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1 病例资料 患者男，17 岁，因“进行性左手无力 
1 年余，右手无力半年”于 2020 年 7 月 30 日入住海

军军医大学（第二军医大学）第二附属医院。患者 
1 年多前无明显诱因出现左手无力，进行性加重，逐

渐出现环指、小指伸直不能，手指并拢困难，天气寒

冷或浸泡冷水时出现手指僵硬感；近半年来渐感右

手持物力气减弱，以环指和小指为著，手指伸直并拢

尚可；双上肢上抬尚可，无肉跳感，无麻木酸痛，无

口齿不清，无饮水呛咳，无步态异常，患者发病以来

未系统诊治。入院后体格检查：一般生命体征正常，

心肺腹无异常，神清、语利，无颅神经异常体征，左

手虎口区、骨间肌、大鱼际、小鱼际及左前臂肌肉萎

缩（左前臂周径较右侧缩短 1 cm），尺侧更明显；

左上肢近端肌力 5 级，腕部肌力 3 级，左桡侧 3 指肌

力 3 级，左环指、小指肌力 1 级；右上肢近端及腕部

肌力 5 级，右桡侧 3 指肌力 4 级，右环指、小指肌力 
3 级；余肢体肌力 5 级，肌张力正常，双上肢腱反射

减弱、双下肢腱反射活跃，双侧病理征阴性，深浅感

觉无异常，共济可，脑膜刺激征阴性。既往体健，现

身高 170 cm，自述 14～15 岁身高增长较快（增高约

11 cm），否认慢性病及传染病病史，否认手术外伤

史，家族史无特殊。

入院后完善血常规、肝肾功能、电解质、自身

免疫抗体、风湿及甲状腺功能等相关血液学指标检

测，均未见明显异常。2020 年 7 月 31 日行神经电

生理检查，神经传导显示双侧正中神经、尺神经运
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动传导速度减慢，左正中神经、左右尺神经伴神经

