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以听力减退为主要表现的中枢神经系统表面铁沉积症 １ 例并
文献复习
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摘要:目的　 探讨以听力减退为主要表现的中枢神经系统表面铁沉积症( ｓｕｐｅｒｆｉｃｉａｌ ｓｉｄｅｒｏｓｉｓ ｏｆ ｔｈｅ ｃｅｎｔｒａｌ ｎｅｒｖｏｕｓ ｓｙｓｔｅｍꎬ
ＳＳＣＮＳ)的早期诊疗手段ꎬ以及对首发症状为听力减退的疾病的诊断、鉴别、总结和思考ꎮ 方法　 回复性分析我院耳鼻喉科收

治的以进行性听力减退为首发症状、无明显脑外伤、出血及手术史 ＳＳＣＮＳ 的 １ 例患者病历资料ꎬ讨论其中枢神经系统表面铁

沉积症的临床诊治及影像学特点ꎬ结合查阅国内外相关文献及经验ꎬ探讨该病种的早期诊疗手段以及对首发症状为听力减退

的疾病的诊断、鉴别、总结和思考ꎮ 结果 　 经治后听力较前无明显改善ꎬ间有耳鸣ꎬ患者要求出院ꎮ 出院后进行跟踪随访发

现ꎬ患者长期在家未规律就诊及服用铁螯合剂ꎬ听力症状无明显进一步加重ꎬ自述步态如常ꎬ偶有不稳ꎬ拒绝进一步检查ꎮ
结论　 耳鼻喉科医师在临床上对原因不明的特发性进行性感音神经性听力下降患者要更加重视ꎬ不仅要提高对 ＳＳＣＮＳ 的认

识ꎬ更要规范化培训临床上“听力减退”患者的诊疗思路ꎬ加强对引起“听力减退”的原发病的定位定性诊断及鉴别ꎮ
关键词:中枢神经系统表面铁沉积症ꎻ感音神经性耳聋ꎻ阵发性耳鸣
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　 　 中枢神经系统表面铁沉积症(ｓｕｐｅｒｆｉｃｉａｌ ｓｉｄｅｒｏｓｉｓ
ｏｆ ｔｈｅ ｃｅｎｔｒａｌ ｎｅｒｖｏｕｓ ｓｙｓｔｅｍꎬ ＳＳＣＮＳ)是一种由慢性、
间断性、少量蛛网膜下腔出血导致含铁血黄素沉

