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摘要目的:探讨肝性脊髓病( HM)的临床特点及治疗方法。方法:对 30例确诊 HM患者的临床资料进行回顾性分析。结果:

30 例患者均具有典型的痉挛性截瘫的临床表现; 4例( 13. 3% )曾接受门腔静脉分流术; 28 例( 93. 3% )血氨轻中度增高,血氨检测

正常者 2例( 6. 6% ) ; 28 例( 93. 3% )内科治疗无明显效果。结论 :HM 患者以痉挛性截瘫为主要表现,血氨增高可能不是惟一致病

因素,常规内科治疗效果不佳, 肝移植为HM 的治疗带来希望。
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ABSTRACT Objective: To analyze the clinical features of hepatic myelopathy(HM ) , and to explore the possible treatment measures

for HM patients. Methods: Clinical data of 30 definite HM patients were analyzed retrospectively. Results: All the 30 HM patients( 100% )

had typical clinical fealures of spastic paraplegia( SP) but without sensory dysfunction. 4 of 30 cases ( 13. 3% ) received portacaval shunt( PCS) .

The blood ammonia level of 2 cases( 6. 6% ) was normal and was slightly or moderately increased( 98~ 130Lmol/ L ) in another 28 patients( 93.

3% ) . All the 30 HM patients received medicine treatment, there was no signifieant effect in 28 cases ( 93. 3% ) . Conclusion: HM is character-

ized clinically by SP without sensory involvement. The increased blood ammonia level is not the only cause and routine medicine treatment is

proved to be unefficient. Liver transplantation may afford promise of the treatment of HM patients.
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  肝性脊髓病( hepatic myelopathy, HM)是一种少见的慢性肝

病并发症,绝大多数发生于肝硬化患者, 临床特点为隐袭起

病、逐步进展的双下肢痉挛性截瘫,一般无感觉及括约肌功能

障碍。一般认为HM 与门腔静脉分流术和自发门体静脉分流

有关,但具体病理生理机制尚不清楚。我们回顾分析了我市

传染病院 1992年至 2005 年收治的 30 例HM, 并结合文献进行

讨论,报告如下。

1  对象与方法
1. 1 一般资料

本组 30例, 男27例, 女3 例;年龄39- 52岁, 平均( 43. 5 ?

4.9)岁, 病程 2~ 8 年 , 平均 3. 6 年, 其中 20 例为乙肝后肝硬

化, 10例为酒精性肝硬化。本组患者均为隐袭起病 ,症状进行

性加重,进展速度不同, 自出现最初脊髓症状至完全不能行

走。

1. 2 方法

对 30例 HM患者的病史特点、神经系统查体、辅助检查结

果、治疗措施及转归等进行回顾性分析。

1. 3 统计学方法

采用 Excell 2000 软件对资料进行均数和构成比统计分

析。

2  结果

2. 1 临床特征

 (收稿日期: 2006- 03- 13 接受日期: 2006- 04- 19)

