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  [摘 要] 肝性脊髓病(HM)是由多种肝病导致门静脉高及门腔静脉分流,并引起颈髓以下脊髓侧索脱髓

鞘病变,临床表现为肢体缓慢进行性对称性痉挛性瘫痪。HM 和肝性脑病均是以神经系统症状为突出表现的

终末期肝病较为严重的并发症,但其发病机制和临床症状不尽相同。但目前临床医务工作者,尤其是基层医院

的临床医务工作者对上述2种并发症,尤其是HM的认识不足,容易导致漏诊和延误治疗。该院消化内科收治

并使用利福昔明周期性使用联合门冬氨酸鸟氨酸治疗 HM患者1例,结合相关文献对诊治经验及思路进行讨

论,旨在提高临床医务工作者对HM的认识。
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  肝性脊髓病(HM)是由多种肝病导致门静脉高及

门腔静脉分流,并引起颈髓以下脊髓侧索脱髓鞘病

变,临床表现为肢体缓慢进行性对称性痉挛性瘫痪,
该病由 LEIGH 和 GARD于1949年首次提出并报

道[1]。HM和肝性脑病(HE)均以神经系统症状为突

出表现的终末期肝病较为严重的并发症,但其发病机

制和临床症状不尽相同。但目前临床医务工作者,尤
其是基层医院的临床医务工作者对上述2种并发症,
尤其是 HM 的认识不足,容易导致漏诊和延误治疗。
本院消化内科收治并使用利福昔明联合门冬氨酸鸟

氨酸治疗HM患者1例,结合相关文献对诊治经验及

思路进行讨论,旨在提高临床医务工作者对 HM 的

认识。

1 临床资料

  患者,男,74岁。因双下肢肿胀伴腹胀2年、行为

改变伴行走不稳1年加重2
 

d于2020年5月6日收

入院。患者于入院前2年无明显诱因感双下肢肿胀,
呈凹陷性,肿胀范围累及双侧下肢胫前,无肢体疼痛、
行动障碍等不适。伴有腹胀,自觉腹围增大,稍感乏

力。无腹痛、恶心、呕吐便秘、肛门停止排气、呕血、黑
便、便血、明显食欲减退、纳差、厌油、肤黄、尿黄、眼
黄、胸闷、胸痛、气促、呼吸困难、颜面部水肿、尿频、尿
急、尿痛、少尿等。于当地医院就诊进行腹部CT检查

提示,肝硬化、肝内结节影,考虑硬化结节;门静脉高

压、腹水、脾大等,查乙型肝炎病毒表面抗原、丙型肝

炎病毒抗体均为阴性,诊断为酒精性肝硬化失代偿,

给予保肝、利尿、补充清蛋白等对症处理后患者自觉

上述症状反复。1年前患者无明显诱因出现行为改

变,主要表现为反应迟钝,伴有认知障碍,主要表现为

视空间障碍、执行力障碍及计算力障碍,无记忆障碍、
失语、失用、失认等,伴有行走不稳、行走困难及下肢

沉重感,运动时伴有下肢不自主震颤,无肢体偏瘫、肢
体感觉异常、排便及排尿障碍等。患者伴有恶心,无
头痛、呕吐、畏寒、发热、寒战等。间断伴有便秘、腹胀

及双下肢肿胀,患者到本院就诊,考虑为酒精性肝硬

化失代偿期和HE,给予长期口服乳果糖、门冬氨酸鸟

氨酸颗粒治疗后患者症状缓解,但时有反复。2
 

d前

感双下肢沉重感加重,伴有行走不稳,呈剪刀样步态,
伴计算力障碍、视空间障碍,无肢体偏瘫、肢体感觉异

常、口角歪斜等,伴腹胀、双下肢肿胀等,感乏力、纳
差、厌油、恶心等,无腹痛、呕吐、肤黄、尿黄、眼黄等。
平时大便干结,平均2~3

 

d排便1次。既往10年前

诊断为2型糖尿病,现给予门冬胰岛素30R
 

12
 

U、每
天2次控制血糖,4年前诊断为糖尿病肾病3b期;7
年前诊断为高血压病和高血压性心脏病,1年前诊断

为前列腺增生和骨质疏松症。吸烟40年,每天20
支,现已戒烟10年;饮酒40年,每天饮白酒250

 

g,目
前已戒酒10年。入院查体:体温36.5

 

