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颈椎动态体位ＭＲＩ及扩散张量成像对平山病的诊断价值
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　　［摘要］　目的　分析平山病的临床及磁共振（ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ，ＭＲＩ）特点，探讨ＭＲＩ对平山病的诊断价值。
方法　 回顾性分析１３例男性青年平山病患者的临床、肌电图检查和影像学资料；ＭＲＩ检查包括自然位及屈颈位平扫、
Ｔ１ＷＩ增强及扩散张量成像（ｄｉｆｆｕｓｉｏｎｔｅｎｓｏｒｉｍａｇｉｎｇ，ＤＴＩ）。结果 　１３例患者主要表现单侧或双侧上肢远端进行性肌萎
缩、肌无力。肌电图示受累肌肉均发生神经源性损害。自然位ＭＲＩ表现：①１３例颈椎序列曲度失常；颈椎间盘变性、膨出
或突出。②脊髓受累平面主要位于下段颈髓；横轴位见下段颈髓萎缩变扁；７例受累脊髓节段内见缺血坏死及胶质细胞增
生的Ｔ２ＷＩ高信号。屈颈位ＭＲＩ表现：①硬脊膜囊后壁前移并压迫相应节段颈髓；硬脊膜囊后间隙增宽；９例于增宽间隙
内见弧形或小圆点状血管流空影。② ３例增强扫描示背侧硬脊膜外间隙明显均匀强化。③ ３例 ＤＴＩ示病变颈髓区 ＡＤＣ
值升高，ＦＡ值降低；２例病灶区神经纤维束变细稀疏，１例平扫示软化灶区的神经纤维束中断不连续。结论　 平山病的临
床及ＭＲＩ表现均有一定特点，动态体位ＭＲＩ更具特征性，ＤＴＩ技术可以定量评价病灶内神经纤维束的结构和功能，有助于
诊断及判断预后。

　　［关键词］　 平山病；核磁共振成像；弥散张量成像
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　　平山病（ｈｉｒａｙａｍａｄｉｓｅａｓｅ，ＨＤ）是一种病因不明的
自限性神经系统疾病，由平山惠造（Ｈｉｒａｙａｍａ）于１９５９
年首次报道［１］，多发生于１０～２０岁的青少年男性，表
现为单侧（双侧非对称或对称性少见）上肢远端肌无

力、肌萎缩，因此又被称为青年上肢远端肌肉萎缩症

（ｊｕｖｅｎｉｌｅｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｏｆｄｉｓｔａｌｕｐｐｅｒｅｘｔｒｅｍｉｔｙ）。
患者主要集中在以日本为主的亚洲国家和地区，但近

年欧美国家的发病检出率呈上升趋势［２］。该病起病

隐匿，呈缓慢进展性，病程较长，故临床早期确诊率低，

常被误诊为颈椎病或运动神经元疾病，延误治疗。笔

者收集 １组平山病患者的临床和动态体位磁共振
（ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ，ＭＲＩ）资料，回顾临床表
现，观察病变在自然位和屈颈位时不同的 ＭＲＩ表现，
同时探索性地应用ＭＲＩ扩散张量成像（ｄｉｆｆｕｓｉｏｎｔｅｎｓｏｒ
ｉｍａｇｉｎｇ，ＤＴＩ）检测病灶区神经纤维束的结构和功能，
探讨其诊断价值，提高对该病的早期正确诊断和认识。

１　资料与方法

１．１　一般资料
　　收集２００８年１月至２０１２年７月本科收治住院的１３例男性
平山病患者的临床及影像资料。右利手，平均年龄２０．５（１３～
２８）岁，病程为９个月到７年，平均病程３．５年。包括学生９例，
职员２例，农民工２例。全部患者经颈椎普通Ｘ线检查、肌电图
检查和ＭＲＩ检查，３例患者行颈托固定治疗，并随访。病例均无
大小脑功能异常，无括约肌功能障碍，病理征均阴性，无家族发

