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　　中枢神经系统表面铁沉积症[1-2](superficial siderosis in 
the central nervous sys tem，SSCNS)是一组罕见的神经系
统损害综合征，因蛛网膜下腔长期、慢性、少量出血，含铁血
黄素在脑干、小脑、脊髓及部分脑神经等表面沉积所致。

1  病例资料
　　病人女， 66岁。主诉：右侧肢体活动障碍2天。既往史：
曾有颅脑肿瘤切除史，术后渐进性走路不稳，双耳听力下降，
曾经到多家医院诊治，后来逐渐双耳听力完全丧失，病情渐
加重，双下肢行走困难。影像学检查：颅脑CT平扫无异常表
现。颅脑及颈髓 MRI检查：双侧小脑蚓部、中脑、脑桥、延
髓、颈髓表面、桥池、双侧小脑沟回、部分大脑沟裂见弥漫性
分布的T1WI、T2WI、T2FLAIR、DWI序列线样低信号。影像
学表现符合中枢神经系统表面铁沉积症。
2  讨　论
　　中枢神经系统表面铁沉积症是Hamill在1908年首次进行
报道。中国首次进行报道是1997年[3]，到目前为主，中文数据
库主要以个案报道为主。
2.1 中枢神经系统表面铁沉积症分类  国外学者根据含铁血黄素沉
积的部位及颅脑解剖学特点，把中枢神经系统表面铁沉积症分
为两类[1,4]：(1)皮质型铁沉积症(cortical superficial siderosis，
cSS): 一般认为铁主要沉积在大脑表面、蛛网膜下腔。 头痛是
主要临床表现。(2)幕下型铁沉积症[4-5] (infratentorial superficial 
siderosis，iSS): 铁沉积的好发部位以脑干、小脑及脊髓或颅颈交
界处为主，也可以向上累及幕上结构。临床表现主要表现为行走
不稳和听力下降等。幕下型铁沉积症根据病史和影像学是否有脑
出血[1]，可分为两个亚型：幕下型铁沉积症-1(iSS-1)型:没有明确
自发性出血或外伤性颅内出血的病史和影像学依据，临床表现主
要为听力下降、行走不稳等；幕下型铁沉积症-2(iSS-2)型: 存在
明确的颅内自发出血或外伤性颅内出血的影像学表现。研究认为

皮质型铁沉积症与幕下型铁沉积症病因不同[4]，脑淀粉样血管病
是皮质型铁沉积症的主要病因；幕下型铁沉积症的的主要病因与
硬膜病变有关。本文患者曾有颅脑肿瘤切除史，临床表现为渐进
性走路不稳，双耳听力完全丧失, 考虑患者因颅脑手术所导致的
硬膜损伤所致。
2.2 病因病理  长期、慢性、少量蛛网膜下腔出血是中枢神经
系统表面铁质沉积症的主要病因。与硬膜病变有关，如硬膜发
育畸形、颅脑肿瘤、颅脑外伤、血管病变及手术所致的硬膜损
伤等，是继发性的中枢神经系统的表面含铁血黄素沉积症的常
见病因[6]。
　　在神经系统的自我保护机制下，游离铁会被及时转化为铁
蛋白进行储存。当出血量超出铁蛋白的合成能力时，过量的铁
便会以含铁血黄素的形式沉积于中枢神经系统表面[1-4]。研究
表明，小胶质细胞，尤其是小脑的Bergmann细胞，可参与将
游离铁转化为铁蛋白的过程[7]。因此，含铁血黄素更易沉积于
位置较低的后颅窝脑组织表面。具有神经毒性的游离铁可引发
神经元功能异常、坏死，同时伴随反应性胶质细胞增生及轴索
脱髓鞘改变[8]，见图1~图6。
2.3 临床表现、诊断、治疗
　　2.3.1中枢神经系统表面铁沉积症临床表现：中枢神经系
统表面铁沉积症最常见的临床表现三联征是：渐进性感音性听
力下降、小脑性共济失调及双下肢明显的锥体束征[9]。同时具
有三联征的病例大约仅占39%。文献报道[1,7,10]的其他临床表现
有认知功能障碍、痴呆、嗅觉减退或丧失、头痛、癫痫、言语
含糊、复视、肠道、味觉丧失、构音障碍、眼震、瞳孔不等
大、感觉异常、眼外肌麻痹、颈肩痛、坐骨神经痛、下运动神
经元症状、膀胱功能障碍等。其临床表现与含铁血黄素沉积部
位高度一致：小脑表面受累可致步态不稳；第Ⅷ对脑神经受损
则主要表现为听力下降；脊髓受累可出现锥体束征、膀胱功能
障碍等。
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2.3.2 中枢神经系统表面铁沉积症诊断  中枢神经系统表面铁沉积
症尸体解剖或神经外科手术是确诊依据。随着研究的进展，中枢
神经系统表面铁沉积症诊断主要依靠：(1)典型的临床表现三联
征：听力下降、小脑性共济失调、双下肢明显的锥体束征。(2)
腰穿脑脊液检查：提示陈旧性出血。多数患者的脑脊液检测结
果无明显异常，仅少数病例可出现脑脊液红细胞计数升高、蛋
白定量增高，或伴脑脊液黄变等实验室改变。 (3)影像学检查，
颅脑CT平扫一般无异常表现。1985年[4]中枢神经系统表面铁沉
积症首例应用MRI确诊。MRI检查成为其主要诊断依据。含铁血
黄素沉积导致局部磁场不均匀, 组织的T2弛豫时间缩短，表现为
小脑、脑干及脊髓表面等T2WI低信号[11]。随着医学影像学的发
展，新技术、新序列不断涌现。磁敏感加权成像(susceptibility 
weighted imaging, SWI)是一项MRI新技术， 该成像技术基于不
同组织间磁化率差异形成图像对比，对脱氧血红蛋白、含铁血黄
素等顺磁性物质具有极高的敏感性[12-13]。研究发现SWI是目前诊
断中枢神经系统表面铁沉积症最敏感的磁共振检查序列[12]。
2.3.3 中枢神经系统表面铁沉积症治疗  药物治疗：通过铁螯合
剂逆转铁沉积，去铁酮治疗中枢神经系统表面铁沉积症最常用
的药物。外科治疗：外科手术切除病因明确的出血灶。
　　中枢神经系统表面铁沉积症确诊主要依靠MRI检查，最敏
感的磁共振检查序列是磁敏感加权成像。患者的受累部位与临
床表现密切相关。
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患者女，67岁, 图1 T2WI序列；图2 T2FLAIR序列；图3 DWI序列；图4 T1WI序列；图1～图4 双侧小脑蚓部、中脑、脑桥、延
髓、桥池、双侧小脑沟回、部分大脑沟裂见线样低信号, 图5～图6 颈髓表面见线样低信号。
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