
现代生物医学进展 www.shengwuyixue.com Progress in Modern Biomedicine Vol.14 NO.12 APR.2014

平山病的过屈位MRI表现及其临床价值
程国涛 袁劲松 赵志伟 聂微微 龚晓明

(湖北省咸宁市中心医院放射科 湖北咸宁 437100)

摘要 目的：探讨平山病的过屈位颈椎MRI特征性影像学表现及其临床诊断价值。方法：总结分析经临床证实的 5例平山病患者

的临床及MRI资料，并结合相关文献报道进行回顾性分析。所有患者均行常规生化检查，脑脊液检查，肌电图检查及肌肉活检。结

果：5例均为青少年男性，呈单侧上肢远端无力伴萎缩，其中 1例患者累及另一侧，尺侧肌萎缩明显，上肢呈斜坡样改变，均无感觉

障碍和锥体束征；肌电图检查显示神经源性改变，提示受损节段多在下颈髓前角细胞。屈颈 MRI检查均可见下颈髓前移、硬脊膜

外间隙增宽，可见迂曲条状血管流空影。结论：平山病的过屈位MRI表现具有一定的特征性，对平山病的诊断具有重要价值。
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Features and Diagnostic Value of Flexion Position MRI in the
Hirayama Disease

To investigate the clinical manifestation and diagnostic value of flexion position MRI in the Hirayama Dis-

ease. Retrospective analysis of 5 clinically proven Hirayama patients MRI data and combined with other reports. The routine

biochemical examination, cerebrospinal fluid examination, electromyogram and muscle biopsy were performed for all the cases.

Hirayama disease predominantly in young males in puberty, with muscle weakness and atrophy on one upper limb, and one case with the

other side, the brachioradialis was spared (oblique amyotrophy), but without sensory disorder or pyramidal sign. EMG indicated that the

impairment of spinal anterior cells were limited to the arm relevant segments and both sides were involved. During neck flexion, the

spinal cord was displaced forward and flattened, in which there were distorting or stripe flow void signals with enhancement.

Flexion position MRI of Hirayama Disease had characteristic appearances that had significant values for the diagnosis of Hirayama dis-

ease.

Hirayama disease; Magnetic resonance imaging; Flexion position; Diagnosis

前言

平山病(hirayama disease)又称青少年上肢远端肌萎缩症，

由日本学者平山惠造于 1959年首先报道[1]。本病是一种原因不

明的自限性的罕见的下运动神经元疾病，好发于青少年时期，

男性多于女性，国内相关文献报道较少。本研究总结分析了经

临床证实的 5例平山病患者的临床资料及 MRI表现，并结合

相关文献报道进行回顾性分析，旨在探讨屈颈位 MRI检查在

平山病诊断中的价值，以期提高对平山病的诊断的水平。

1 材料和方法

1.1 临床资料

本组 5例患者分别为 15~18岁男性，均为隐匿起病，无遗

传及家族史，共同的主要临床表现：上肢远端的肌肉无力、萎缩

为主要表现，肌萎缩以前臂尺侧为主，伴有在寒冷环境中肌无

力逐渐加重，手部肌肉无力萎缩后逐渐累及前臂，同时伴有伸

展性震颤，上肢呈斜坡样外观改变，其中 1例双侧前臂肌肉不

对称性受累。相关实验室检查示脑脊液及血清心肌酶谱正常。

1.2 方法

采用 GE 公司的 Signa Infinity Twin Speed 1.5T 超导型磁

共振扫描机，对患者行过屈位(患者颈椎处于过屈位，方法为将

头部垫高，同时要求患者下颌尽量内收紧贴前胸壁)颈椎矢状

位 T1WI、矢状位 T2WI 扫描。扫描所用参数：矢状位

FRFSE/T2WI: TR2000 ms，TE99 ms；SE/T1WI: TR500 ms，TE12

ms；层厚 3 mm，层间距 0.5 mm，矩阵 256× 256。

2 结果

5 例患者均可见下段颈髓层面不同程度的脊髓变扁、萎

缩，病变主要位于 C4~C7水平，边扁节段均累及 C6水平颈髓，

硬脊膜前移，硬膜外间隙增宽并均出现条形等 T1长 T2异常

信号，其内可见条形、点状流空信号(图 1、2)。5例患者萎缩肌的
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肌电图检查均提示神经源性损害，均表现为上肢运动单位电位