病史及外伤手术史。

１．２　ＭＲＩ扫描序列、参数及方法
　　使用ＧＥｓｉｇｎａ３．０ＴＭＲＩ成像系统，ＮＶＡｒｒａｙ８通道相控阵
线圈，患者均进行颈部自然矢状位 Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ，轴位 Ｔ２ＷＩ，屈
颈矢状位Ｔ２ＷＩ，并对３例行矢状位和横轴位 Ｔ１ＷＩ增强和 ＤＴＩ
序列扫描（ＥＰＩ序列，ｂ值 ＝８００ｍｍ２／ｓ，扩散方向为 １５个方
向），具体扫描序列与参数见表１。先行常规自然体位扫描，屈
颈位扫描时在患者臀部和枕部分别用专制海绵垫垫高，并嘱患

者内收下颌，使其尽量贴近前胸壁，并在下颌体前缘采用胶带

固定。增强扫描造影剂采用钆喷酸葡胺（ＧｄＤＴＰＡ，马根维显，
拜耳公司，０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ）。

表１　１３例男性平山病患者行ＭＲＩ各序列扫描参数

平面 例数 序列 ＴＲ（ｍｓ）ＴＥ（ｍｓ）ＦＯＶ（ｍｍ）层厚（ｍｍ）层距（ｍｍ）
Ｓ １３ Ｔ２ＷＩ ２４００ １１０ ２４０ ３ １
Ｓ １３ Ｔ１ＷＩ ２８００ １２ ２４０ ３ １

Ｓ＋ ３ Ｔ１ＷＩ（ＦＳ） ２８００ ２４ ２４０ ３ １
Ａ １３ Ｔ２ＷＩ ３２００ １２０ １８０ ３ ０．５

Ａ＋ ３ Ｔ１ＷＩ（ＦＳ） ６５０ １５ １８０ ３ ０．５
Ａ ３ ＤＴＩ ８０００ ８５ ２４０ ５ １

Ｓ：矢状位；Ｓ＋：矢状位增强 Ａ：轴位；Ａ＋：轴位增强；ＦＳ：脂肪抑制

２　结果

２．１　临床表现
　　１３例患者单侧上肢远端受累 １１例（右侧 １０例，左侧
１例），双侧受累２例。患侧手出现非对称性肌无力，大小鱼际
和掌间肌群不同程度萎缩；１１例前臂肌群非对称性萎缩，尺侧
为主；肱桡肌未受累，伸指伸腕力弱，前臂旋前旋后无力，手及

前臂表现为“斜坡状”。５例患者伸手时手指肌肉发生不自主
快速震颤，手指不能伸直。患者上臂肌群均无阳性表现。双侧

受累者表现出前臂及手肌群非对称性萎缩，肱桡肌均受累，“斜

坡状”消失，肌肉萎缩范围扩大，包括前臂前后组肌群，手掌背

侧肌群及部分指端肌群。所有患者上肢腱反射及感觉系统正

常，无病理征。随访３例行颈托治疗的患者，自诉手握力逐渐
增强，伸指伸腕有力，指端未发生震颤。

　　１３例患者肌电图检查结果提示上肢受累肌肉均有神经源
性损害，萎缩肌肉均有纤颤电位或正锐波。尺神经、正中神经、

桡神经、颈神经损害例数分别为１０、７、４、２例。患肢感觉神经
传导速度均正常。

２．２　ＭＲＩ表现
　　自然位ＭＲＩ表现：①颈椎及间盘异常（典型病例１，单侧
受累，男性，２０岁，右手尺侧乏力伴萎缩２年，见图１Ａ）：１３例
颈椎ＭＲＩ示颈椎生理曲度失常、序列失稳，颈椎间盘不同程度
变性、膨出以及突出。②颈髓形态、信号异常（图１Ｄ，２Ｂ）：１０例
下段颈髓（Ｃ４～Ｃ７）单侧不对称性萎缩变扁，前后径较相邻上、
下节段缩短明显，其中右侧明显者８例；３例下段颈髓双侧萎缩
呈“三叶草”形；７例下段颈髓及部分上段胸髓内 Ｔ２ＷＩ序列上
见水肿、缺血、软化灶及胶质细胞增生的异常高信号。脊髓受