积于软脑膜下、脑组织、脑神经和脊髓表面的一种

神经系统变性病[１] ꎮ 大多与肿瘤、外伤、脑血管畸

形、颅脑及脊柱外科手术、神经根撕脱、硬膜撕裂

以及各种原因引起的长期脑脊液漏等密切相关ꎮ
进行性加重的感音神经性聋、小脑共济失调和锥

体束损伤是本病的临床三联征ꎬ除此之外还可表

现为:痴呆ꎬ癫痫ꎬ嗅觉、味觉和视觉障碍ꎬ二便障

碍ꎬ头颈背部疼痛ꎬ以及动眼神经损伤、失语等[２] ꎮ
多为数种症状并发ꎬ而以单纯听力减退为表现的

较少见ꎮ 本文报告 １ 例以“听力减退”就诊ꎬ最终

通过影像学初步诊断为“ＳＳＣＮＳ”的特殊病例ꎬ为
临床医师提供该病的诊断思路ꎬ加强对疾病的早

期诊断ꎮ

１　 病历资料

１.１　 病史简要

患者ꎬ男ꎬ４０ 岁ꎮ 因“发现双耳听力下降 １ 年

余ꎬ加重伴耳鸣 ３ 个月”于 ２０２２ 年 １０ 月 １６ 日收入

广州中医药大学东莞医院耳鼻喉科病区ꎮ 患者于 １
余年前以“双耳听力下降”起病ꎬ外院查纯音听力测

试双耳高频听阈为 ５０ ｄＢꎬ气骨导差异小于 １５ ｄＢꎬ
表现为感音神经性听力下降ꎬ当时无双耳闷塞感ꎬ无
耳痛ꎬ无耳道流脓ꎬ无头晕头痛ꎬ无恶心呕吐ꎬ无黑

朦ꎬ无四肢乏力及行走不稳ꎬ无明显认知行为及性格

障碍ꎮ ２０２１ 年 ４ 月 １８ 日至深圳某院就诊ꎬ当时未

予治疗ꎮ 发病 １ 年间ꎬ自觉双耳听力下降较前呈进

行性加重ꎬ伴有阵发性耳鸣ꎬ呈嗡鸣样低声响ꎬ行走

步态可ꎬ无头晕头痛ꎬ无言语、认知、大小便功能障

碍ꎮ 期间多次至外院耳鼻喉科就诊ꎬ予对症治疗后

症状仍无明显缓解(具体药物不详)ꎮ 为行系统诊

治ꎬ遂由广州中医药大学东莞医院耳鼻喉科门诊以

“双耳听力减退”收治住院ꎮ
１.２　 既往史

否认“高血压”、“糖尿病”、“冠心病”等病史ꎮ
否认“肝炎”、“结核”、“伤寒”等传染病史ꎮ 否认外

伤及手术史ꎮ 否认输血史ꎮ 预防接种随当地进行ꎻ
否认药物、食物过敏史ꎻ生于原籍ꎬ无长期外地居住

史ꎬ无疫水、疫区接触史ꎬ否认饮酒史、吸烟史ꎮ 无放

射物、毒物接触史ꎬ无冶游史ꎻ已婚ꎬ家人体健ꎬ已育ꎬ
子女体健ꎻ否认家族性遗传病史ꎮ

１.３　 专科检查

双耳廓无畸形ꎬ双耳外耳道无红肿ꎬ耳道干洁ꎬ
鼓膜松弛部轻度充血ꎬ光锥存ꎮ 鼻腔未见新生物ꎮ
内科检查未见明显异常ꎮ 神经系统查体:神志清ꎬ言
语流利ꎬ粗测记忆力、计算力、定向力、理解力等高级

皮层功能未见异常ꎬ双侧嗅觉、视觉、味觉正常ꎬ眼球

各方向活动可ꎬ无震颤、凝视ꎬ无面瘫ꎬ双耳听力粗侧

下降ꎬ双 Ｒｉｎｎｅ ̓ ｓ ｔｅｓｔ ( ±)ꎬＷｅｂｅｒ ̓ ｓ ｔｅｓｔ 稍左偏ꎬ
Ｓｃｈｗａｂａｃｈ̓ｓ ｔｅｓｔ( －)ꎬ四肢肌力、肌张力正常ꎬ感觉

查体无异常ꎬ腹壁、肱二头肌、肱三头肌、膝反射、跟
腱等生理反射存在ꎬ病理反射未引出ꎬ指鼻稳准ꎬ目
测步态协调ꎬ闭目难立征阴性ꎬ轮替运动正常ꎬ未见

肌束颤动、手足徐动及抽搐ꎮ
１.４　 辅助检查

１.４.１　 院前检查

２０２１ 年 ４ 年 １８ 日深圳某院查纯音测听提示:
双耳轻度高频神经性耳聋(见图 １Ａ)ꎮ 耳内镜提

示:左侧耳道深部见少量耵聍样物附着ꎬ右耳通畅、
无附着物ꎮ 声导抗测试:双耳鼓室图呈 Ａ 型ꎮ ２０２１
年 １２ 月 １１ 日东莞某院查纯音侧听提示:双耳中度

高频神经性耳聋ꎮ (较 ２０２１ 年 ４ 月 １８ 日降约 ２０ ｄｂ)ꎮ
声阻抗试验:Ａ 型ꎮ ２０２２ 年 ２ 年 ２０ 日深圳某院复

查纯音测听＋声导抗提示:右耳较 ２０２１ 年 １１ 月 １２
日下降 ２０ ｄｂꎬ左耳无明显变化ꎮ ５ 月 ２９ 日(见图

１Ｂ)、７ 月 ２５ 日、９ 月 ２５ 日、１０ 月 １８ 日纯音测听结

果(见图 １Ｃ)较前均无显著差异ꎮ
１.４.２　 住院检查

三大常规、心肝肾功能、凝血、自免一组、血
脂等检查结果未见明显异常ꎮ 感染八项提示携

带乙肝表面抗原ꎮ 心电图、胸片、耳内镜 (见图

２)检查大致正常ꎮ 纯音测听示:双耳高频神经性

耳聋ꎻ声阻抗示:双耳 Ａ 型ꎻ耳鸣检查提示:耳鸣

位点(左耳:３ １７５ Ｈｚꎬ６５ ｄｂ Ｈｚꎬ５ ｄｂ ＳＬꎬＦＢＴ 及

ＦＲＩ 部分阳性ꎻ右耳:３ １７５ Ｈｚꎬ６９ ｄｂ Ｈｚꎬ３ ｄｂ ＳＬꎬ
ＦＢＴ 阳性ꎬＦＲＩ 阴性) ꎮ ３ . ０ 内耳 ＭＲＩ 平扫、３ . ０
颅脑 ＭＲＩ 平扫＋增强 ＋ＭＲＡ＋ＳＷＩ、颈椎 ＭＲＩ 平