℃,脉搏76次/
分,呼吸20次/分,血压118/64

 

mm
 

Hg(1
 

mm
 

Hg=
0.133

 

kPa),慢性肝病面容,瞳孔等大、等圆,双侧瞳孔

对光反射正常。双肺呼吸音清,未闻及干湿啰音。心率

76次/分,律齐,未闻及明显病理性杂音。腹部稍膨
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隆,腹围86
 

cm,未见腹壁静脉曲张,腹软,无压痛、反
跳痛及肌紧张,肝区无叩击痛,肝肋下未扪及,脾肋下

3
 

cm可扪及,移动性浊音可疑阳性。神经系统:神志

恍惚,对答稍不切题,智能及反应减弱,计算力下降,
双下肢肌力Ⅳ级,四肢肌张力亢进,浅感觉减退,深感

觉未减退,病理反射阳性,扑翼样震颤阳性。入院诊

断:HE(2级)、酒精性肝硬化失代偿期、2型糖尿病、
慢性肾脏疾病(CKD3b)、双下肢痉挛性截瘫。入院后

肝功能检查提示,谷草转氨酶17.4
 

U/L,谷丙转氨酶

10.1
 

U/L,总胆红素21.8
 

mol/L,直接胆红素5.7
 

pmol/L,清蛋白34.4
 

g/L,清蛋白/球蛋白1.22,血糖

7.25
 

mmol/L。血常规检查提示,白细 胞2.96×
109

 

L-1,红细胞3.13×1012
 

L-1,血红蛋白102
 

g/L,
血小板计数63×109

 

L-1。凝血功能检查提示,凝血

酶原时间16.0
 

s,国际标准化比值1.28,纤维蛋白原

3.05
 

g/L,凝血酶时间19.1
 

s,部分凝血酶时间29.6
 

s。血氨183
 

μmol/L(正常值为18~72
 

μmol/L)。肾

功 能 检 查 提 示,肌 酐 128.2
 

μmol/L,血 钾 3.62
 

mmol/L。甲胎蛋白4.38
 

ng/mL(正常值为0.89~
8.78

 

ng/mL)。上腹部CT平扫加下腹部CT平扫加

盆腔CT平扫:(1)考虑肝硬化,脾大,门静脉高压;(2)
肝右后叶低密度影,建议增强或磁共振成像(MRI)除
外占位性病变;(3)考虑肠系膜根部及小网膜脂膜请

结合临床;(4)双肺底慢性间质炎。头颅 MRI检查提

示,双侧基底节、侧脑室旁脑白质区散在斑点及小片

状等/稍长T1、长T2信号影,在磁共振液体衰减反转

恢复序列上病灶均呈高信号,弥散均不受限。脑室系

统及脑沟脑裂增宽,中线结构无移位。扫描范围内双

侧筛窦黏膜T2信号增高。给予饮食指导,嘱患者严

格控制蛋白质摄入,蛋白质摄入量为20
 

g/d,给予保

肝、利尿、补充清蛋白、维持电解质平衡等对症支持治

疗,同时给予口服乳果糖联合门冬氨酸鸟氨酸10
 

g/d
降血氨治疗,入院后第3天患者计算力及空间定向力

较前有所好转,但双下肢行走不稳较前有所加重,表
现为无法站立及行走,无大、小便失禁。神经系统检

查提示,双下肢肌力Ⅳ-级,四肢肌张力亢进,腱反射亢

进,病理征阳性,扑翼样震颤阳性。复查血氨215.7
 

μmol/L,血清叶酸10.36
 

nmol/L(正常值为4.3~
31.7

 