累平面主要位于下段颈髓（Ｃ４～Ｃ７），其中 Ｃ３受累者１例，Ｃ４
者４例Ｃ５者９例，Ｃ６者８例，Ｃ７者３例，胸１（Ｔ１）者２例，上
段颈髓基本不受累。

　　屈颈位ＭＲＩ表现（图１Ｂ、Ｃ）：①颈髓受压、前移：１３例患
者硬脊膜囊后壁均有不同程度前移并压迫相应节段颈髓的后

缘，同时向后突出的颈椎间盘压迫相应节段颈髓的前缘，Ｔ１ＷＩ
矢状位可见前移的硬脊膜囊后壁和向后突出的颈椎间盘。②
椎管后方硬膜外间隙扩大：１３例硬脊膜囊后间隙均有不同程度
增宽，其内脂肪组织成分增多，９例硬脊膜后间隙内见弧形或小
圆点状的低信号流空血管影。

　　增强及ＤＴＩ：３例Ｔ１ＷＩ增强扫描可见增宽的硬膜外间隙背
侧内呈弧形或梭形的明显均匀强化区（典型病例２，双侧受累，男
性，２２岁，双手乏力５年，颈椎自然位和屈颈位ＭＲＩ平扫及增强
提示平山病，见图２Ａ）；３例ＤＴＩ显示病变区脊髓与相邻上方正
常节段脊髓的ＡＤＣ值升高，ＦＡ值降低（病变区ＡＤＣ值和ＦＡ值
分别为１．０９×１０－９ｓ／ｍｍ２和０．７５９；相邻正常节段颈髓ＡＤＣ值和
ＦＡ值分别为０．８７×１０－９ｓ／ｍｍ２和０．８２１），神经纤维束追踪图示
２例病灶区脊髓局限性萎缩，神经纤维束变细、稀疏，但结构尚
完整（典型病例３，男性，１８岁，右上肢变细１年，尺侧明显，ＤＴＩ
检测颈Ｃ３～Ｃ６脊髓变细，信号异常，以颈 Ｃ５～Ｃ６明显，见图
３），１例病灶区Ｔ２ＷＩ所示软化灶处的神经纤维束中断不连续，
由于病例数较少，故对数值的差异性未作统计学分析。
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Ａ：自然位矢状位Ｔ２ＷＩ　颈椎序列曲度失常，颈椎间盘变性；Ｂ、Ｃ：分别为屈颈位矢状位Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ　颈４～６水平硬脊膜囊前移，
颈髓受压，相应水平椎管后方硬膜外间隙明显增宽扩大，可见梭形等Ｔ１混杂Ｔ２信号影，Ｔ２ＷＩ可见低信号流空区（黑箭）；Ｄ：横轴
位　颈髓右侧前角萎缩、变扁、变尖（白箭）

图１　单侧受累病例不同体位下ＭＲＩ表现
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Ａ：增强矢状位Ｔ１ＷＩ　颈５～６平面脊髓局限性萎缩变细，相应水平
椎管后方硬膜外间隙可见局限性明显强化条状高信号影（白箭）；

Ｂ：横轴位Ｔ２ＷＩ　脊髓双侧前角均萎缩变扁呈三叶草状（白箭）
图２　双侧受累病例硬脊膜外间隙增强级脊髓ＭＲＩ表现
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Ａ：自然位矢状位Ｔ２ＷＩ　颈５～６平面颈髓轻度萎缩变细；Ｂ：ＤＴＩ
神经纤维束追踪图　病变区局限性脊髓萎缩，神经纤维束稀疏，但
结构尚完整，连续性未见中断（白箭）