扫＋增强:脑表面、颈髓及上段胸髓表面多发线状

异常信号(见图 ３Ａ－Ｃ、图 ４Ｂ) ꎬ双侧听神经表面

见线状 ＳＷＩ 低信号(见图 ４Ｃ) ꎬ符合中枢神经系

统表面铁沉积症影像学特点ꎬ同时提示中脑小梗

死灶 /缺血灶ꎻ颈胸段脊髓腹侧腔增宽ꎬ待排脑脊

液渗漏(见图 ４Ｂ) ꎻ右侧大脑前动脉 Ａ１ 段发育纤

细(见图 ５) ꎮ 颈 ３ / ４、４ / ５ 椎间盘向周缘膨出ꎬ压
迫相应层面硬膜囊前缘 (见图 ４Ａ) ꎮ 因患者拒

绝ꎬ未行腰椎穿刺术ꎮ
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图 １　 纯音听阈测试结果
Ａ: ２０２１ 年 ４ 月 １８ 日ꎻ Ｂ: ２０２２ 年 ５ 月 ２９ 日ꎻ Ｃ:２０２２ 年 １０ 月 １８ 日

Ｆｉｇｕｒｅ１　 Ｐｕｒｅ ｔｏｎｅ ｔｈｒｅｓｈｏｌｄ ｔｅｓｔ ｒｅｓｕｌｔｓ
Ａ:２０２１￣４￣１８ꎻ Ｂ:２０２２￣５￣２９ꎻ Ｃ:２０２２￣１０￣１８

图 ２　 耳内镜检查:双耳外耳道畅ꎬ双耳鼓膜完整
Ｆｉｇｕｒｅ ２　 Ｅａｒ ｅｎｄｏｓｃｏｐｙ: ｔｈｅ ｅｘｔｅｒｎａｌ ｅａｒ ｃａｎａｌｓ ｏｆ ｂｏｔｈ ｅａｒｓ ｗｅｒｅ ｏｐｅｎꎬ ｔｈｅ ｅａｒｄｒｕｍｓ ｏｆ ｂｏｔｈ ｅａｒｓ ｗｅｒｅ ｉｎｔａｃｔ
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图 ３　 颅脑 ＭＲＩ
Ａ:ＳＷＩ 特征性低信号ꎻＢ:小脑、脑干及大脑半球表面多发线状 Ｔ２ＷＩ 低信号影ꎻＣ:小脑、脑干及大脑半球表面多发线状
Ｔ２ＷＩ / ＦＬＡＩＲ 低信号影ꎻＤ:Ｔ１ＷＩ 脑实质及表面未见明显异常信号

Ｆｉｇｕｒｅ ３　 Ｉｍａｇｉｎｇ ｄａｔａ
Ａ: ＳＷＩ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃ ｌｏｗ ｓｉｇｎａｌꎻ Ｂ: Ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｌｉｎｅａｒ Ｔ２ＷＩ ｌｏｗ ｓｉｇｎａｌ ｓｈａｄｏｗｓ ｏｎ ｃｅｒｅｂｅｌｌｕｍꎬ ｂｒａｉｎｓｔｅｍ ａｎｄ ｃｅｒｅｂｒａｌ
ｈｅｍｉｓｐｈｅｒｅｓꎻ Ｃ: Ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｌｉｎｅａｒ Ｔ２ＷＩ / ＦＬＡＩＲ ｌｏｗ￣ｓｉｇｎａｌ ｓｈａｄｏｗｓ ｏｎ ｔｈｅ ｓｕｒｆａｃｅ ｏｆ ｔｈｅ ｃｅｒｅｂｅｌｌｕｍꎬ ｂｒａｉｎｓｔｅｍ ａｎｄ ｃｅｒｅ￣
ｂｒａｌ ｈｅｍｉｓｐｈｅｒｅｓꎻ Ｄ: Ｔｈｅｒｅ ｗｅｒｅ ｎｏ ｏｂｖｉｏｕｓ ａｂｎｏｒｍａｌ ｓｉｇｎａｌｓ ｏｎ ｔｈｅ ｂｒａｉｎ ｐａｒｅｎｃｈｙｍａ ａｎｄ ｓｕｒｆａｃｅ ｏｆ Ｔ１ＷＩ
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图 ４　 颈椎与内耳 ＭＲＩ
Ａ:颈 ３ / ４、颈 ４ / ５ 椎间盘局部向后突出ꎬ硬膜囊受压ꎬ脊髓内可见长节段高信号ꎻＢ:颈胸段脊髓腹侧椎管内液体聚积增
多ꎬ脊髓表面可见线状 Ｔ２ＷＩ 低信号影ꎬ脊髓变细萎缩ꎬ信号不均ꎬ脊髓内可见长节段 Ｔ２ＷＩ 压脂序列高信号ꎻＣ:双侧听
神经表面见线状 ＳＷＩ 低信号

