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·论著·

　　日本学者平山惠造1959年首次报道平山病，是一

种原因不明的良性自限性运动神经元疾病，青年男性

多件，主要变现为手及前臂肌肉萎缩，呈斜坡样改 

变
[1]
。我们搜集了2012年6月～2014年2月间经临床证

实的5例平山病的MR资料进行回顾性总结分析，以提

高该病的认识。

　　1  材料和方法

　　1.1 一般资料  5例平山病患者，均为男性，年

龄13～25岁，平均17岁。主要临床表现为进行性加

重的上肢肌萎缩、无力，查体呈斜坡样改变。2例为

双侧发病，以左、右为重各一例；3例为单侧症状，

其中左手2例，右手1例。3例行脑脊液及生化检查，
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【摘要】目的 探讨平山病的MR表现及其诊断价值。方法 回顾分析5例临床确诊的平山病患者MR资料。5例患者均行颈椎自然

位和过屈位平扫及增强扫描。所有患者均进行常规生化及脑脊液检查，肌电图检查和肌肉活检。结果 5例患者颈椎

生理曲度均变直，自然体位5例均有低位脊髓萎缩变扁,萎缩的脊髓内有异常信号。屈颈髓位5例可见特征性的颈髓

前移、变平，硬脊膜向前移位，硬膜外腔增宽，4例患者硬膜外腔可见血管流空信号，5例患者在硬脊膜外腔可见强

化的静脉丛。结论 自然位结合过屈位MR平扫+增强检查，对平山病的早期、准确诊断及鉴别诊断具有重要价值。
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[Abstract] Objective  MR explore Hirayama disease manifestations and diagnostic value. Methods  Retrospective analysis of five 
cases of clinically diagnosed patients Hirayama MR data. Five patients underwent cervical flexion natural position and 
unenhanced and enhanced scan. All patients underwent routine biochemical and cerebrospinal fluid examination, 
EMG and muscle biopsy. Results  Five patients were seen in cervical lordosis straight, natural position five cases had 
low spinal atrophy flat, abnormal signal within the spinal cord atrophy. Bit 5 patients with cervical spinal cord flexor 
visible characteristic of spinal cord forward, flattened, forward displacement of the dura, epidural widened, 4 patients 
epidural space visible blood flow signals, five patients enhanced visibility in epidural venous plexus. Conclusion 
Natural position combined flexion MR scan + Enhanced detection, early, accurate diagnosis and differential diagnosis 
of Hirayama disease is of great value.
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无异常；5例患者均行肌电图检查，提示神经源性损

害。

　　1.2 方法  采用SIEMENS 1.5T超导磁共振扫描

仪，5例患者颈髓常规自然体位MR平扫及屈颈位平扫+

增强扫描。屈颈位患者仰卧，颈部垫高，使下颏部前

收。采用FSE序列扫描，矢状位采集T1WI及T2WI，横

断位采集T2WI。

　　1.3 扫描参数  矢状位T1WI：TR：450ms，TE： 

9ms；T2WI：TR：300ms，TE：120ms，间隔：0.5mm，

层厚：3mm，矩阵：320×224，FOV：240mm；横断位

T2WI：TR：400ms，TE：120ms，间隔：1mm，层厚：4 

mm，矩阵320×192，FOV：200mm。

　　2  结   果
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　　1.自然位：5例均有颈5一胸1段脊髓萎缩、变细