图３　平山病患者颈髓神经纤维束示踪表现

３　讨论

３．１　病因和发病机制
　　平山病的病因及发病机制仍不明确，可能为：①动

力学机制学说［１］认为长期反复屈颈使硬脊膜后壁前

移并压迫颈髓，使对缺血缺氧敏感的脊髓前角发生微

循环障碍，导致细胞缺血变性坏死而出现相应症状；②
生长发育失衡学说［３］认为青春期硬脊膜和脊神经后

根之间生长比例失衡，导致屈颈时相对短缩的后根向

前牵拉下段颈髓使其受前方椎体的压迫而致病；③研
究［４－５］表明过敏体质患病风险增大，可能与血液 ＩｇＥ
浓度升高引起微小血管痉挛收缩致前角缺血缺氧有

关。此外，有研究发现硬脊膜囊厚度增厚伴弹性纤维

减少亦可能是平山病的致病因素之一［６］。

３．２　临床特点
　　前臂尺侧肌萎缩和平山病是一种主要发生于青年
男性的良性自限性疾病，临床主要表现单侧手及肌无

力，肱桡肌常不受累，前臂及手为“斜坡状”，患者于寒冷

环境或冬季肌无力、肌萎缩的症状加剧（称为“冷麻

痹”）［７］。本组病例全部为男性青年，平均年龄２０．５岁，
其中１９岁以前发病者占１１例（８５％）。临床症状均局
限在上肢前臂及手，１０例（７６％）表现为右上肢手掌和
前臂部分屈肌和伸肌的肌群萎缩，肱桡肌未受累，肌无

力主要表现在伸指，伸腕及前臂的旋前旋后功能受限。

１３例患者追踪其生活及职业史均需进行长期反复的屈
颈动作（如书写）、长期从事体力劳动或手的过度劳作，

结果有１０例右手患病，２例双侧受累，右手的症状比左
手出现早，并且右侧的肱桡肌萎缩较左侧更明显。以上

分析结果提示过度屈颈劳作可能是平山病的致病因素，

这些表现与国内外的研究［８－１０］结果相符合。

　　本组研究中２例（１６％）双侧上肢非对称性受累，
比国外报道（１０％）［１１］稍高，一方面可能与本组研究的
病例数少有关，另一方面与国内对平山病缺乏深刻的

认识，延误诊治，导致患者症状从单侧发展到双侧有

关。双侧上肢受累患者是一种更为严重的类型，为阻

止患者病情进一步恶化应及早治疗。随访行颈托治疗
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的患者，结果提示患者症状明显改善，这与平山病是一

种良性自限性疾病的说法［８，１２］一致。

　　肌电图检查结果显示，所有患者萎缩肌肉出现纤
颤电位或正尖波，提示颈髓前角细胞病变，主要表现为

上肢肌肉神经源性损害，进一步提示平山病是一种缺

血性颈髓病，而不是单纯的运动神经元疾病，这些表现

同国外的报道［１０－１１］结果统一。

３．３　ＭＲＩ特点
　　平山病患者自然位 ＭＲＩ最常见的表现是颈椎退
行性变化，都可以观察到颈椎序列和曲度失常，椎间盘

变性、突出等。最值得关注的是横轴位图像上脊髓形

态、信号的变化。健康青少年的颈髓在横轴位上为椭

圆形，而平山病患者的受累脊髓表现出不同程度的萎

缩，脊髓前角区域受累最严重，双侧非对称性受压时为

梨形，双侧对称性受压者为三叶草形，颈髓局限性的轻

度萎缩在矢状位上易被忽视。严重者可出现脊髓缺

血、水肿、软化等异常信号，本组病例中７例受累前角
区内Ｔ１ＷＩ出现点片状等、低信号区，Ｔ２ＷＩ则为高信
号，其中有２例累及到第１胸髓节段。有尸检结果提
示受累颈、胸髓节段内前角细胞缺血坏死，未见新生血

