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[Abstract] Objective  To investigate the relationship between imaging properties of 

hypertrophic olivary degeneration (HOD) and its underlying pathologic mechanism, thus 

to enhance the cognition and clinical diagnosis performance. Methods  6 clinically and 

radiologically diagnosed cases of HOD were retrospectively observed according to their 

clinical features and MRI findings. Review the literature to analyze the corresponding 

clinical manifestations, MRI findings and pathologic mechanism. Results  HOD was 

observed ipsilaterally with primary lesions when unilateral pontine central tegment tract 

was involved (2 cases) and unilateral pontine central tegment tract and contralateral dentate 

nucleus were both involved (1 case), while bilaterally when primary lesions involved 

unilateral superior cerebellar peduncle (1 case). Primary lesions of 2 cases involved 

bilateral pontine central tegment tract, one was observed bilateral HOD while the other 

unilaterally. All the 6 cases manifested as enlargement of ventral lateral part of medulla. 

The lesions presented hyper-intensity signal on T2weighted images and fluid-attenuated 

inversion-recovery (FLAIR) images. The T1weighted images revealed iso-intensity 

signal in 5 cases and slightly high signal in 1 case. Conclusion  HOD has specific clinical 

and radiological features and usually occurs in particular anatomical sites. Correct diagnosis 

could be made if the primary lesions are taken into consideration.
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　　肥大性下橄榄核变性(hypertrophic olivary degeneration, 

HOD)是一种涉及小脑齿状核一中脑红核一延髓橄榄核环路并跨神经突

触的神经元变性疾病。临床上较为少见。此病多继发于中脑、小脑及

桥脑等上神经核团病变(如出血、梗死、炎症等)，其结果是使远隔的

下橄榄核变性肥大而非萎缩。过去仅在尸解中发现，近年来由于MR技

术的普及应用而偶有报道，但由于对本病缺乏认识，仍时有漏诊或误

诊。本文通过回顾性分析经临床及影像证实的6例肥大性下橄榄核变性

的的临床表现、影像学征象，同时复习文献对其进行分析，旨在提高

对HOD的认识、诊断及鉴别诊断的能力。

　　1  资料及方法

　　1.1 一般资料  回顾性分析本院6例HOD患者，均为男性，年龄

19～62岁，平均45岁。3例原发病变为出血，2例为梗死，1例继发于手

术。原发病变后8～24月来我院复查MR。

　　1.2 检查方法及观察内容  采用Siemens Magnetom Verio 3.0T 

MR扫描仪，头线圈采集。所有患者均行头颅横断位T1WI、T2WI

及冠状位液体衰减反转恢复序列(FLAIR)。扫描参数：T2WI TR/

TE 4500ms/105ms，Average 1，FA 150°，层厚 6.0mm，FOV 230 
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mm×230mm，像素0.7×0.6。T1WI 

TR/TE 400ms/9.5ms，Average 

1，FA 150°，层厚 6.0mm，FOV 

230mm×230mm，像素0.7×0.6。

FLAIR TR/TE 9000ms/112ms，

Average 1，FA 150°，层厚 

6.0mm，FOV 230mm×230mm，像素 

0.7×0.6。采集次数：2次。

　　所有影像资料均由2名高年资

影像科医生共同阅片讨论确定。

观察内容为原发病变的部位、范

围、性质及下橄榄核的体积、信

号。

　　2  结   果

　　2.1 原发病变性质  6例病例

中，原发病变为表现为出血者3

例，T1WI均表现为高等低混杂信

号，T2WI表现为高低混杂信号及

极低信号之出血陈旧期含铁血黄

素沉积(图1)。原发病变为梗死

者2例，其中1例影像表现为软化

灶。1例继发于术后。

　　2.2 HOD的MRI表现  6例HOD

均表现为一侧或双侧延髓腹外侧

下橄榄核局限性体积增大；T2WI

及FLAIR均呈小片状高信号(图

1-3)；T1WI表现为等信号者5例

(图2、图8)，表现为稍高信号者1

例(图5)。

　　2.3 原发病变与继发HOD部位

关系  6例病例中，2例原发病变

位于双侧桥脑中央被盖束，其中1

例引起双侧HOD，1例仅引起一侧

HOD(图4-6)；1例原发病变位于右

侧桥脑中央被盖束及左侧小脑齿

状核、小脑上脚，引起右侧HOD。

1例原发病变位于右侧小脑上脚，

引起双侧HOD(图7-9)。2例原发

病变位于一侧桥脑中央被盖束，

均引起同侧HOD，其中1例位于左

侧，1例位于右侧(图4-6)。

　　2.4 临床特征  6例患者位于

上神经核团的原发病变治疗后，

首次出现临床症状并经MR检查发

现HOD时间间隔8-24月，平均为13

月。患者均为隐匿起病，5例患

者出现临床症状，主要表现有眩

晕，眼球震颤，双眼活动受限，

视物重影及一侧肢体乏力。仅有1

例出现腭肌阵挛。

　　3  讨   论

　 　 肥 大 性 下 橄 榄 核 变 性

( h y p e r t r o p h i c  o l i v a r y 

degeneration, HOD)最早由

Oppenheim H.
[1]