电位波幅降低，左尺神经并伴远端潜伏期延长，感

觉神经传导速度正常；肌电图显示左大鱼际肌插入

电位部分延长，放松时有自发电位出现（纤颤＋＋、 
正相＋＋、束颤＋），轻收缩时有较多巨大电位出现，

重收缩时峰值电压增高（9.4 mV），提示神经源性

损害可能。8 月 3 日行腰椎穿刺抽脑脊液送检，结果

回报脑脊液内蛋白 443.6 mg/L、IgG 48.8 mg/L 及 IgG
合成指数为 0.75，余脑脊液内常规生化、病原学、脱

髓鞘相关抗体及寡克隆带检测无异常。8 月 4 日颈椎

MRI 平扫＋增强（中立位，图 1A～1E）检查示生理曲

度略变直，C4 ～ 6 段脊髓稍变细，T2 加权像可见 C4 ～ 6

段脊髓内散在异常高信号影（图 1B），未见明显强化。

结合患者脑脊液内蛋白轻度升高，尚不能排除脊髓脱

髓鞘病变可能。充分与患者家属沟通并在患者家属签

署知情同意书后，8 月 6 日始予以甲泼尼龙 500 mg/d
静脉冲击治疗 6 d，地塞米松 10 mg/d 静脉滴注 2 d，

过渡至泼尼松片 60 mg/d 口服，每 2 d 减量（30、20、
10 mg/d）至停药。治疗期间患者双手无力及震颤症

状未见明显改善。8 月 15 日进一步行颈椎 MRI 平 
扫＋增强（屈曲位，图 1F～1J）检查示 C5 ～ 7 段脊髓

稍变细，相应后硬膜外腔增宽，硬膜囊后壁与椎管后

壁分离，腔内见条片状异常信号影，T1 加权像呈等低

信号，T2 加权像呈高低混杂信号，增强见明显强化。

结合患者的发病年龄、症状特点、特殊体征、神经电

生理及屈曲位颈椎 MRI 检查结果，最终诊断为青少年

上肢远端肌萎缩（又称平山病），予以佩戴颈托、辅

助甲钴胺片及辅酶 Q10 神经营养药物治疗。患者于 
8 月 20 日出院，继续佩戴颈托及辅助营养神经药物治

疗。2021 年 7 月 13 日至海军军医大学（第二军医大学）

第二附属医院神经内科门诊随访，患者症状未再进展，

且有一定的改善，表现为手指肌力增强、伸指震颤减

少、寒冷麻痹减轻、肌肉萎缩未加重，复查神经传导

速度及针极肌电图较前相仿。

图 1 青少年上肢远端肌萎缩患者颈椎 MRI 平扫＋增强检查结果

中立位颈椎MRI （A～E）可见C4～6 椎体后脊髓变细，但无脊髓受压表现，B图中相应节段脊髓内可见散发高信号影，无强化；横

断面未见明显异常.屈曲位（F～J）可见C5～7 段脊髓稍变细，相应节段后硬膜囊后壁前移、后硬膜外间隙增宽，内可见条片状异

常信号影，T1 加权像呈等低信号，T2 加权像呈高低混杂信号，增强见明显强化；横断面显示脊髓前移，脊髓前间隙变窄，脊髓受

压变扁，左侧为主，后硬膜外腔增宽，内可见条形异常信号影，增强见明显强化. MRI：磁共振成像.
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2 讨 论 青少年上肢远端肌萎缩是一类特殊良性

神经系统疾病，隐匿性起病，发病年龄一般低于 20 岁

（15～18 岁多见），男性多发，具有显著地域性，亚

洲地区多发［1］。青少年上肢远端肌萎缩患者上肢无力

及肌萎缩多见于一侧，即使是双侧者，常以一侧表现

更为明显，一般右侧多见。有文献指出椎管内硬脊膜

后壁与黃韧带之间存在硬脊膜韧带，用于阻碍椎管内

硬脊膜向前移动，而青少年上肢远端肌萎缩患者的硬

脊膜韧带分布不对称是造成该疾病症状多为单侧发病

的原因［2］。青少年上肢远端肌萎缩可伴随特征性体 

征［3］：（1）“斜坡征”，指前臂的掌侧面和背侧面均

可见尺侧肌群萎缩，而肱桡肌多不受累，导致前臂尺

侧缘弧线消失，呈直线化；（2）寒冷麻痹，指寒冷环

境下手指僵硬、无力症状加重的现象；（3）伸指震 

颤，指患指伸展时可见不规则的、不一致的震颤，静

止时震颤消失。
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神经电生理检查是青少年上肢远端肌萎缩相关

