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本次病例在影像表现上需与以下病变做变相鉴别：(1)甲状腺
乳头状癌颈部淋巴结转移：发生率相对较高，淋巴结转移与淋巴
引流相联系，其CT特征为肿大淋巴结内出现囊变、囊壁乳头状结
节及明显强化、沙粒样钙化[4-5]少部分可以表现为无明显结节和钙
化的孤立性囊性肿块[4]；(2)颈部神经鞘瘤：颈动脉鞘区的梭形或
椭圆形软组织及相对低密度病变，一般表现为斑片状、结节状及
斑点状明显强化，瘤内常见断续显示血管[6]；(3)颈部脉管瘤：即
血管淋巴管瘤，CT表现一般为低密度占位，多数呈类圆形，边界
清，可以出现分隔及钙化，钙化常为斑点状及斑片状，实性部分
与血管成分含量及分布有关，含量较多时明显强化，较少时轻度
强化。

综上，本病例影像诊断前需充分了解病史和相关检查，明
确患者有甲状腺乳头状癌病史，再进一步考虑到其不常规转移可
能，否则极易误诊，需要术后病理确诊。
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1D:病理图示细胞呈乳头状排列，乳头中央为纤维血管轴心，内见细胞核增
大，呈毛玻璃样，见核沟及核内包涵体(HE,×200)；1E:镜下可见囊内衬成熟
复层鳞状上皮，上皮薄，无上皮钉突，表面呈不全角化，囊壁周围有大量非
肿瘤性淋巴组织，伴淋巴滤泡形成，有时可见生发中心(HE,×20)。
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图1A-图1H  1A-1D：相应部位出现T2WI及线样DWI(b=0)低信号；1E：T1WI矢状位示小脑萎缩。1F-1G：SWI示双侧大脑半球、小脑半球表面见线样低信
号；1H： MRA示未见动脉瘤或血管畸形(箭头)。
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患者，男，60岁，主因“走路不稳1年，右足疼痛6月，双耳
听力下降”入院。否认高血压、糖尿病、冠心病等病史。

实验室检查：生化全项：胆红素39μmol/L，直接胆红素
15.7μmol/L，间接胆红素23.3μmol/L，γ-谷氨酰转肽酶9.1μ/
L，碱性磷酸酶42.1μ/L。叶酸：7.06ng /mL，维生素B12：
1476g/mL。血分析、尿分析、血沉、糖化血红蛋白测定、血脂
全项、免疫八项、肿瘤六项、凝血七项、风湿三项、甲功三项、
抗中性粒细胞胞质抗体谱均未见异常。

纯音测听提示双侧感音神经性聋，甩头实验提示双侧后半规
管低频反应减低。

体感诱发电位: 神经传导速度(never conduction velocity, 
NCV)：左胫后、双腓总神经运动传导波幅降低。

颅脑MRI检查示：双侧大脑半球、小脑半球脑沟边缘见散在
线样T2WI及DWI(b=0)低信号(图1A-1D)，小脑体积萎缩(图1E)。
磁敏感加权成像(susceptibility weighted imaging, SWI)示双侧
大脑、小脑半球表面含铁血黄素沉积(图1F、1G)。MRA示左侧椎
动脉止于小脑下后动脉；右侧胚胎型大脑后动脉(图1H)。颈椎、
胸椎平扫及强化示颈、胸段脊髓周围可见长节段T2WI信号减低
(图2A、2B)，颈2-胸12水平椎管内硬膜外见条形T2WI高信号影
(图2C)，增强扫描部分硬脊膜明显强化(图2D)。神经内科行多学
科会诊，结合患者临床症状及辅助检查，最终确诊患者为中枢神
经系统表面铁沉积症(superficial siderosis of central nervous 
system, SSCNS)。

