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cS ih l d。 r氏大脑硬化症又称弥漫性硬化
,

为一种罕见的 中枢神经系统髓鞘脱失病
。

散

在发生
,

多见于儿童和青年
,

呈 急 性 或 亚

急性经过 ; 有进行性皮质性失明
、

瘫痪
、

智

力减退和失语等症状
。

患者 常 在 一 年内死

亡国
。

病变特点是大脑半球白质大块性髓鞘

脱失
,

病灶周界清楚
, “

U ” 状纤维不受损

害; 轴索破坏与髓鞘脱失接近平行① 名 ; 病

灶内有大量吞噬脂肪的细胞
,
脑干和脊髓不

被损害
。

本病在国外文献中有些报告
,

在国内
,

迄今仅报告一例 ,
。

作者最近遇到一例报告

如下
,

并对本病的概念
、

特点以及与多发性

硬化的关系等问题略作讨论
。

病例报告

病史摘要
:
患者女性

,

40 岁
。

于 1 9 7 8年

2 月 2 0日入院
。

同年 1月 9 日开始感乏力
,

10

天后沉默寡言
,

1 月 19 日晚一反常态
,

无故

倒翻三瓶煤油
。

次晨起感心中不适
,

无力行

走
,

不能参加 日常劳 动
。

2 月 3 日起神态恍

惚
,

不认识周围人事
,

乱吐唾沫
。

2 月 7 日

晨因尿失禁
、

唤之不 应而入院
。

平素健康
,

无特殊家族史
。

体检
:

体温 38
.

4 ℃ ,

脉细弱不易打J及
,

呼吸 36 次 /分
,

血压 测不出
。

神志不清
,

呈

去大脑状态
。

有瞬 目及 眼 球 转 动
,

瞳孔等

大
,

对光反射
、

闭眼反射存在
,

眶上压痛消

失
。

两肺 散在中小湿罗音
。

心 (一 )
、

肝脾

( 一 )
。

肌张力极低
,

健反射及病理反射未

引出
。

脑膜刺激症 (一 )
。

实验室检查
:

血

色素 1 4
。

5克 %
,

白细胞 1 5 2 0 0一 47 0 0 /立方毫

米 , 中性 9 4一 74 %
,

淋巴 6 一 26 %
。

脑脊液

静压 82 毫米水柱
,

细胞数 2 0/ 立方毫米
,

白

细胞 8/ 立方毫米
,

蛋白30 毫克%
,

糖 16 9 毫

克%
,

氧化物 79 8 毫克%
。

因病重未作脑电

图
。

入院后经治疗
,

血压维持在 g D / 6 0 毫米

汞柱
,

肺部罗音减少
,

但体温仍波动于 39
“

c

左右
,

神志无改善
,

大小便仍失禁
。 2 月 29

日病情继续加重
,

救治无效死亡
。

尸 检发现
:

主要病变见于大脑
,

两半球

表面稍呈苍 白色
,

脑回变扁平
。

冠状切囱观

察
,

前起额叶 中 1邝
,

后至枕叶中 1/ 3 ,

两半

球 中央或回旋部白质内有大小不等
、

形状不

规则的病 灶
,

直径 0
.

6一 4公分
,

以 中央前后

回病 灶较大且较多
,

额叶次之
。

一 个冠状切

面可多至 .1 个病灶
。

病灶边界清楚
,

周围皮

层下常留一薄层不受侵犯的 白 质 与 皮质相

隔
。

部分病仕中有小空洞形成
,

空洞一般绿豆

大
。

病灶多呈特殊的漩涡状或洋葱皮状 ( 图

1
、

2 、
3 )

,

其涡峪显正常的 白质 色泽
,

涡沟则呈灰褐色
。

少数病灶呈均质状
,

有的

陷于坏死
,

质松软
,

色褐或灰黄
。

镜 检
:

证

明病变限于大脑半球 白质内
,

多表现为大块

性髓鞘脱失
,

有些周围尚有 小 块 脱 失灶存

在
。

根据发展阶段不同
,

可将各病灶呈现的

病变
,

区另lJ为早期
、

中期
、

晚期三种
:

早期病

变
: 病变区呈疏网状

,

其内散在着大小不等

的空泡
,

大的病灶中央神经纤维几乎完全消

失
,

小胶质细胞大量增生
,

并吞噬髓鞘崩解产

物而形成泡沫细胞 (格子细胞
,

图 6 )
,

脂肪

染色显示被噬物质为中性脂肪
。

中期病变
:

病变区有星形细胞增生
,

尤以肥胖型星形细

胞增生为显著
,

很少或没有泡沫细胞 (图 7 )
。

晚期病变
:

病变区以纤维型星形细胞增生为
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主而肥胖型星形细胞减少以至消失 (图 8)
。

这些不同发展阶段的病变可见于不同病灶或

同一病灶的不同区域
。

肉眼 所 见 漩 涡状病

灶
,

其涡晴为近于正常的 白质
,

涡沟为髓鞘

脱失区
。

W e il 氏髓鞘染色见髓鞘脱失范围大

于肉眼所见
,

大片髓鞘完全脱失区周边围绕

着髓鞘不全脱失带 (图 4 )
。

G r o s
一 S e h u

l t
z e

氏轴索染色
,

见轴索损害程 度 比 髓 鞘稍轻

( 图 5 )
,

病灶中央轴索几近完全消失
,

周

围部位则有不 同程度的保留
。

此外
,

病灶内

及其邻近的血管周围
,

有数量不等的炎细胞

浸润
,

以淋巴细胞为主
,

杂有一些浆细胞
。

大脑皮质
、

丘脑
、

基底核
、

内囊
、

脱抵

体
、

视放线
、

小脑
、

脑干
、

视神经
、

颈髓上

段未受损害
。

脊髓未检查
。

两肺显小叶性肺

炎
。

病理诊断
:

cS ih ld e r 氏大脑硬化症 ; 双

月市小叶性肺炎
。

讨 论

S c
ih ld e r 于 19 1 2年起

,

以
“
弥漫性轴索

周 围性脑炎
”

为名相继报告了三个病例勺吻
:

一为 14 岁女性患者
,

有智力障碍和颅内压升

高的症状
,

于病后 4 个半月死亡
。

尸检见大

脑白质大块性脱髓鞘外
,

还有 散 在 的 小病

灶
。

病灶边界清楚
,

轴索和皮质下
“
U ”

状

纤维几乎完全保留
。

病灶内有显著的胶质细

胞增生
,

并浸润大量吞噬 中性脂肪的泡沫细

胞
。

其二为一儿童患者
,

有 明确 的 家 族 病

史
。

尸检全部大脑 白质弥漫性髓鞘脱失
,

甚

至累及皮质
,

特征性病变是密集的前脂物质

蓄积
。

其三为 37 岁女性患者
,

发病一月前曾

患过流感
,

有剧烈头痛
,

全身软 弱 和 尿 失

禁
,

轻度运动障碍
,

视乳头水肿
,

眼睑运动

麻痹
。

尸检大脑白质广泛性脱髓鞘
.

病 灶边

界不清
,

病变区有 明显的胶质细胞增生
,

某

些区域有大量吞噬中性脂肪的细胞和许多巨

星形细胞
。

突出的表现是血管周围淋巴细胞

浸润 (细胞袖套 ) 及毛细血管增生
。

炎症反

应和胶质细胞增生 可见于髓销轻度脱夫或没

有脱失的区域
,

甚至远离白质病灶的 某些皮

质 区内也有炎细它浸润
。

1 9 5 x年 L u n , s d e n , 首先指出 s e h i ld
o r对

三个病理改变完全不同的疾病 吏用同一诊断

名称的错误
。

1 9 6 0年 Pos e r 勿 认 为有 必要将
“
cS ih ld e r 氏病 ” 或

“
弥漫性硬化症

妙
所包

含的不 同佚病区另lJ开来
,

他以 S o ih l d e r
最初

报告的三个病为基础将这些疾病分为三类
:

(一 ) 髓磷脂崩解类
:

髓稍结构正常
,

由于

内源性或外源性致病因素而致髓鞘变性
。

此

为真正的弥漫性硬化
,

为了避免混淆
,

特 称

为 S e h i l d e r氏大脑硬化症
。

S e h i ld e r
第一例属

于此类
。

(二 ) 髓峭形成障碍类
:

病变性质

为先天性髓鞘 结构异常
,

系髓磷脂合成障 碍
,

为 全身先天性代谢碍障或酶缺乏的一部分
。

cS ih ld e r 第二例属于此类
。

( 二 ) 日 质性脑

炎类
:

为炎性髓鞘脱失
,

脱髓鞘继发于炎定
,

且程度轻
。

S hc i l d e r
第三例属于此类

。

本文

报告的一例根据其临床表 现 和 病 理改变特

点
,

应属于髓磷脂崩解类
,

亦即 Shc il d e r 氏

大脑硬化症
。

本例为 S c hi ld “ r 氏大脑硬化企
,

其根据

如下
:

临床上患者 平 素 健 康
,

无类似发作

史
,

起病快
,

病程短 (5 O天 )
,

以精神症状
、

智力减退
、

失语及肢体无力为主要表现
。

尸

体解剖检查
,

见两半球 白质内散在着多数
、

大块性髓鞘脱失灶
,

且边界清楚
,

皮质
“ U

”

状纤维未受侵犯
。

病灶内轴索破坏的程度略

轻于髓鞘脱失
。

这些表现
,

和 S c hi l d e r 氏大

脑硬化症的改变完全相同
。

cS h i ld o r 氏大脑硬化症
,

根据刘道宽等

御 报告的 5 例多发性硬化症
,

此症在临床上

有中枢神经系统多处损害的体征
,

且表现复

杂多变
,

病程呈弛张性
,

症状常 自然缓解与

复发
。

本文病例发病后 日益加重
,

病程中未

出现复杂多变的 临 床 症 状
。

在病理解剖学

上
,

国内报告的 5 例多发
J

比硬化症
,

除有两



半球 白质损害外
,

脑干
、

视神经及脊髓一例 变化可发生于中枢神经系统任何部位
,

以脑

未检查外 皆有损害
,

其 中 3例还有小脑损害
。

干
、

脊髓与大脑白质及视神经受累最常见
。

M ca 1iP en ⑨ 等也指出
,

多发性硬化症的病理 Ray m on
a 咨指出

,

多发性硬化症的病灶而积

国 内5例 多发性硬化 症 的中枢神 经 系统病 变分布

例 一
号 { ( 年分 )

小脑
脑 琦

视 泛 廷

中月卤 桥脑 延 )!亩

一
{岁陈第一医

学院 ( 1 9 5 7 ) 叮沁立
.

末取 )

++
刘 三 多
( 1 9 6 3 )

刘 三 多
( 1 9 6 3 )

区 馥
( 1 0 6 4 )

岁 毅
( 1 9 6 4 )

23

十 +

注
: “ 十 ”

找到病灶
, “ 一 ”