Ｆｉｇｕｒｅ ４　 ＭＲＩ ｏｆ ｃｅｒｖｉｃａｌ ｖｅｒｔｅｂｒａ ａｎｄ ｉｎｎｅｒ ｅａｒ
Ａ: Ｃｅｒｖｉｃａｌ ３ / ４ꎬ ｃｅｒｖｉｃａｌ ４ / ５ ｄｉｓｃ ｌｏｃａｌ ｈｅｒｎｉａｔｉｏｎꎬ ｄｕｒａｌ ｓａｃ ｃｏｍｐｒｅｓｓｉｏｎꎬ ｌｏｎｇ ｓｅｇｍｅｎｔ ｈｉｇｈ ｓｉｇｎａｌ ｃａｎ ｂｅ ｓｅｅｎ ｉｎ ｔｈｅ
ｓｐｉｎａｌ ｃｏｒｄꎻ Ｂ: Ｆｌｕｉｄ ａｃｃｕｍｕｌａｔｉｏｎ ｉｎ ｔｈｅ ｖｅｎｔｒａｌ ｓｐｉｎａｌ ｃａｎａｌ ｏｆ ｔｈｅ ｃｅｒｖｉｃａｌ ａｎｄ ｔｈｏｒａｃｉｃ ｓｐｉｎａｌ ｃｏｒｄ ｉｎｃｒｅａｓｅｄꎬ ｌｏｗ
ｓｉｇｎａｌ ｓｈａｄｏｗ ｏｆ ｌｉｎｅａｒ Ｔ２ＷＩ ｗａｓ ｓｅｅｎ ｏｎ ｔｈｅ ｓｕｒｆａｃｅ ｏｆ ｔｈｅ ｓｐｉｎａｌ ｃｏｒｄꎬ ａｎｄ ｔｈｅ ｓｐｉｎａｌ ｃｏｒｄ ｂｅｃａｍｅ ｔｈｉｎｎｅｒ ａｎｄ ａｔｒｏｐｈｉｅｄ
ｗｉｔｈ ｕｎｅｖｅｎ ｓｉｇｎａｌｓ. Ｈｉｇｈ ｓｉｇｎａｌ ｏｆ ｌｏｎｇ ｓｅｇｍｅｎｔ Ｔ２ＷＩ ｆａｔ ｐｒｅｓｓｕｒｅ ｓｅｑｕｅｎｃｅ ｗａｓ ｓｅｅｎ ｉｎ ｔｈｅ ｓｐｉｎａｌ ｃｏｒｄꎻ Ｃ: Ｌｏｗ ｌｉｎｅａｒ
ＳＷＩ ｓｉｇｎａｌ ｗａｓ ｏｂｓｅｒｖｅｄ ｏｎ ｂｉｌａｔｅｒａｌ ａｕｄｉｔｏｒｙ ｎｅｒｖｅ ｓｕｒｆａｃｅ