讨论：中枢神经系统表面铁沉积症通常由慢性间歇性或持续
性蛛网膜下腔出血引起，是以血液分解产生的含铁化合物(主要
是含铁血黄素)沉积在中枢神经系统组织的最表层为特征的罕见
的神经系统变性病[1]，表现为颅脑及脊髓的长节段受累，发病率
为0.094%[2]，多见于中老年人。常见于颅脑或脊柱外伤、中枢神
经系统肿瘤、神经手术后改变、蛛网膜下腔出血、脑淀粉样血管

病、自发性颅内低血压等[3]。SSCNS的发病机制尚未明确，动物
研究和临床观察表明：随着慢性或间歇性的蛛网膜下腔出血，外
渗至脑脊液的红细胞被分解为血红蛋白和亚铁血红素，刺激神经
胶质细胞产生血红素氧合酶-1(Haemoxygenase-1, HO-1)和载体
蛋白。HO-1将血红素分解为胆绿素和游离铁，游离铁与载铁蛋白
结合形成铁蛋白，铁蛋白聚集形成含铁血黄素，沉积在中枢神经

图2A-图2D 2A-2B：T2WI矢状位示颈、胸段脊髓周围可见长节段T2WI信号减低； 2C:颈2-胸12水平椎管内硬膜
外见条形T2WI高信号；2D：T1WI+C示增强扫描后部分硬脊膜强化(箭头)。
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系统表面[4-5]。Levy[6]等总结了1908年至2006年全球发表的270例
SSCNS，其临床表现为单侧或双侧听力下降、小脑性共济失调、
锥体束征，泌尿功能障碍等，其中存在经典三联征(听力下降、小
脑性共济失调和锥体束征)的患者占39%。

中枢神经系统表面铁沉积症易受累部位主要为小脑、大脑沟
回、外侧裂、额叶底部、脑干、脊髓、脊神经根及第Ⅰ、Ⅱ、Ⅷ

对颅神经[7-8]，病变于颅脑或脊髓磁共振常规序列T2WI及颅脑SWI
上可表现为典型的颅内及脊髓长节段线样低信号[3,9]。SSCNS在脊
髓受累中表现出的长节段的线样T2WI低信号，使得正常的脊髓信
号更加“突出”，在阅片过程中，易将正常的脊髓信号视为异常
信号，导致误诊，在影像上须与以下长节段脊髓病变疾病进行鉴
别：急性脊髓炎病变累及范围较大，常达5个以上椎体节段[10]，
受累节段脊髓肿胀增粗，急性起病为主，本例患者为慢性起病，
脊髓未见明显肿胀，排除此病；脊髓亚急性联合变性多见于中老
年人，主要累及脊髓后索，轴位上呈“反兔耳征”[11-12]；尽管与
本例发病年龄相近，但是并未有胃大部切除后等引起维生素B12
吸收障碍病史，本例患者维生素B12增高，与诊断不符。华勒氏
变性也可以长节段累及脊髓，常导致同侧脊髓萎缩，本例患者颅
脑并未出现脑干华勒氏变性，且并无脑梗死等易引起华勒氏变性
的疾病[13]，故可以排除此诊断。由于本病例具有典型的临床体征
(听力下降、小脑性共济失调),结合影像学检查结果 ,最终经MDT
确诊为中枢神经系统表面铁沉积症。回顾本病例,虽然患者起病时
间较长，但如果仅仅依赖脊髓MRI，不结合颅脑MRI表现,容易造
成误诊。此外，磁敏感加权成像对含铁血黄素等顺磁性物质更敏
感，表现为线样低信号，不仅可以更加直观地显示含铁血黄素沉
积的厚度，并可进一步显示颅内小静脉及其血液等影像情况，也
是诊断SSCNS的重要检查[9]。

综上，中枢神经系统表面铁沉积症在影像学主要表现为同
时累及脑、脊髓的不可逆性中枢神经系统变性病，临床上较为罕
见，且不容易与脊髓长节段病变鉴别。随着MRI亚专业分组的发
展，容易割裂脊髓和颅脑的影像征象识别，因此在发现脊髓长节

段的可疑病变征象时，要结合对比颅脑与临床病史，有助于对疾
病做出正确诊断。
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