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病例报道
中枢神经系统表面铁质沉积症三例及其 MRI表现
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图１　病例１.a)T１WI矢状面示小脑萎缩(箭);b)T２WI示小脑蚓部表面(箭)线状低信号;c)T２WI示脊髓

表面线状低信号(箭),脊髓腹侧硬脊膜漏(黑箭);d)SWI示脑干表面、视神经表面线状低信号(箭);e)T２WI
示脊髓横断面呈“嘴唇征”(箭);f)动脉造影示左颈内动脉动脉瘤(箭).
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图２　 病 例 ２.a)T１WI矢

状面 示 小 脑 萎 缩 (箭);b)

T２WI示前庭蜗神经表面线

状低 信 号(箭);c)T２WI示

脊髓表面线状低信号(箭)及

脊髓腹侧硬脊膜漏可能(黑

箭);d)SWI 示 小 脑 蚓 部

(箭)、脑干(箭头)及视神经

(白箭)表面线状低信号;e)

T２WI示 脊 髓 横 断 面 呈“嘴

唇征”(箭).

　　病例资料　病例１,男,５７岁.６年前无明显诱因

出现双耳听力减退,症状进行性加重.２年前出现行

走不稳,伴有左下肢麻木、无力,半年前出现口齿欠清.
体格检查:右侧 Babinski征阳性,Romberg征阳性.
纯音听阈测定提示双耳极重度感音神经性聋.MRI
示:小脑萎缩(图１a).双侧大、小脑表面,脑室周围及

脑干、脊髓表面均见线状 T２WI低信号(图１b、１c)、

SWI明显低信号,累及视神经及前庭蜗神经(图１d).
颈椎矢状面见第一胸椎后缘脊髓腹侧脑脊液 T２高信

号中断(图１c),边界清晰,横断面脊髓呈“嘴唇征”(图

１e).CTA及动脉造影示:左颈内动脉眼动脉段动脉

瘤(图１f).
病例２,男,６０岁.２年前无明显诱因出现头晕、

听力下降、行走不稳,双手活动欠灵活.上述症状逐渐

加重,入院时听力几乎完全丧失.继发性脑出血病史.
体格检查:Romberg征阳性.纯音听阈测定提示双耳

极重度感音神经性聋.双眼视觉诱发电位示:双眼视

觉传导通路损害.MRI示:小脑萎缩(图２a).双侧大

小脑表面、侧脑室、第四脑室周围、脑干、脊髓表面、视
神经及前庭蜗神经表面见线状 T２ 低信号(图２b、c)、

SWI低信号(图２d).第一胸椎后缘脊髓腹侧 T２ 高信

号的脑脊液连续性中断(图２c),横断面脊髓 T２ 呈“嘴

唇征”(图２e).
病例３,女,８１岁.３年前无明显诱因出现发作性

头晕、乏力、听力下降,转颈时易摔倒,伴意识障碍.体

格检查:四肢张力高,Romberg征阳性.MRI示:小脑

萎缩(图３a).双侧额叶和顶叶部分脑表面、小脑、脑
干、脑室周围及前庭蜗神经、视神经、脊髓表面见 T２

线状低信号(图３b、c),SWI线状低信号(图３d、e).脊

髓横断面 T２ 呈“嘴唇征”(图３f).
讨论　中枢神经系统浅表铁质沉积症(superficial

siderosisofcentralnervoussystem,SSCNS)为 HaＧ
mill在１９０８年首次发现并描述为“黑色素症”,后被认

为是由于慢性少量出血进入蛛网膜下腔,含铁血黄素

沉积在软脑膜,导致区域内小胶质细胞增殖和神经元

损伤,从而引起一系列临床症状[１,２].导致慢性蛛网

膜下腔出血的原因较多,根据现有报道病例,常见原因

有硬脊膜漏、头部创伤、脑淀粉样血管、动脉瘤破裂、可
逆性脑血管收缩综合征、后颅窝、脊柱隐匿性血管畸形

等[３,４].本文报道病例１动脉造影确诊存在左颈内动

脉眼动脉段动脉瘤及 MRI提示硬脊膜漏,存在动脉瘤

慢性失血及硬脊膜漏导致蛛网膜下腔出血的可能.病

例２MRI示第一胸椎后缘脊髓腹侧椎管内积液,存在

硬脊膜漏的可能.病例３病因尚不明.
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图３　病例３.a)T１WI矢状面示小脑萎缩(箭);b)T２WI示前庭蜗神经表面线状低信号(箭);c)T２WI示脊