图 ５　 颅脑 ＭＲＡ:右侧大脑前动脉 Ａ１ 段管腔纤细ꎬ血流信
号减低

Ｆｉｇｕｒｅ ５　 Ｃｒａｎｉｏｃｅｒｅｂｒａｌ ＭＲＡ: Ｔｈｅ ｌｕｍｅｎ ｏｆ ｔｈｅ Ａ１ ｓｅｇｍｅｎｔ
ｏｆ ｔｈｅ ｒｉｇｈｔ ａｎｔｅｒｉｏｒ ｃｅｒｅｂｒａｌ ａｒｔｅｒｙ ｉｓ ｔｈｉｎ ａｎｄ ｔｈｅ
ｂｌｏｏｄ ｆｌｏｗ ｓｉｇｎａｌ ｉｓ ｒｅｄｕｃｅｄ

１.５　 诊断及治疗

本案例患者为中年男性ꎬ慢性病程ꎬ病程 １ 年

余ꎬ以双耳听力下降起病ꎬ发病一年余ꎬ多次复查听

力呈现出双耳高频感音神经性下降ꎬ并有进行性加

重的趋势ꎬ后期逐渐出现耳鸣ꎻ查双耳听力粗侧下

降ꎬ双 Ｒｉｎｎｅ ̓ ｓ ｔｅｓｔ ( ± )ꎬ Ｗｅｂｅｒ ̓ ｓ ｔｅｓｔ 稍 左 偏ꎬ
Ｓｃｈｗａｂａｃｈ̓ｓ ｔｅｓｔ(－)ꎬ听神经受损ꎻ患者自述间有行

走偏斜症状ꎬ但查体目测步态协调ꎬ闭目难立征阴

性ꎬ眼震(－)ꎬ指鼻稳准ꎬ轮替运动正常ꎬ未见肌束颤

动、手足徐动及抽搐ꎬ未明确小脑共济失调及锥体束

体征等改变ꎮ ＭＲＩ 可见:小脑、脑干及大脑半球表

面多发线状 Ｔ２ＷＩ 及 Ｔ２ＷＩ / ＦＬＡＩＲ 低信号影ꎬＳＷＩ

呈特征性明显低信号ꎬ双侧听神经表面亦见线状

ＳＷＩ 低信号ꎬ小脑蚓部萎缩变性ꎻＴ１ＷＩ 脑实质及表

面未见明显异常信号ꎻ颈 ３ / ４、颈 ４ / ５ 椎间盘局部向

后突出ꎬ相应硬膜囊受压ꎻ颈胸段脊髓腹侧椎管内液

体聚积增多ꎬ脊髓表面可见线状 Ｔ２ＷＩ 低信号影ꎬ颈
胸段脊髓变细萎缩ꎬ信号不均ꎬ脊髓内可见长节段

Ｔ２ＷＩ 及 Ｔ２ＷＩ 压脂序列高信号ꎮ 颅脑 ＭＲＡ 提示右

侧大脑前动脉 Ａ１ 段管腔纤细ꎬ血流信号减低ꎮ 从

症状上看ꎬ该患者表现为单一的进行性听力下降ꎬ考
虑可能与第八对颅神经受累有关ꎬ结合 ＭＲＩ 磁敏感

序列检查所表现的典型线状异常信号ꎬ该患者脑表

面、颈髓及上段胸髓表面、双侧听神经表面均可见多

发线状异常信号ꎬ可诊断为 ＳＳＣＮＳꎮ 值得注意的

是ꎬ该患者颈胸段脊髓腹侧腔液体积聚ꎬ脑脊液漏待

排ꎬ结合颈 ３ / ４、４ / ５ 椎间盘向周缘膨出ꎬ压迫相应层

面硬膜囊前缘ꎬ考虑此次起病原因不除外与硬膜囊

受损致慢性蛛网膜下腔出血有关ꎮ 但因患者自身原

因ꎬ拒绝完善脑脊液检查、脊髓造影等ꎬ因此出血病

灶有待进一步定位ꎮ
该患者收入我科后予常规听力减退治疗:西医

治疗上予注射用鼠神经生长因子及甲钴胺以营养神

经、银杏叶提取物注射液以改善耳部微循环、抗感

染、促神经修复等对症治疗ꎬ中医治疗上予中医理疗

调整脏腑功能及中药补益气血ꎬ健脾养心为主ꎮ 经

治后听力较前无明显改善ꎬ间有耳鸣ꎬ患者要求出

院ꎮ 出院后进行跟踪随访发现ꎬ患者长期在家未规

律就诊及服用铁螯合剂ꎬ听力症状无明显进一步加

重ꎬ自述步态如常ꎬ偶有不稳ꎬ拒绝进一步检查ꎮ
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２　 讨　 论

