所

致。据Ｆｅａｒｎｌｅｙ
［３］对６８例ＳＳＣＮＳ的综述，６０％的患者有可引

起蛛网膜下腔出血的明确病因，如继发于脑脊液腔隙系统的病

变（脑脊膜膨出、假性脑脊膜膨出、大脑半球切除术后残腔、慢

性枕骨下血肿）、神经根撕脱、肿瘤、血管畸形等，其他病因包括

代谢及血液系统功能异常、遗传性疾病等。本例ＳＳＣＮＳ可能

为慢性脑脊髓膜炎反复刺激脑膜血管引起慢性蛛网膜下腔渗

血所致。

本病较常见的受累部位包括：小脑上蚓部、额叶基底部、颞

叶皮质、脑干、脊髓、神经根、第Ⅰ和第Ⅷ对脑神经。笔者分析

可能与上述部位脑外间隙较宽大、脑脊液含量较多，局部脑组

织与脑脊液之间的物质交换更充分有关，而双侧大、小脑半球

这些脑外间隙狭小的部分则含铁血黄素沉积表现不明显。本

例病变分布情况与之相符。

铁蛋白及含铁血黄素的合成一般具有保护性，但当铁蛋白

耗竭、不足以结合过多的铁离子时将导致神经毒性并通过自由

基机制介导细胞凋亡，表现为相应区域神经组织不同程度萎

缩、功能减退。而含铁血黄素沉着的区域选择性决定了逐渐进

展的双耳听力下降及小脑症状为该病最常见的临床表现，其中

听力下降几乎出现在所有ＳＳＣＮＳ患者中。Ｋｏｅｐｐｅｎ等
［４］认为

含铁血黄素的区域选择性沉积主要与这些部位小胶质细胞分

布有关，由于第Ⅷ对脑神经具有较长的胶质段，所以相应铁沉

积段较长，这可能是其较易受累的原因。而Ｇｒｉｓｏｌｉ等
［５］认为含

铁血黄素较易沉积在中枢髓磷脂分布多的部位，第Ⅷ对脑神经

从中枢髓磷脂到外周有１０～１５ｍｍ施旺细胞包绕，而其它神

经仅有１～２ｍｍ，故第Ⅷ对脑神经易受累而其它脑神经则受累

较少。

除双侧听力下降及小脑症状以外，ＳＳＣＮＳ的临床症状还有

锥体束受损以及头痛、视力障碍、自主神经系统功能障碍、肌萎

缩、癫痫发作、锥体外系症状等。本例的临床症状主要提示患

者皮质延髓束及皮质脊髓束受损。

ＭＲＩ是目前诊断ＳＳＣＮＳ最敏感的影像学检查手段，表现

为含铁血黄素选择性沉着区域（脑、脊髓）表面均匀连续的带状

短Ｔ２ 信号，以及相应区域神经组织不同程度的萎缩。Ｔ２ＷＩ显

示低信号的原因是顺磁性含铁血黄素沉积过多导致局部磁场

不均匀，缩短组织的Ｔ２ 弛豫时间。除此之外，本例增强扫描显

示脊膜及马尾神经走行区轻度强化，脊髓前、后动脉增粗，可能

是病变区含铁血黄素沉积过多、血液回流不畅、脊髓蛛网膜炎

症反应、肿胀、充血所致；也可能是由于患者的细菌性脑脊髓膜

炎仍处于慢性迁延期，此征象有待临床继续追踪观察。

磁敏感加权成像（ＳＷＩ）能更清晰显示含铁血黄素在特定部

位的沉积，甚至可发现微小的血管畸形及陈旧性微出血灶，在

寻找出血原因方面更胜一筹，但本例未进行ＳＷＩ扫描。

ＳＳＣＮＳ目前尚无较好的治疗方法。积极寻找引起蛛网膜

下腔出血的病因并加以纠正，有可能延缓甚至阻止该病的进

展。
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