(图1)；4例萎缩的脊髓内信号异常(图2)，2.屈颈

位：与自然位一样5例患者有不同程度低位颈髓萎

缩、变细，且以以C5-6节段显著。均可见颈髓前移、

变平，相应平面的硬脊膜间隙增宽，可见条状长T1长

T2信号影，部分并见结节状和索条状流空血管影(图

3)，增强扫描异常信号影明显强化(图4)。

　　3  讨   论

　　3.1 临床表现

　　3.1.1 发病机理：目前尚无统一的发病机制，有

多种学说，如脊髓动力学、血管因素、遗传机制、

免疫学机制等
[2]
。多数支持脊髓动力学说及血管因素

学说
[3]
，推测为背侧硬脊膜前移及背侧硬膜外腔内扩

张，静脉血管受压，导致脊髓缺血，出现节段性的脊

髓萎缩变扁，从而表现为上肢肌肉无力、萎缩等神经

损害症状。

　　3.1.2 主要临床特点：①平山病主要发生于青春

期，男性多见，男女比例为20:1左右；本组5例均为

男性，平均年龄17岁。②该病起病隐匿无明显诱因，

发病初期呈进行性加重，3-5年后病情停止进展，具

LOA。本组脊髓曲度异常、脊髓内异常信号及L0A的敏

感度分别为60%(3/5)、100%(5/5)、60%(3/5)，与文

献
[7]
报道略有差距，可能为本组病例数较少的缘故。

屈颈位有利于显示硬膜外腔的改变：发现异常血管丛

流空信号，增强扫描硬膜外腔异常增多的血管丛强

化。本组5例颈髓过屈位均显示特征性改变，而在自

然位扫描中这些表现均未见显示，充分说明两种体位

影像学表现对于本病诊断中的互补作用。综上所述，

平山病有其特征性的MR表现：低位颈髓萎缩、变扁，

背侧硬脊膜和颈髓受压前移，背侧硬膜外间隙增宽，

其内可见明显强化的扩张的血管影。

　　早期诊断平山病有利于阻止病情的进展，提高患

者生活质量。因此，对发病年龄在青春期的患者，尤

其是男性，当出现单侧或双侧上肢进行性肌肉萎缩与

肌无力时，临床应高度警惕平山病，MRI采用自然位

结合过屈位MR平扫+增强检查，即可为临床提供有价

值的影像学信息。
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图1 自然矢状位T1WI平扫示C5-7水平脊髓明显萎缩、变扁。图2 自然矢状位T2WI平
扫示脊髓内高信号影。图3 屈颈矢状位T2WI：C5-C6水平椎管内硬膜外腔增宽，内见
血管流空影，脊髓受压前移。图4 轴位T1WI：C7背侧硬膜外腔增宽，可见血管流空
影。图5 颈7水平轴位T1WI增强扫描见后硬膜外腔增宽，硬膜外腔内血管流空影明显
强化。
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有自限性，也是该病主要特点。③主要临床

特征为一侧或双侧上肢远端进行性肌肉萎缩

和肌无力，双侧发病时可以表现不对称，以

一侧为主。体格检查患肢呈斜坡样改变，部

分患者伴有寒冷麻痹和伸指时出现震颤。

　　3.1.3 肌电图及生化、脑脊液检查：肌

电图检查显示神经源性损害改变，主要与运

动神经源性病的鉴别点为局限性受累。生化

及脑脊液检查无阳性发现。本组病例表现与

文献
[4]
总结一致。

　　3.2 平山病的影像学表现  颈椎X片、

CT可见曲度发生改变，为非特异性表现，主

要诊断依赖于MRI；自然位弧弓变直；低位

颈髓萎缩变扁，前后径变小，呈“梨形”不

对称变扁为其特征性改变
[5]
；相应节段颈髓

内可见变性导致的异常高信号。局部硬脊

膜背侧与邻近椎弓存在不连接现象(1oss of 

attachment，LOA)，在颈4-6椎体的椎弓根

层面，根据硬脊膜与邻近椎弓的分离程度判

断，从椎突间关节至椎弓联合，分离小于

1/3为正常，超过1/3为L0A
[6]
，本组3例可见
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2008年美国胸科医师协会制定了溶栓与抗栓的指南，

指南中对低分子肝素推荐级别增强，低分子肝素不仅

可用于妊娠期高血压疾病，胎盘功能低下及胎儿生长

受限，同时还可用于产科DIC的抢救。

　　丹参：丹参可用于保护超氧化物歧化酶，还可抑

制自由基的释放，降低组织钙离子的含量，起到抗凝

作用。联合三种用药明显优于单药。

　　总之，子痫前期增加了妊娠期母儿的并发症，妇

产科医师应高度重视，在其管理期间应和心内科、消

化内科、肾内科、血液科医师协作，给予严格规范的

孕期管理，从而改善围产儿的结局。建立健全高血压

的三级预防系统，定期产检，早期发现和治疗，可减

少子痫前期的发生，降低母儿的死亡率。
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