中枢神经系统表面铁沉积症( ｓｕｐｅｒｆｉｃｉａｌ ｓｉｄｅｒｏ￣
ｓｉｓ ｏｆ ｔｈｅ ｃｅｎｔｒａｌ ｎｅｒｖｏｕｓ ｓｙｓｔｅｍꎬ ＳＳＣＮＳ)是一种由

慢性、间断性、少量蛛网膜下腔出血导致含铁血黄素

沉积于软脑膜下、脑组织、脑神经和脊髓表面的一种

神经系统变性病[１]ꎮ 是一种极其罕见的疾病ꎬ发病

率仅为 ０.７％ꎮ 目前该病的机制尚不明确ꎬ多认为可

能由于长期少量蛛网膜下腔出血所致ꎬ脑脊液中的

红细胞分解为球蛋白和具有神经毒性的亚铁血红

素ꎬ在亚铁血红素的刺激下ꎬ神经胶质细胞释放血红

素氧合酶和去铁铁蛋白ꎮ 血红素氧合酶将血红素分

解为游离铁和胆绿素ꎬ载铁蛋白结合游离铁形成铁蛋

白ꎬ继而形成含铁血黄素ꎮ 此过程可能具有神经保护

作用ꎬ可以防止游离铁介导的神经元损伤ꎮ 而当蛛网

膜下腔中血液的持续存在最终超过铁蛋白的产生能

力ꎬ游离铁会导致自由基介导的神经元损伤[３]ꎮ
该病自首次报道为 １９０８ 年ꎬ在影像学技术普及

前ꎬ因 ＳＳＣＮＳ 临床表现特异性不显著ꎬ主要是以活

检、术中观察、尸检作为确诊依据ꎮ 而当 ＭＲＩ 技术

出现后ꎬ医学界对该病的了解得以进一步加深ꎮ 临

床上专家常以含铁血黄素沉积的不同位置将ＳＳＣＮＳ
分为两类:①皮质型铁沉积症 ( ｃｏｒｔｉｃａｌ ｓｕｐｅｒｆｉｃｉａｌ
ｓｉｄｅｒｏｓｉｓꎬ ｃＳＳ):多见于淀粉样脑血管病、中枢神经血