重要辅助检查。神经传导显示受累神经复合肌肉动作

电位波幅通常降低及 F 波异常，但神经传导速度在疾

病早期大多正常，随着病情的进展可下降，说明有髓

神经纤维受损加重；肌电图多表现为静息时伴有自发

电位，运动单位电位波幅增高、时限延长及多相波比

例增加等，提示神经源性损伤［4］。本例患者的神经电

生理检查结果大多与此相吻合。本例患者双侧正中神

经和尺神经的运动传导速度减慢，提示其病情较早期

有一定的进展，神经纤维受损程度加重。屈曲位颈椎

MRI 是目前诊断青少年上肢远端肌萎缩的金标准，可

见低位颈髓前移、萎缩、扁平，相对应的后硬膜外腔

增宽，T2 加权像呈新月形或梭形异常信号影，部分可

见结节状及索条状流空血管，增强扫描呈明显强化［5］。 
本例患者颈椎 MRI（中立位）示 T2 加权像可见脊髓

内散在异常高信号影。有文献指出，青少年上肢远端

肌萎缩患者中立位颈椎 MRI 中 T2 加权像可见髓内出

现高信号影，与病程具有明显相关性，在发病早期虽

可能有颈髓受压缺血但未产生影像改变，随着病程的

延长，绝大多数患者髓内可见 T2 加权像高信号，该

信号改变提示髓内处于明显的神经液化坏死阶段，而

在病程后期，颈髓因长期受压导致缺血变性、变细，

异常信号可变得不明显［6］。

硬脊膜与脊柱生长速度不均衡是青少年上肢远

端肌萎缩的致病机制之一，硬脊膜生长速度小于脊柱

生长速度，屈颈时硬脊膜被拉伸，不能代偿屈颈所增

加的椎管长度，前移造成相应节段脊髓的压迫而致 
病［1］。本例患者在发病前有身高增长过快史，颈椎屈

曲位 MRI 示脊髓前间隙变窄、脊髓变扁及“膜 -壁分

离”，均支持此致病机制学说。此外，文献指出青少

年上肢远端肌萎缩多见于青春期男性，原因在于青春

期是人体身高增长的主要阶段，与女性相比，男性身

高生长速度往往更快、日常体育活动量更大，且男性

颈髓体积更大，更易发生损伤［7］。脊髓血管因素在青

少年上肢远端肌萎缩致病机制中发挥重要作用，颈椎

屈曲位 MRI 示下颈段脊髓前移，压迫脊髓前动脉终末

支沟动脉，造成脊髓前角细胞的缺血性改变，致相应

节段肌群萎缩。此外，颈椎屈曲位 MRI 示硬膜外腔

留空影，伴均匀强化，考虑为硬膜外扩张的静脉丛，

其形成机制包括：（1）硬脊膜前移造成其后硬膜腔

内负压，使得其内静脉丛过多灌注而扩张；（2）颈

部前屈使得颈静脉充盈减少，导致更多的静脉血回流

至内侧静脉丛。扩张的静脉丛可进一步加重脊髓前角

细胞的缺血［8］。有学者通过脊髓血管造影证实了青

少年上肢远端肌萎缩患者屈曲位颈静脉被压缩，后硬

膜外腔内侧静脉充盈扩张；此外颈部前屈可使血液瘀

滞在受压的脊髓节段，导致血小板聚集并释放组胺，

引起动脉痉挛和微循环损伤，加重脊髓前角细胞的缺 
血［9］。免疫机制异常也与青少年上肢远端肌萎缩的

致病机制相关，如某些青少年上肢远端肌萎缩患者特

异性微小抗原 IgE 含量明显增高［10］。本例患者脑脊

液内蛋白及 IgG 水平略微升高，糖皮质激素冲击治疗

后脊髓内高信号影有所减少，但患者症状未见明显好

转，故此发病机制在本例患者疾病进展中的作用有待

进一步商榷。还有研究指出青少年上肢远端肌萎缩

的发生跟家族遗传有关，该病患者中可检测到超氧化

物歧化酶基因变异［11］，但遗传性青少年上肢远端肌

萎缩目前还很罕见，因此青少年上肢远端肌萎缩是否

具有遗传性仍需进一步明确，本例患者无家族遗传病

史，尚不支持该机制学说。

多数学者认为青少年上肢远端肌萎缩具有自限

性，通常在发病 5 年左右病情可得到稳定，早期的诊

断和干预有助于得到更好的预后。佩戴颈托是最常

用、最经济、最简单的治疗手段，实现颈部制动以防

治颈前屈时硬脊膜前移压迫脊髓，可延缓病程进展，

有助于后期神经功能的保留与恢复，通常要求患者每

天除睡眠时间尽可能一直佩戴，持续佩戴时间自发病

起至少满 5 年。此外，服用神经营养类药物（维生素

B、辅酶 Q 等）、积极的康复理疗及功能训练有助于

患者预后［12］。对于一些无法长期坚持佩戴颈托、长

期佩戴颈托治疗后症状仍然持续进展或症状自限后再

次出现进展的患者，可采取手术干预，常采用颈部脊

髓松解术联合硬脊膜成形术，可有效缓解脊髓压迫，

阻碍病情进展，但存在手术风险较高、价格昂贵等弊

端［13］。本例患者自确诊后予以佩戴颈托、辅助营养

神经药物治疗，1 年后复诊时其症状得到一定的改善，

肌电图较前相仿，说明患者病情平稳，呈好转趋势，

可见目前治疗手段有效，嘱以继续维持该治疗方案，

定期随访。
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1 病例资料 患者女，32 岁，2021 年 7 月 2 日无明

显诱因出现发热（最高体温 38.3 ℃）伴头痛，当时

无明显的寒战、恶心、呕吐、腹痛、腹泻等不适。于 

· 病例报告 ·

7 月 4 日 23 时就诊我院发热门诊，新型冠状病毒

核酸检测呈阴性，血 CRP 29.68 mg/L、白细胞计数

5.5×109/L、中性粒细胞计数 3.4×109/L、单核细胞比