时限延长，萎缩肌肉的活检肌见靶纤维少，肌纤维分布不均，周

围神经传导速度表现为正常，其中 1例可见出现巨大电位，1

例可见正尖波。

3 讨论

平山病是一种以缓慢进行性、不对称性上肢肌肉萎缩为特

征的疾病，好发于青春期，15~17岁为发病高峰年龄，临床隐匿

起病，多为散发病例，病情多在 2~5年内终止发展[2]，典型临床

特征为单侧或双侧不对称性上肢远端的手部肌肉无力，右侧肢

体多见[3]，逐渐累及前臂，常伴有寒冷麻痹及伸指时手颤，一般

不累及桡侧肌肉，而手掌骨肌、大小鱼际肌及前臂尺侧肌肉萎

缩明显，使上肢呈斜坡状肌萎缩特征。伸手指时出现震颤多与

手部肌肉的力量减退有关，尤其是与伸指总肌受损有关，受累

肢体无“锥体束征”、感觉障碍及括约肌功能障碍等临床表现，

腱反射多数表现为正常，少数可减低。血常规、血清学及脑脊液

检查一般正常。肌电图提示萎缩肌肉呈神经元性损害为主。本

组 5例患者均以单侧起病，其中 1例发展到对侧上肢远端，但

较起病侧为轻；1例患者仅有单侧上下肢症状；本组 5例患者

均有明显的伸指时手颤及寒冷麻痹现象，相关实验室检查均未

图 1 16岁男性平山病患者矢状位MRI照片 1a：颈椎前屈位 T1WI矢状位；1b：颈椎前屈位 T2WI矢状位。低位颈髓明显变扁，硬膜囊后壁拉紧，

背侧硬膜外间隙增宽，呈“新月”形等 T1等 T2信号，内见条状流空信号。

Fig.1 MRI of a 16 years old male patient with Hirayama disease on sagital plane 1a: Sagittal flexion T1-weighted MR image, 1b: Sagittal flexion

T2-weighted MR image. That showed the spinal cord is displaced forward, flattened and the widening of the posterior epidural space, behind the spinal

cord with crescent T1 and T2 signal shadow with strip empty signals inside it.

图 2 18岁男性平山病患者矢状位MRI照片 2a：颈椎前屈位矢状位 T1WI，2b：颈椎前屈位矢状位 T2WI。下段颈髓(C5~C7)萎缩变细，背侧硬膜

外腔增宽，可见“新月形”等 T1长 T2异常信号，内见点状流空现象。

Fig.2 MRI of a 18 years old male patient with Hirayama disease on sagital plane 2a: Sagittal flexion T1-weighted MR image, 2b: Sagittal flexion

T2-weighted MR image. Neck pulp atrophy necking is reveald at the level of C5~C7, showed a crescent - shaped hyperintense mass in the epidural space

behind the spinal cord with crescent T1 and T2 signal long shadow and some round flow void signals inside it.
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见异常，以单侧上肢肌肉病变为主，无感觉障碍、"锥体束征 "