管炎、可逆性脑血管收缩综合征、皮质静脉梗死ꎻ②幕

下型铁沉积症 ( ｉｎｆｒａｔｅｎｔｏｒｉａｌ ｓｕｐｅｒｆｉｃｉａｌ ｓｉｄｅｒｏｓｉｓꎬ
ｉＳＳ):目前没有明确标准ꎬ一般认为含铁血黄素沉积

累及幕下ꎬ包括脑干、小脑等ꎬ也可以累积幕上ꎮ ｉＳＳ
又可分为 ｉＳＳ￣１ 型:影像学没有明确自发性出血或

外伤性颅内出血的原因或病史ꎬ该型患者往往听力

下降、行走不稳等临床表现ꎻｉＳＳ￣２ 型:影像学上有相

关的导致含铁血黄素沉积的自发性出血或外伤性颅

内出血[４]ꎮ 目前 ＭＲＩ 已经是确诊 ＳＳＣＮＳ 的主要手

段ꎬＴ２ＷＩ 和 ＳＷＩ 是最敏感的序列ꎬ表现为脑、脊髓

表面含铁血黄素特征性线样信号[２]ꎮ 除此之外ꎬ临
床表现也是重要的诊断依据ꎬ“进行性加重的感音

神经性聋”、“小脑共济失调”和“锥体束损伤”是本

病的典型临床三联征ꎬ除此之外也有文献报道:痴
呆、癫痫、嗅觉味觉视觉障碍、二便障碍、头颈背部疼

痛、面神经麻痹、眩晕、头痛、认知功能减退、复视、失
语等[２]ꎮ 笔者通过检索知网自 ２００５ 年至今国内所

报道的中枢神经系统表面含铁血黄素沉积症 ６９ 篇

病例ꎬ共计 １３９ 例确诊为 ＳＳＣＮＳ 患者ꎬ针对其临床

症状及体征进行分析ꎬ发现:男性患者 ８０ 例ꎬ女性患

者 ５９ 例ꎮ 其中感音神经性听力下降 １１１ 例ꎬ小脑共

济失调 １０６ 例ꎬ锥体束征 ４９ 例ꎬ头痛 ２１ 例ꎬ认知障

碍 ２４ 例ꎬ膀胱障碍 ２２ 例ꎬ构音障碍 ８ 例ꎬ神经痛 １４
例ꎬ耳鸣 ７ 例ꎬ视力模糊 ６ 例ꎬ少数患者出现意识丧

失、情志障碍、喷射状呕吐等症状ꎮ 大多为数种症状

并发ꎬ单一症状少见ꎮ 该汇总中仅有 ４ 例有明确的

颅脑外伤史ꎬ１３ 例合并颅脑病变ꎬ３ 例高血压病史ꎮ
由上述可知ꎬ该病的临床表现呈现多样性ꎬ以“三联

征”为典型临床表现ꎬ其中进行性听力下降占据绝

大多数ꎬ因此有相当一部分 ＳＳＣＮＳ 患者初诊于耳鼻

喉科而非神经科ꎮ ＳＳＣＮＳ 发病差异大ꎬ缺乏特异

性ꎬ单一症状发病罕见ꎬ这也加剧了对本例患者的鉴

别难度ꎮ
随着影像学技术的发展ꎬ目前对于该病的病因

研究也逐渐增加ꎬ研究认为 ｃＳＳ 与 ｉＳＳ 病因有所不

同ꎬ常分开论述ꎮ 一项含 １１３ 例 ｃＳＳ 患者的临床研

究提出有高达 ９ 成的患者病因是可明确、很可能及

可能的脑淀粉样变ꎬ该类患者出血病灶往往局限于

局部及微血管[５]ꎬ其他疑似病因有:中枢神经系统

血管炎、颈内动脉狭窄扩张术后导致的脑组织高灌

注等[６]ꎻ一项有关 ｉＳＳ￣１ 型患者的 ４８ 例临床回顾性

研究[７]提示ꎬ８３％患者有潜在硬膜异常ꎬ５ 例患者为

肿瘤ꎬ１ 例为非典型颅内动脉瘤出血ꎬ余 ３ 例未完善

脊髓影像学检查而未明确病因ꎮ 另一项有关 ｉＳＳ￣２
型患者的 １７ 例临床回顾性研究提示ꎬ５３％病因为自

发性脑出血、脑凸面 ＳＡＨꎬ３５％ 为动脉瘤破裂的

ＳＡＨꎬ手术创伤出血及硬膜下出血各 １ 例ꎮ 综上所

述ꎬｃＳＳ 往往合并脑淀粉样变ꎬ而 ｉＳＳ 往往与硬膜病

变有关ꎬ同时 Ｗｉｌｓｏｎ 等[５] 文献报道亦表明ꎬ硬膜异

常是铁血黄素沉积的最常见病因[８]ꎬ造成硬膜异常

的普遍原因包括椎间盘源性改变、骨刺和创伤ꎬ包括

手术创伤等ꎬ导致腹侧纵向椎管内积液(ｖｅｎｔｒａｌ ｌｏｎ￣
ｇｉｔｕｄｉｎａｌ ｉｎｔｒａｓｐｉｎａｌ ｆｌｕｉｄ ｃｏｌｌｅｃｔｉｏｎꎬ ＶＬＩＳＦＣ)ꎬ可合

并低颅压ꎮ 通过充分询问患者既往手术、外伤病史

及完善头颅、脊髓 ＭＲＩ＋ＳＷＩ＋ＭＲＡ 对于 ＳＳＣＮＳ 患

者的诊断和原发病灶的探索是十分有价值的ꎮ 本例

患者 ＭＲＩ 提示:颈 ３ / ４、颈 ４ / ５ 椎间盘局部压迫硬膜

囊ꎻ颈胸段脊髓腹侧椎管内液体聚积ꎬ脊髓表面可见

线状 Ｔ２ＷＩ 低信号影ꎬ脊髓萎缩伴变性ꎬ无法明确硬

膜缺损情况ꎬ该患者既往无明确外伤及手术史ꎬ颅脑

ＭＲＩ 未见陈旧性出血灶、肿瘤占位、血管畸形等ꎬ为
明确硬膜病变与 ＳＳＣＮＳ 发病是否存在必然联系ꎬ应
进一步完善脊髓造影、脑脊液生化等检查ꎮ 且该患

者含铁血黄素广泛沉积于小脑、脑干、大脑半球表面

及双侧听神经表面ꎬ还应与脑血管淀粉样变性相区

别ꎬ其主要发病于幕上ꎬ表现为大脑皮层多发性斑点
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状低信号灶ꎮ
本例患者为中年男性ꎬ病程为 １ 年ꎬ以“双耳进