提出，是继发

于上神经核团所在的格莫三角

(Guillain-Mollaret  triangle)

病变的一种特殊的跨神经突触变

性，其结果是使远隔原发灶的下

橄榄核顺行性空泡化变性，形态

学上表现为延髓下橄榄核局部肥

大而非萎缩，与其他变性类疾病

不同。临床上常以腭肌阵挛、眼

球震颤或眩晕就诊。由于对本病

缺乏认识，且HOD下橄榄核的病变

在MRI缺乏特异性，如未考虑下橄

榄核病变与原发病变的关系，易

误诊为延髓梗死、肿瘤等而导致

不必要的诊疗措施。

　　3.1 发病机制及解剖基础  

格莫三角(Guillain-Mollaret  

triangle)是联系一侧红核、下橄

榄核及对侧小脑齿状核的神经环

路，一侧的红核与对侧的小脑齿

状核通过对侧小脑上脚相联系，

一侧下橄榄核通过同侧的桥脑中

央被盖束与同侧的红核相联系，

下橄榄核的传出纤维交叉至对

侧，经对侧小脑下脚投射至小脑

皮层，继而投射至小脑齿状核，

形成一个三角形，称为格莫三角

(Guillain-Mollaret triangle)
[2]
，如图10所示。该环路是控制

精细运动反射弧的一部分，是腭

肌阵挛的解剖基础，因此也称肌

阵挛三角。

　　下橄榄核水平以上的格莫三

角任何一部位发生病变，如引起

下橄榄核的传入神经纤维受损，

可引起HOD的发生，而下橄榄核传

出神经纤维受损则一般不会引起

HOD
[3-4]

。下橄榄核的传入神经纤

维是抑制性γ-氨基丁酸神经能

纤维，如发生损害，其下游的下

橄榄核处于去神经支配的超敏状

态，在临床上可引起腭肌阵挛，

在病理学及影像学上可出现下橄

榄核肥大、变性。腭肌阵挛仅是

HOD可能出现的症状体征，没有腭

肌阵挛并不能排除本病，Carrie 

M.等对HOD大样本量回顾性队列研

究发现，有腭肌阵挛症状的病例

仅占33%
[5]
。本组6例病例中仅有

一例出现腭肌阵挛。

　　3.2 原发病变与继发病变的

关系  根据格莫三角的解剖关

系，继发的肥大性下橄榄核变性

(HOD)的部位、单侧或双侧由原发

病变的部位决定。一侧红核或桥

脑中央被盖束的病变可引起同侧

的HOD，一侧小脑齿状核或小脑上

脚的病变可引起对侧的HOD。双

侧红核、桥脑中央被盖束病变或

双侧小脑齿状核、小脑上脚病变

可引起双侧HOD。若一侧红核、

桥脑中央被盖束及同侧的小脑齿

状核、小脑上脚同时存在原发病

变，则可引起双侧HOD。

　　本组6例病例中，2例原发病

变位于一侧桥脑中央被盖束，引

起同侧HOD，如图1所示；1例原发

病变位于双侧桥脑中央被盖束，

引起双侧HOD；1例原发出血病变

同时累及右侧桥脑中央被盖束及

左侧小脑齿状核、小脑上脚，引

起右侧HOD；上述4例均与理论相

符合，并证实了格莫三角的解剖

关系。而1例原发病变位于双侧桥

脑中央被盖束，但以右侧为著，

引起单侧(右)HOD，图2所示，原

因可能为仅右侧下橄榄核传入神
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经纤维受损而左侧并未受损。本

组病例中有1例原发病变位于右侧

小脑上脚，但引起双侧HOD，图3

所示；Tsui等
[6]
及Hornyak

[7]
均曾

报道单侧桥中脑结合部病灶继发

双侧HOD的病例；Uchino A.
[8]
等

报道1例右侧小脑半球出血引起双

侧HOD；Shah等
[9]
曾报道1例右侧

桥脑背盖部血管扩张症继发同侧

HOD的病例，其DTI纤维束成像显

示中脑水平的左侧小脑上脚的横

行交叉纤维(与对侧红核相联系)

存在，而右侧小脑上脚的横行交

叉纤维消失，因此推测本例可能

存在类似情况即右侧小脑上脚交

叉与左侧红核相联系的横行纤维

及未交叉与右侧红核相联系的纤

维同时存在，因此一侧小脑上脚

的原发病变同时损害了双侧下橄

榄核的传入纤维，引起双侧HOD，

这或许可以解释一侧原发病变继

发双侧HOD的情况。但本例未能行

DTI纤维束成像，不能证实此种推

测，是为本次研究不足之处。

　　3.3 病理、影像及二者关

系  HOD发生后，下橄榄核主要的

病理变化有神经元空泡变性、星

形细胞增生和神经胶质增生
[10]

。

早期光学显微镜下HOD患者下橄榄

核神经元呈现2种改变：(1)中央

核染色质溶解、尼氏体分解；(2)