未找到病灶
。

较小
,

病变区髓鞘崩解
,

而轴索常存留
,

髓

鞘脱失有分布于脑室
、

中央管与静脉周围的

倾 向
。

本例病变仅见于两半球 白质内
,

而脑

干
、

视神经交叉及须髓上段无损害
,

病灶面

积大
,

最大直径为 4 公分
,

轴索有广泛严重

的破坏
,

病灶分布无 围绕脑室及 静 脉 的 倾

向
。

因此虽未能取验大部分脊髓
,

仍可与多

发性硬化症鉴别
。

s
hc il de

r 氏大脑硬化症
,

病变通常开始

发生在枕叶
,

而后延及颖叶
、

顶叶
,

因此视

力障碍常为首发突出的临床症状
。

但有些病

例的病 变开 始发生在额叶或其他部位
,

而后

延及枕叶
,

视力障碍可不出现或发生较晚
。

本例病变根据其范围及程度
,

可能起自额叶

或 中央前后回
,

而后延及枕叶
,

且枕叶视觉

中枢又未受累
,

因此始终未出现视力障碍
。

本病常被强调多发生于儿童
,

所以 临床上对

成年患者常被忽视
,

实际上成年患者也不罕

见@
。

有些成年患者临床表现类似精神病或

有反复发作而叭多发性硬化
,

因 而 容 易 漏

诊
。

戴保 民报告的一例
,

开始就住精神病院

治疗
,

而 后才行转院
。

本例患者为成人
,

无

视力障得
,

又有精神症状
,

如无 故 倒 翻 煤

油
,

乱 }!上唾沫
。

这些是 临床未能作出正确诊

断的重要原因
。

本例病 变最引
,

仪注目的
,

是多发性小空

洞形成及漩涡状病灶 (同心园病灶 )
。

多发性

小空洞在 Shc i ld e r 的
“
弥漫性轴索周围性脑

炎” 第一例报告中已有记载
,
N e w m an 等报告

的一例 45 岁男性病人中也有多发性小空洞形

成
。

W
a t an b e 以 “ 空洞性弥漫性硬化

”

为名报

告一例
,

且详细描述了空洞的组织学变化
。

空洞壁的外层轻度脱髓鞘
,

内层为严重的脱

髓鞘
,

再内为空洞腔
。

作者认为空 洞形成 可

能是致病因素过于强烈
,

脑组织破坏严重
,

以及胶质细胞增生不足的结果
。

漩涡状病灶

(同心园病灶 )在本病甚为突出
。

此病变首先

为 B al o 所描写
,

被认为是特征性的
,

因此有人

称显有这种病变的病例为 Bal 。氏病L 或称弥

漫性硬化的亚型 ;jj
。

但这些 病 变 也
一

可见于
“
过渡性弥漫性硬化

” L ,

多发性硬化
。

多

发性硬化出现的空洞多见于急性期
。

才: 例 S e h i l d e r 氏大脑硬化症
,

病变演化

过程可分三个阶段
:

早期以髓鞘坏变为主
,

伴有胶质细胞增生
,

后者 清 除髓 鞘崩解产

物 ; 晚期以纤维型星形细胞增生为主
,

属修

复过程
,

形成硬化斑
; 中期为过渡阶段

。

所

谓硬化实际上指的是晚明的病 理变化
。



图 1 颗极处大脑冠状切面
,

双侧大脑

半球白质内有脱髓鞘病灶
,

伴有

小空洞
,

右侧两个相邻病灶呈旋

涡状
。

图 2 视交又处大脑冠状切而
,

双侧半

球白质内有川 涡状病灶
,

件小空

洞形 {戊
。

图 3 丫文涡状俩灶切片
,

咭区为近 上正常

的白质
,

亮区为脱髓鞘区 ( H
.

E

义 5 5 )

图 4 双侧月庙半球自反内脱髓鞘区
。

S id ! 。 e y e r
民聆脚染色

图 5 白质脱髓鞘区之神经轴索严重

破坏
。

图下方为脱髓稍区
,

中
央髓鞘完全崩解

。

余为三}卜脱髓

鞘区的 正常神经轴索
。

( G r
os

-

一 S o hul tz e
轴 索 染 色 x

3 8 4 )

图 6 .f7 期病变
,

白质完全崩解
,

有大

量却览仃髓磷脂明解产物的泡沐
全「1{}包 ( H

.

E 义 3 8通 )

6 2



图 7 J.中期病变
,

显示星形细胞增

生
,

川肥胖型为主
,

该细胞

体积大
,

胞浆丰富
,

伴有异

形核 ( H
.

E K 3 8 这)

图 8 晚期病变
,

纤维型星形细胞增

生
,

肥胖型星形细胞消失
。

( H
.

E 又 3 8 4 )

`
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