髓表面线状低信号(箭);d)SWI示双侧颞叶、脑干及视神经表面线状低信号(箭);e)SWI示前庭蜗神经表面

线状低信号;f)T２WI示脊髓横断面呈“嘴唇征”(箭).

　　SSCNS发病年龄无特征性,男女比例约２~３:１.
最常见的症状为进行性步态共济失调、听力损失、反射

亢进、认知或行为功能障碍[５].除上述症状外,部分患

者还有精神障碍、视嗅味觉减退、复视、发作性头痛、排
尿困难、痴呆、癫痫等症状[６].脑脊液中的红细胞主要

是依靠神经胶质细胞降解吸收,当小胶质细胞的铁蛋

白和含铁血黄素生物合成能力不足时,游离铁就会损

伤神经元,导致脱髓鞘、轴突丢失和萎缩.含铁血黄素

主要沉积在脑神经及脊髓神经根的中央神经胶质细胞

和外周施万细胞的移行区.嗅神经和前庭蜗神经是单

纯的胶质神经,故优先受累;而且前庭蜗神经贯穿桥

池,会暴露于相当大的脑脊液流量,从而容易接触大量

的红细胞.视神经是胶质类型,但临床上受累迹象很

少,可能是因为通过蛛网膜下腔的过程短[７].本文３
例均有听力下降和共济失调表现,２例行纯音听阈测

定提示双侧感音神经性耳聋,且存在椎体束损害相关

表现.

MRI对含铁血黄素等顺磁性物质非常敏感,在

T２WI表现为线样低信号影[８].SWI则可进一步显示

颅内 小 静 脉 及 其 血 液 成 分,沉 积 更 显 著[９].结 合

T２WI和SWI图像能够提高SSCNS的检出率.文献

报道可能因后颅窝首先受到脑脊液的冲洗,铁质主要

沉积于该处,尤其见于大脑半球水平的小脑叶和小脑

蚓部[９].T２WI主要可见双侧基底池区、环池、纵裂、
侧裂边缘、小脑上部皮质、上蚓部边缘等出存在弥漫性

低信号;磁敏感加权成像可见更广泛不规则低信号.
脑脊液在椎管内流动的过程中,铁质随之沉积在软脊

膜下,T２WI上中等信号脊髓周围的低信号含铁血黄

素环,在横断面上呈典型的“嘴唇征”.本文报道３例

T２WI、SWI低信号多见于经胼胝体干横断面以下的

脑沟脑裂脑池及脊髓表面,以小脑蚓部表面为重,颈段

脊髓横断面呈典型的“嘴唇征”,并且视神经及听神经
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处见程度不一的线状低信号,１例行双眼视觉诱发电

位检查提示双眼视觉传导通路损害,支持铁质沉积可

损害视神经的观点.３例病例小脑萎缩程度与大脑萎

缩不成比例,可能与铁质易沉积在后颅窝有关.
总之,SSCNS的漏诊率较高,临床症状主要是听

力下降及共济失调,MRI的主要特征是在 T２WI及

SWI上以后颅窝结构为主的脑沟脑池弥漫分布的线

状低信号,可累及视神经及前庭蜗神经.累及颈椎者,
横断面 T２WI见“嘴唇征”的特征性改变.行脊髓造影

检查,有利于于明确出血点及硬脊膜撕裂部位,以早期

进行治疗,避免临床症状进行性加重.
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