nmol/L),维生素 B12 244
 

pmol/L(正常值为

100~300
 

nmol/L)。脊柱 MRI平扫加脊髓磁共振水

成像检查提示颈2~7椎间盘T2WI信号减低,其中

颈3~4、4~5、5~6、6~7椎间盘局部向后方突出,硬
膜囊受压,以颈5~6椎间盘为主,伴颈4~5、5~6水

平椎管狭窄,脊髓受压,脊髓内见小片T2压脂稍高信

号影,双侧黄韧带无增厚,周围软组织未见明显肿胀。
胸段脊髓形态及信号正常,未见明显增粗或变细。腰

椎间盘T2WI信号降低,腰3~4椎间盘膨出,腰4~5

椎间盘局部向正后方突出,硬膜囊及马尾神经受压,
腰4~5水平黄韧带增厚,相应水平椎管明显狭窄,椎
管前后径约6

 

mm,后纵韧带无增厚,腰段脊髓及马尾

神经信号未见异常,腰背部皮下筋膜明显肿胀。双下

肢感觉阈值检查提示正常。下肢诱发电位、肌电图检

查提示,左右正中神经、后神经、总神经皮质诱发电位

异常(波幅低、潜伏期延长);右胫神经H反射、F波异

常(电位反应不明显);左迟神经F波异常,潜伏期延

长;左、右胫神经感觉传导速度正常。因患者双下肢

表现为行走困难,没有大、小便失禁,查体见肌力下

降、肌张力升高、腱反射亢进、病理征阳性,无脊髓压

迫相关症状。疗效欠佳,故先后多次请神经内科及精

神科、骨科会诊,先后考虑酒精性脑病、老年性抑郁、
血管性痴呆、分离转换障碍、HE、药物相关性肌张力

障碍、阿尔茨海默病、帕金森综合征、多发性硬化、压
迫性脊髓病变等多种疾病导致可能,在给予相关药物

试验性治疗后临床效果欠佳,相关影像学及生化检查

排他性诊断,最后考虑为 HM。HM 在临床上比较少

见,需要鉴别的疾病:(1)HE与 HM 均为肝病患者的

中枢神经系统并发症,可同时发生,但 HE病理变化

无特异性,多表现为意识障碍,且为可逆性;(2)原发

性肌萎缩侧索硬化症常无明显诱因和慢性肝病史,起
病缓慢,早期锥体束损害不明显,表现为一侧上肢远

端肌肉萎缩,逐渐出现其他肢体肌肉萎缩,1~2年后

发展到全身肌肉萎缩;(3)脊髓多发性硬化多在40岁

前发病,有缓解复发病程,可表现为双下肢痉挛性瘫

痪,有感觉及括约肌功能障碍,脊髓 MRI检查可见硬

化斑块,脑脊液可出现寡克隆带;(4)脊髓亚急性联合

变性系维生素B12 缺乏所致,常有胃肠道疾病,病变累

及后索和侧索,还可累及周围神经,常以四肢末端感

觉异常起病,有手足袜套样分布的浅感觉障碍,多数

患者胃酸缺乏,血清维生素B12 含量降低。故在上述

治疗基础上加用利福昔明片0.2
 

g
 

口服、每天2次治

疗21
 

d后患者自觉反应迟钝、动作迟缓、定向力障碍、
计算力减弱等较前有所缓解,但仍不能下床活动,复
查血氨156.4

 

μmol/L。遂调整用药方案为利福昔明

片0.2
 

g口服、每天2次联合门冬氨酸鸟氨酸10
 

g/d
治疗,同时,继续给予保肝、补充清蛋白等对症支持治

疗,2周后患者反应迟钝、动作缓慢、僵硬、头昏、记忆

力减退、计算力减弱等缓解,能在外力扶持下行走,复
查血氨84.5

 

μmol/L。为进一步减轻患者症状调整用

药方案为利福昔明片0.4
 

g口服、每天2次联合门冬

氨酸鸟氨酸10
 

g/d治疗,但患者1周后出现肌痉挛、
眩晕、脱水等不适症状,遂将治疗方案调整为注射用

门冬氨酸鸟氨酸10
 

g、每天1次联合利福昔明0.2
 

g、
每天3次后肌痉挛、眩晕、脱水等不适症状缓解,患者

好转出院继续治疗。出院诊断:HM、HE(2级)、酒精
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性肝硬化失代偿期、2型糖尿病和CKD3b。出院后随