空泡化变性。空泡化变性在电子

显微镜下表现为内质网呈泡状改

变，星形细胞则表现为线粒体增    

多
[11]

。

　　Goto等
[12-13]

根据原发病时间

和下橄榄核的病理演变过程将HOD

分为6期，分别为：(1)发病24小

时内，下橄榄核无变化；(2)发病

后2～7天，下橄榄核呈套膜变性

(下橄榄核边缘见白质形成囊样结

构)；(3)发病3周后，下橄榄核轻

度肥大，主要是神经元肥大，而

胶质细胞无改变；(4)发病8.5月

后，下橄榄核增至最大，神经元

及星形胶质细胞均增大；(5)发病

9.5月后，此阶段神经元崩解，仅

有原浆性星形胶质细胞增生，下

橄榄核假性肥大；(6)数年后，下

橄榄核萎缩，神经元消失。

　　HOD典型的MRI表现为延髓

腹外侧局限性体积增大，T2WI

及FLAIR呈高信号，T1WI呈等信   

号
[14-17]

。本组病例中T2WI及FLIAR

图1-3 男，45岁，右侧桥脑出血，
11月后复查MRI：图1-3分别为
T2WI、T1WI、T2WI；原发病变表现
为右侧桥脑中央被盖束陈旧性出血
（图1），HOD表现为右侧下橄榄
核肥大，T1WI呈等信号（图2），
T2WI信号增高（图3）。图4-6 
男，45岁，2年前桥脑出血，现左
侧腭肌阵挛，复查MRI：图4-6分别
为T2WI、T1WI、T2WI；原发病变显
示为双侧桥脑中央被盖束陈旧性出
血（图4），HOD表现为右侧下橄榄
核肥大，T2WI信号增高（图6），

T1WI呈稍高信号（图5）。图7-9 男，62岁，右侧小脑梗死，16月后复查MRI：图7-9分别为T1WI、T1WI、T2WI；原发病变表现为右侧小脑上脚陈旧性
梗死（图7），HOD表现为双侧下橄榄核肥大，T2WI信号增高（图9），T1WI呈等信号（图8）。图10 格莫三角解剖关系：一侧的红核与对侧的小脑齿
状核通过对侧小脑上脚相联系，一侧下橄榄核通过同侧的桥脑中央被盖束与同侧的红核相联系。

10

1 2 3 4

5 6 7 8

9
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呈均高信号，T1WI有5例呈等信

号，1例呈稍高信号，Kitajima 

等
[10]

也曾报道数例T1WI稍高的HOD

病例，经尸解后病理检查发现下

橄榄核神经元的粗面内质网存在

大量蛋白样物质，可能为T1时间

缩短、T1WI信号增高的原因。

　　与病理分期类似，Goyal M.
[3]

等在前人研究的基础初上
[18-21]

根

据原发病时间和MR表现将HOD的进

程分为4期，分别为：(1)发病1

月内，下橄榄核信号及形态均无

变化；(2)发病后1-6月，下橄榄

核T2WI及质子加权像信号增高，

体积不大，对应的为病理学神经

元肥大期(3、4期)；(3)发病后6

月-3、4年，下橄榄核T2WI及质子

加权像信号增高，体积增大，此

阶段为典型的MRI表现期，对应

病理学真性及假性肥大期(4、5

期)；(4)3～4年后，T2WI上残存

的稍高信号，而下橄榄核肥大程

度减轻-萎缩，其对应的病理改变

为神经元崩解消失，此阶段持续

时间并不确定，Kitajima M.等
[10]

认为下橄榄核在T2WI上残存的稍

高信号最长可持续到病变后8年。

本组6例病例均在典型MRI表现期

即第3期。

　　3.4 鉴别诊断  延髓腹外侧

的T2WI高信号在延髓病变中并没

有特异性，需要与多种疾病进行

鉴别，包括梗死、炎症、脱髓

鞘、肿瘤等。其中最需要进行鉴

别的为延髓梗死。在MR上，延髓

梗死T1WI为低信号，而HOD多呈等

信号；对于病灶部位，延髓梗死

大多位于延髓背外侧(小脑下后动

脉闭塞引起)，或位于延髓腹侧中

线旁（脊髓前动脉或椎动脉穿支

闭塞引起）。下橄榄核血供复杂

且丰富
[22]

，极少发生局限于下橄

榄核的梗死。因此若病变严格定

位于一侧或双侧下橄榄核而不影

响周围组织，且下橄榄核体积增

大，同时注意到格莫三角内存在

的原发病灶的后遗病变，则高度

提示HOD。

　　总结：HOD的重要诊断线索为

远隔性损害，即下橄榄核病变与

同侧红核、桥脑中央被盖束或对

侧小脑齿状核、小脑上脚陈旧病

变同时存在时，其它诊断的可能

性较小，需要考虑本病的可能。

熟悉格莫三角的解剖及神经投射

关系有助于提高对本病的理解，

了解HOD不同时期的病理及影像改

变有助于对本病性质及发展过程

的认识，可减少误诊以避免不必

要的诊疗措施。
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