管及炎症细胞浸润，病灶周围可见胶质细胞轻度增

生［１］。日常工作中对颈椎自然位 ＭＲＩ往往只注重椎
体及椎间盘矢状位的观察，而忽视脊髓横轴位的信号

变化，尤其是在没有脊髓信号变化之前单纯脊髓一侧

形态的改变，所以易被误诊和漏诊，这点值得重视。

　　屈颈位ＭＲＩ则可以观察到更多的特异性征象：①
椎管内硬脊膜后间隙呈新月形或弧形增宽（图 １Ｂ、
Ｃ），最宽达８～１０ｍｍ；②增宽的硬膜后间隙内异常信
号组织影，Ｔ１ＷＩ以等信号为主，少许高信号，Ｔ２ＷＩ和
ＳＴＩＲ序列呈高信号，散在点状、弧形低信号流空血管
影；③增强扫描可见增宽的硬膜后间隙明显均匀强化。
以上征象均提示屈颈位硬脊膜囊后间隙内肿胀的组织

不是畸形血管团或肿瘤，而是充血肿胀的椎体后静脉

丛。分析形成这种肿胀静脉丛的机制主要有：①颈部
过度屈曲时，硬脊膜囊后壁前移，其与邻近椎板之间的

间隙增宽，负压增加，椎管后组静脉丛的回流血量增加

致静脉丛充血肿胀；②屈颈时外周组织压迫颈静脉，外
周静脉血淤滞，硬脊膜囊后间隙内的静脉丛充血肿胀；

③屈颈时绷紧的硬脊膜囊后壁对椎管内前组静脉丛产
生压力，回流入前组静脉丛的血液通过循环阻力相对

较小的后组静脉丛而代偿，继而后组静脉丛的负荷加

大而被动扩张。这些表现与椎管内造影术、ＣＴ静脉造
影及ＭＲＩ电影技术的研究结果［１２］一致，即硬脊膜囊

后间隙内增多的组织为充血肿胀的静脉丛。

　　ＤＴＩ是一种基于弥散加权成像（ｄｉｆｆｕｓｉｏｎｗｅｉｇｈｔｅｄ
ｉｍａｇｉｎｇ，ＤＷＩ），能够无创性定量分析神经组织微观结
构完整性和进行神经纤维束示踪成像的新技术，通过

判断神经纤维束是否中断和 ＡＤＣ值、ＦＡ值等定量指

标可以了解病情转归，判断预后。本研究对３例平山
病患者行ＤＴＩ扫描，观察病变区神经纤维束的连续性，
比较病变区脊髓与相邻上方正常节段脊髓的 ＡＤＣ值
和ＦＡ值的差异，结果显示病变区颈髓较正常颈髓的
ＡＤＣ值升高，ＦＡ值降低。这与国外报道的结果［１３］一

致。由于样本量少，未设正常对照组，故未对结果行进

一步统计学分析，有待下一步扩大样本量及纵向追踪

随访分析。

　　综上所述，平山病是一种病因及发病机制尚未完
全明了，可能与长期反复屈颈导致颈髓慢性缺血有关

的良性自限性神经系统疾病。国内尚缺乏对该病的深

刻认识，加之不是每个患者都做屈颈位 ＭＲＩ扫描，故
患者常常会被误诊漏诊，延误诊治。日常工作中，对出

现慢性进行性单侧或双侧上肢远端肌肉无力、肌萎缩

的青年男性患者，在阅读其自然位 ＭＲＩ时，要考虑到
本病并注意观察横轴位颈髓的形态、信号改变，必要时

加做屈颈位及增强ＭＲＩ有助于确诊。ＤＴＩ有利于追踪
随访并判断预后。
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