访6个月患者继续门冬氨酸鸟氨酸10
 

g/d联合利福

昔明片0.2
 

g口服、每天2次治疗,利福昔明给药周期

为第1~7天给药,第8~21天休息,同时,指导严格

控制蛋白质的摄入,蛋白质摄入量为40
 

g/d。HE症

状未发作,仍有行动缓慢,可借助外力缓慢行走,2021
年2月17日复查血氨42.4

 

μmol/L。随访至今患者

仍周期性口服利福昔明片0.2
 

g、每天2次×7
 

d,联合

门冬氨酸鸟氨酸治疗,患者仍表现为行动缓慢,下肢

肌张力升高、腱反射亢进,可借助外力站立,HM 症状

缓解,HE症状未发作。

2 讨  论

  HM与HE均为终末期肝病较为严重的神经系

统并发症,HE发病较为常见,而 HM 较为少见,故认

识HM的临床特点对早期识别 HM 具有重要意义。

HM的临床表现主要包括2个方面[2]:一是终末期肝

病。肝功能受损及门脉高压相关的临床症状;二是神

经系统症状。神经系统症状则主要包括以下3个方

面:(1)运动障碍,表现为进行性加重的双下肢痉挛性

截瘫,包括双下肢无力、步态不稳、肌力减退,肌张力

增高等;(2)反射异常,腱反射亢进和病理征阳性;(3)
通常不伴有感觉异常和括约肌功能障碍。

根据HM的病程及临床特点 HM 分为4期:(1)
神经症状前期。该期无神经系统症状,主要表现为肝

功能受损和门静脉高压相关症状。(2)亚临床期。主

要表现为计算力下降、数字连接试验异常、视觉诱发

电位异常等;(3)HE期。可表现为反复发作或一过性

的HE症状。(4)脊髓病期。表现为进行性加重的脊

髓症状。HM患者临床症状多变,不是所有患者均有

以上典型的临床表现,少数患者仅表现为双下肢发

凉、无汗 等,可 能 与 植 物 神 经 系 统 选 择 性 受 损 有

关[2-3]。本例患者是在肝硬化失代偿期的背景下,反
复发作的HE基础上表现为进行性加重的双下肢痉

挛性截瘫的临床特点,其疾病发展过程呈现典型的

HM病程特点。

HM发病机制复杂,且尚不完全明确,但目前认

为,HM与HE存在着共同的发病机制,包括以下几

点[2,4-5]:(1)毒性物质增多。终末期肝病对毒性代谢

产物、部分重金属的解毒能力减弱,以及门脉高压导

致的门体分流导致未经肝脏解毒的氨、硫醇、尿素、生
物胺等含氮物质及铜、锰等重金属进入体循环,从而

使血液中毒性物质浓度升高,毒性代谢产物通过血脑

屏障后对神经系统产生损伤。此外,终末期肝病患者

肠道微生物群变化所导致的高氨血症、肠源性内毒素

血症、系统性炎症反应等在HE和HM的发病中均起

着协同作用。(2)营养物质缺乏。肝功能不全及门体

分流的存在导致营养物质缺乏,尤其是B族维生素、

磷脂等物质的缺乏,可导致脊髓变性和脱髓鞘病变。
(3)免疫损伤。病毒的直接感染和复制激活补体系

统,从而导致了脊髓神经损伤。(4)门静脉高压的持

续时间过长会导致胸、腰
 

段的椎静脉丛淤血,当门体

静脉出现分流后使胸、腰段脊髓产生慢性缺血、缺氧

及营养代谢障碍,最终导致脊髓神经变性坏死。值得

注意的是,随着经颈静脉肝内门体分流术的开展及应

用,经颈静脉肝内门体分流术后 HM 的发生值得

关注[6]。
从本例患者病史资料可见,其临床特点具有以下

特点:(1)有长期饮酒史。长期饮酒可导致B族维生

素的缺乏,增加了神经系统损害的发生风险。(2)排
便次数较少,平均2~3

 