本组 30 例中有明确肝性脑病史者 20 例( 66. 7%) , 肝性脑

病同时或不久即出现脊髓损害症状者 18 例; 4 例 ( 13. 3% )有

门静脉分流手术史,从手术至出现脊髓损害症状时间 3~ 9 个

月,平均 4. 5个月; 并发肝性糖尿病者 4 例( 13. 3% ) ; 有呕血、

黑便史者 16 例( 53. 3% ) ; 24 例( 80% )胃镜证实食管胃底静脉

曲张。神经系统查体; 30 例均有不同程度的痉挛性截瘫表现,

肌力 1~ 4 级,其中 2 级及以下者 18例, 3级及以上者 12 例;主

观麻木者 20例 10 例感觉系统检查均无异常; 29 例腱反射亢

进 24 例踝震挛( + ) ; 30例双侧病理反射均为阳性。

2. 2  辅助检查

30例血常规均有不同程度的三系降低; 肝功能检查转氨

酶轻度增高者 26 例( 86. 7% ) , 其余转氨酶正常,血清胆红素轻

度增高者 25 例( 83. 3% ) , 29 例( 96. 7% )有不同程度的低蛋白

血症, A/ G比例倒置; 血氨检测正常者 2 例( 6. 6% ) , 其余 28 例

( 93. 3% )轻中度增高, 范围 98~ 130Lmol/ L 平均 110Lmol/ L(正

常参考值 [ 75Lmol/ L) 28 例行腹部 B超示肝硬化改变, 19 例行

腰穿脑脊液检查均正常, 30 例行脊髓 MRI 检查均无异常; 24

例行脑电图检测示双下肢神经源性损害, 以髓鞘病变为主。

2. 3  转归

本组 30 例患者均给予低蛋白饮食、神经营养、保肝降血

氨等治疗。20例给予 B 族维生素口服或肌肉注射 19 例给予

支链氨基酸和(或)精氨酸静脉注射,口服乳果糖 2 例给予糖

皮质激素治疗,其中 1 例行鞘内注射地塞米松 4 次, 共 40mg。

30例住院时间 10~ 60d。24例 ( 80%)经治疗后血氨水平降为

正常,双下肢无力者仅 2例( 6. 6% )其余 28 例( 93. 3% )无明显

变化。
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3  讨论

慢性肝脏疾病后期, 尤其肝硬化患者常常出现神经系统

并发症,其中最常见的是肝性脑病( HE) , 其他少见情况还有获

得性肝脑变性( AHCD)和 HM。HM 是一种并发于慢性肝病的

少见的神经系统变性病, 常发生于门腔静脉分流术和自发门

体静脉分流后临床主要表现为隐系起病、逐步进展的双下肢

痉挛性截瘫,肌张力增高, 腱反射亢进, 锥体束征阳性, 而一般

无感觉及括约肌功能障碍[ 1, 2]。本组 30 例均有不同程度的痉

挛性截瘫表现, 符合 HM 的临床特征, 与王向波等报道相似。

本组患者脊髓 MRI 均未见异常, 这在与炎性脱髓鞘疾病的鉴

别中非常重要。因此, 凡中年以上男性, 具有慢性肝病史、出

现上述特征性临床表现者, 要考虑本病的可能。行影像学和

实验室检查,进一步排除脱髓鞘脊髓病, 亚急性联合变性遗传

性痉挛性截瘫、肝豆状核变性等即可诊断[ 3, 4]。

本组患者血氨水平仅轻中度增高,且有 2 例血氨正常, 提

示血氨水平与脊髓损害不呈平行关系。虽然经过治疗血氨水

平降至正常,但脊髓损害未见改善,提示血氨水平增高可能不

是本病惟一致病因素。有报道约 28%患者病程中并无脑病发

生,推测HE 和HM 可能存在不同的发病机制[5, 6]。目前关于

HM的发病机制仍不清楚, 多数学者认为是由于肝脏解毒功能

下降,毒性物质进入循环, 对脊髓产生了直接损害;另外, 也可

能是由于脊髓必须的营养物质缺乏, 使脊髓受到损伤, 二者均

可干扰神经纤维和髓鞘的营养代谢, 使远离胞体的脊髓侧索

得不到充分的营养, 而产生变性和脱髓鞘病变。慢性肝病患

者脊髓和脑的病理改变有很大不同, 在脊髓可见脊髓侧索对

称性脱髓鞘改变,有时伴有轴索丢失,通常不超过颈段脊髓水

平;在大脑半球, 纹状体等可见不同程度 Alzheimer II型细胞增

生及不均衡性神经元丢失。这种大脑和脊髓的不同病理改变

可能由不同致病因素分别造成, 也有人认为是由于共同因素

造成,如暴露于同种有毒物质, 但脑和脊髓对致病因素反应不

同。有人提出早期行回肠- 直肠吻合术, 去除结肠功能, 减少

肠腔内的吸收, 对本病有一定疗效[7, 8]。

虽然本组 30例患者接受了正规的内科治疗及神经营养

治疗,有的患者还使用糖皮质激素, 但效果均不理想, 仅 2 例

略有好转,其余 28例在住院期间无明显变化, 提示HM 虽然在

病理上具有脱髓鞘改变, 但和多发性硬化等脱髓鞘病不同, 使

用糖皮质激素等免疫抑制剂倾向无效。通常的限制蛋白摄

入、降低血氨治疗也无明显效果,有作者报道肝移植能够显著

改善脊髓损害症状, 改善程度和 HM 最初出现症状至肝移植

的时间相关。虽然尚缺乏大样本病例的证据支持, 但这一发

现仍为HM 的治疗带来了希望。
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  治疗时病人出汗少、局部疼痛及脂肪硬结少, 病人易耐

受,这与所使用的 SR1000 肿瘤射频热疗机有关, 此机为首台

国内射频热疗机, 主要用于治疗深部脏器肿瘤, 如肺癌、膀胱

癌等,频率为 41MHz, 电容式加热,最大输出功率为 1000W。实

验表明[ 10]频率 8MHz 的电磁波脂肪与肌肉的吸收比为 11: 1,

而41MHz 电磁波脂肪与肌肉的吸收比为 4: 1。由此可见 8MHz

较 41MHz 更易引起脂肪层产热过多, 发生脂肪硬结。

由于本文病例较少,我们还不能肯定吐温 80 在肿瘤的热

化疗中能很好地起着降低化疗药物的剂量和治疗所需温度,

减少毒副反应,改善晚期癌症病人的症状和体征及提高生存

质量的作用,因此更进一步的观察研究是十分必要的。
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