及括约肌功能障碍等临床表现，肌电图提示为部位相对局限的

神经源性损伤特征，上肢运动单位电位时限延长，大多数为低

位脊髓前角运动神经元所支配区的肌肉，与文献[4，5]报道相符。

本组病例病情符合平山病表现，与脱髓鞘及肿瘤性病变的临床

表现不相符。

颈椎 X线可发现生理曲度变直，一般无其它异常表现。脊

髓造影检查可见脊髓萎缩，相关文献[6,7]报道，在自然位置状态

下，对显示下段颈髓萎缩，脊髓造影可发现 65%的患者存在，

CT脊髓造影可发现 88%的患者存在，但由于脊髓造影存在创

伤及较多的并发症，故不宜成为所有的患者的检查方法。MRI

检查正成为诊断该病方便有效的辅助方法之一。本症自然体位

的 MRI检查，能敏感的发现颈椎生理曲度变直，低位颈髓形态

变扁平、萎缩，萎缩节段多在 C5～ T1段[8]脊髓，多以 C6水平为

中心，部分患者颈髓前角可有信号异常。而对于 MRI自然位所

筛查的疑似平山病病例可以行 MRI屈颈位检查，进一步观察

是否存在平山病的特征性表现。MRI屈颈位主要表现为受累颈

髓硬脊膜囊后壁拉紧，硬脊膜受压向前移位，并压迫颈髓前移、

变扁，背侧硬脊膜外腔增宽，内可见异常流空血管信号，增强检

查可见硬膜外异常信号明显强化的静脉丛影[9]。

平山病的发病机制目前仍不清楚，有多种假说。Hiayama

等[9]提出生长发育导致脊柱和脊髓硬膜发育不均衡学说，认为

正常人自然体位下硬膜囊是松弛的，而平山病青少年患者由于

身高增长过快，导致硬脊膜和脊柱发育不平衡，使二者长度不

匹配，从而使自然体位时硬膜囊处于紧张状态，屈颈时硬脊膜

长度相对缩短，从而造成硬膜囊后壁前移并压迫脊髓，导致脊

髓前动脉供血区域前部下段脊髓的微循环障碍，引起低位脊髓

缺血改变，而脊髓前角运动神经元对缺血最敏感，进而发生变

性坏死、局限性萎缩。颈髓反复屈曲可导致脊髓前角萎缩，在过

屈颈位时脊髓背侧静脉丛处于充血扩张状态下，也会对颈髓造

成压迫[6,9-11]。前述因素长期反复作用于颈髓，可引起椎管内循环

的改变，进而导致脊髓的缺血性改变。此外，还有遗传学说、免

疫学说和生长发育因素学说[12,13]。

单纯自然位 MRI检查对于临床疑为平山病患者缺乏特异

性，所获得的信息灵敏度较低，但能为临床平山病的诊断提供

有用的信息。Konno [14]在术中发现患者的硬膜静脉充血明显，硬

膜张力较大，对硬膜进行病理学检查示弹性蛋白含量明显下

降，提示在自然位时即可造成颈髓的受压而引起病变，提示如

果临床上青少年患者有一侧或者双侧上肢肌肉无力、肌萎缩的

临床症状，同时在颈椎自然位检查时如果出现下段颈髓变扁，

应考虑到平山病的可能，需屈颈位进一步检查证实。韩绍军等[15]

通过研究发现在平山病屈颈位磁共振扫描技术中，收下颌是扫

描成功的关键，可以清楚显示扩张的硬膜外腔和流空的异常血

管。MRI屈颈位主要表现为下段脊髓前移、变扁、萎缩，硬脊膜

后可见 "新月形 "异常信号，呈略长 T1、长 T2信号，其内同时

存在血管的流空信号，且增强扫描均匀强化明显，已经得到共

识。颈椎 X线、CT及常规仰卧位 MR检查不能清楚显示的屈

颈位特征性的 T2WI硬膜外腔的异常高信号和增强的硬脊膜

外的集簇状血管流空信号。硬脊膜外的集簇状血管流空信号可

能是被动扩张的硬膜外静脉丛[16,17]。有研究[18,19]表明两种体位的

结合对提高平山病的检测率有重要意义。本组 5例患者均可见

异常流空血管影，不同病例其静脉丛扩张程度有明显区别，我

们认为扩张的硬膜外间隙是否出现血管流空信号影，与血管的

扩张程度及局部的血流速度有关。研究表明屈颈位 MRI检查

是平山病诊断中不可缺少的检查手段[20，21]，我们认为与自然体

位相比，屈颈位能特征性显示自然体位所不能显示的 T2WI硬

膜外腔的异常高信号，不仅在平山病的诊断和鉴别诊断中具有

重要作用，而且在探讨和理解平山病的病因和病理生理机制中

具有重要价值。

总之，颈椎 MRI前屈位能较好地显示平山病的影像学特

征性表现，敏感地发现低位颈髓的变扁、萎缩及背侧硬膜外间

隙的增宽、静脉丛的扩张，为临床诊断提供有价值的影像学信

息，对探讨平山病的可能发病机制以及平山病的诊断和鉴别诊

断提供帮助。
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