d排便1次,排便频次减少及

便秘可导致肠道氨来源的增多,从而引起 HE和 HM
的发生。(3)在病程中存在高氨血症,经治疗后血氨

水平下降,表明高氨血症参与了 HE和 HM 的发生。
(4)头颅 MRI检查提示双侧基底节、侧脑室旁脑白质

区可见T1像高信号,提示与锰的沉积有关,提示存在

HE。(5)无颈椎及腰骶部疼痛不适,双上肢能自主活

动,无大、小便失禁,感觉阈值正常,下肢活动障碍与

腰椎、颈椎目前的影像学表现不一致,胸椎 MRI检查

提示脊髓未见明显异常,不考虑颈椎、胸椎、腰椎、骶
尾部神经受损所致。(6)下肢诱发电位、肌电图检查

提示,下肢皮质诱发电位波幅降低、潜伏期延长,右胫

神经H反射和F波异常,具有 HM 相对特意的神经

电生理改变。由此可见,对出现行动异常、步态异常

等神经系统症状的慢性肝病患者血氨、头颅及脊柱

MRI、下肢诱发电位及肌电图检查有助于提高 HM的

诊断率[7]。

HM患者疗效及预后较差,肝移植是其有效的治

疗方法。多个个案报道也显示,肝移植对HM治疗的

有效性[8-9]。HM 的内科治疗方案与 HE相似,主要

包括去除诱因、降低血氨、使用B族维生素营养神经

等,也可结合康复训练及物理疗法。去除诱因包括纠

正电解质紊乱、积极治疗感染、减少肠道蛋白质的摄

入等。降低血氨的措施包括减少肠道蛋白质摄入、乳
果糖酸化肠道以促进氨的排出、门冬氨酸鸟氨酸制剂

促进肝脏鸟氨酸循环、微生态调节剂及肠道不可吸收

抗生素的使用等。杨明芝等[10]对562例诊断为 HE
的个案及病例系列报道进行了文献回顾,其中262例

HE患 者 采 用 综 合 降 血 氨 的 治 疗 方 案,经 治 疗 后

68.32%的患者临床症状改善、血氨水平下降。此外,

SUN等[11]将粪菌移植技术用于 HM 患者,也可使血

氨水平下降及临床症状缓解,提示作用于脑-肠-肠菌

轴的治疗方法有望成为 HM 新的治疗策略。但对门

冬氨酸鸟氨酸制剂及肠道不可吸收抗生素的使用剂

量、使用疗程及联合使用方法目前尚无标准。本例患
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者拒绝行肝移植手术,故给予门冬氨酸鸟氨酸10
 

g/d
长期治疗联合利福昔明周期性给药,利福昔明给药剂

量为0.6
 

g/d,以21
 

d为1个周期,每个周期的第1~
7天给药,出院后连续治疗6个月后患者临床症状缓

解,血氨水平下降,提示治疗有效。然而该种治疗方

式是否值得推广应用尚有待于深入的临床研究予以

证实。同时,建议对患者实行个体化治疗,治疗期间

需注意不良反应的发生。
综上所述,本例患者在慢性肝病基础上出现进行

性加重的脊髓症状,在排除了中枢神经系统器质性病

变的基础上需考虑 HM。关于 HM 的诊断,MRI、肌
电图及诱发电位检查具有重要价值。在治疗方面肝

移植是 MH有效的治疗手段,但对无法接受肝移植的

患者降低血氨的联合用药是一种较为有效的治理策

略。此外,靶向作用于脑-肠-肠菌轴的粪菌移植技术

也有望成为治疗HM的新方法。
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·案例分析·

正中弓状韧带压迫综合征3例并文献复习

王 斌1,郑丽娟2

(1.南充市身心医院消化内科,四川
 

南充
 

637700;2.南充市精神卫生中心精神科,四川
 

南充
 

637000)

  [摘 要] 正中弓状韧带压迫综合征(MALS)是临床少见的一类综合征,仅有1%的正中弓状韧带

(MAL)压迫出现临床症状,患者以慢性腹痛最多见,其他少见的有恶心呕吐、体重下降等表现。作者于2021年

2月至2023年6月接诊了3例以腹痛就诊的MALS患者,结合相关文献,进行回顾性总结MALS的发病机制、
影像学表现、临床表现、治疗,以提高临床医生对该病的认识,减少漏诊和误诊。

[关键词] 正中弓状韧带压迫综合征; 发病机制; 影像学; 病例报告
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  正中弓状韧带(MAL)压迫综合征(MALS)是指 MAL压迫腹腔干,导致腹腔干不同程度的受压、狭
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