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多发性硬化伴发脊髓空洞症 1例

A case report of multiple sclerosis combined with syringomyelia

周竹娟 ,郑　健　　(第三军医大学附属新桥医院神经内科 ,重庆 400037)

　　患者 , 女 , 28 岁 ,半年前发现左眼视物模糊 , 以中心视野受

累为主 ,渐进性加重 , 发病半月后左眼仅能近距离数指 , 应用皮

质激素和 B族维生素治疗 10+ d , 1个月后左眼视力恢复至病前

状态。此后 1 个月余患者出现双眼视物模糊 , 迅速进展 , 2 ～ 3 d

后右眼完全失明 , 左眼仅残存鼻侧视野 , 在当地医院做头颅

CT、查眼底均正常 ,地塞米松静滴治疗 20 d , 后改服中药 , 至本

次入院前 1 个月左眼视力恢复至病前状态 , 右眼视力也有所恢

复。本次入院前 4 d突然出现双下肢和右上肢持续性麻木 , 低

头时右下肢有电击感 , 3 d 前左上肢也出现麻木 、持物不稳。 查

体:左眼视力 0.6 ,右眼视力 0.3。四肢肌力 、肌张力正常 , 左手

轮替笨拙 , 指鼻试验欠稳准 , 双膝反射亢进 , 未查见深 、浅感觉

的减退。腰穿脑脊液压力 150 mmH2O , 白细胞计数为 0 ,蛋白质

<0.1 g L ,糖 3.8 mmol L ,氯化物 130 mmol L。 IgG 0.03 g L , IgA、

IgM 未测到。脑电图可见两半球广泛分布的慢波活动 。双上 、

下肢 SEP和 BAEP 正常 , VEP双侧 P100 潜伏期延长 , 瞬目反射

正常 ,头颅侧位片正常。颅脑 MRI正常。颈段 MRI示 2～ 5 颈

髓空洞 ,在 T1WI上呈条状稍低信号 , T2WI上呈高信号 , 轴位上

位于颈髓中心 ,前后径 0.8 cm ,上下径 7 cm。

　　入院治疗经过:患者入院后即给予地塞米松针 20 mg静滴

1 d ,辅以改善循环 、营养神经治疗 , 患者第 2天右下肢轻触床边

即有电击感 ,第 3 天双上肢活动不灵加重 ,以远端为著 , 双手小

指 、环指有阵发性掌指关节屈曲 , 指间关节伸直 , 强迫屈曲后几

分钟可有所缓解 , 反复出现 , 伴颅鸣。 查体:双上肢远端肌力

5 -级 ,双手轮替动作笨拙。第 4 天改用甲基强的松龙针 1 000

mg 静滴1 d ,第 7 天患者出现双上肢肿胀感 ,口服卡马西平可以

缓解。双上肢远端活动不灵和双眼视物模糊也加重 , 查左眼视

力0.5 , 右眼视力 0.25 , 视野正常。双上肢近端肌力 5 级 , 远端

肌力 3+级 , 双侧霍夫曼征(+), 四肢腱反射亢进。甲基强的松

龙针减为 500 mg 静滴 1 d , 入院第 10天患者左眼视力降为 0.4 ,

右眼视力降为 0.06 ,眼底见右眼视神经萎缩 , 改用强的松片 60

mg d 并逐渐减量 , 1 个月后患者双上肢肿胀感消失 , 活动不灵

有所减轻 ,双上肢近端肌力 5 级 , 远端肌力 4+级 , 双眼视力有

所恢复 ,左眼 0.6 ,右眼0.1。
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讨论

　　本病例为青年女性 ,病史和神经系统检查表明双侧的视觉

传导路 、小脑或脊髓小脑通路 、颈髓均存在病灶 , 整个病程有缓

解和复发加剧交替发生的过程 , 每两次发作间隔 1 个月以上 ,

每次发作持续 24 h 以上 , 病程已达半年 , 临床可确诊为多发性

硬化。同时颈段MRI证实脊髓空洞症的存在。 从该患者的病

史 、磁共振扫描及腰穿检查可排除外伤 、肿瘤 、感染等易引起脊

髓空洞症的相关疾病 ,其头颅侧位片和头颅 MRI 检查也排除了

颅底凹陷症和 Chiari畸形的存在。 关于多发性硬化伴发脊髓

空洞症在国内外文献中有少数报道 ,这些已报道的病例有一些

共同点:发病年龄多在 21 ～ 40 岁 , 均经临床或实验室检查确诊

为多发性硬化 ,均未发现引起脊髓空洞症的其他原因 , 脊髓空

洞多位于颈髓 ,临床症状 、体征均与空洞相关 ,经甲基强的松龙

治疗有效。本病例也具有以上特点。多发性硬化伴发脊髓空

洞症的机制目前尚不清楚。有的学者认为与多发性硬化的脱

髓鞘病灶继发坏死导致空洞形成有关 , 有的认为是脊髓白质脱

髓鞘导致受累段脊髓肿胀影响了脑脊液循环所致。更有学者

提出空洞形成可能是多发性硬化病程中脊髓病理改变的一个

阶段 ,只是因为多数病人没有连续的 MRI 观察未能发现空洞形

成而已。本例患者在颈髓受损症状出现的早期就在颈段 MRI

上发现有空洞形成 , 与国内外多数报道不一致 , 可见二者在疾

病发展过程中的因果关系还需进一步研究。
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