行性感应神经性听力下降”起病ꎬ与大多数 ＳＳＣＮＳ
报道病例不同的是ꎬ该病例表现为单一典型的双耳

感音神经性听力进行性下降ꎬ无明确脑干及小脑症

状ꎬ临床表现单一ꎬ缺乏特异性ꎬ这也是造成该患者

多次长期就诊ꎬ却仅以“听力减退”论治的重要原

因ꎮ 但该患者双耳均感音神经性听力进行性下降ꎬ
两侧听力图具有趋同性及一致性ꎬ可初步鉴别以单

耳发作为特点的耳部器质性病变及突聋可能ꎬ考虑

病位位于神经系统ꎻ且患者 ＭＲＩ 表现符合 ＳＳＣＮＳ
影像学特征ꎬ脑表面、颈髓及上段胸髓表面均见多发

线状异常信号ꎬ颈胸段脊髓腹侧腔明显增宽ꎬ待排脑

脊液漏ꎬ且颈 ３ / ４、４ / ５ 椎间盘向周缘膨出ꎬ压迫相应

层面硬膜囊前缘ꎬ笔者考虑患者存在椎间盘病变导

致硬膜受损ꎬ从而产生慢性蛛网膜下腔出血可能ꎬ
Ｋｕｍａｒ[１]对可疑 ＳＳＣＮＳ 患者亦提出:尽可能完善颅

脑 ＭＲＩ、增强或进一步造影检查ꎬ排除血管畸形、肿
瘤及明确脑脊液漏等原发病灶ꎬ但由于该患者缺乏

依从性ꎬ拒绝进一步完善脑脊液检查、脊髓造影等检

查ꎬ原始出血灶定位不明ꎮ
对于 ＳＳＣＮＳ 患者而言ꎬ病程一般较长ꎬ造成的

神经损伤往往不可逆ꎬ致残率高ꎬ目前治疗以手术及

铁螯合剂治疗为主ꎬ外科手术相对局限ꎬ仅对于发现

肿瘤、硬膜撕裂或是其他明确病灶的患者有效ꎬ且术

后疗效有待商榷[９￣１０]ꎻ临床上运用最多的铁螯合剂ꎬ
包括三亚乙基四胺、去铁酮等ꎬ具有逆转铁沉积的功

效ꎬ对于病情的稳定有一定作用ꎬ但对既有损伤效果

欠佳ꎬ临床用药的安全性及稳定性还有待进一步研

究[３]ꎮ 针对如本研究中的以听力减退为主要表现

的患者群体而言ꎬ人工耳蜗植入对部分患者有效ꎬ但
由于含铁血黄素主要损伤前庭神经而非耳蜗[１０]ꎬ应
用相对局限ꎮ

对于耳鼻喉专科医师而言ꎬ本案例患者以“双
耳感音神经性听力下降”起病ꎬ作为耳鼻喉专科的

一种常见病症ꎬ发病率逐年上升且呈现年轻化的趋

势ꎬ本身具有难治性[５]ꎬ极易被误诊为其他疾病ꎬ因
此ꎬ做好疾病的定位及定性十分重要ꎬ在面对此类患

者时ꎬ临床医师应迅速做出诊断和鉴别ꎬ首先应明确

患者是否存在伴随症状ꎬ并判断为耳源或非耳源因

素引起ꎮ 在排查耳部病变的同时ꎻ重点神经检查以

评估中枢及前庭系统功能ꎬ颞骨和颅脑 ＭＲＩ 在急性

感音神经性听力下降的病例中可用以排除蜗后病

变ꎬ如新生肿瘤、卒中、脱髓鞘病变等ꎬ无法做磁共振

患者亦可以选择 ＣＴ 扫描、听觉脑干反应[１１]ꎮ 针对

此类病例ꎬ我们还需要注意与脑血管病变、药物中

毒、感染性聋、梅尼埃病、遗传性聋、全身系统疾病引

起的感音神经性聋、听神经病、自身免疫性聋、耳部

肿瘤及器质性病变等等相鉴别[４ꎬ１１]ꎬ强化跨学科思

维ꎬ及时寻求多学科会诊ꎬ在面对溯源不清的“听力

减退”患者时ꎬ需要完善全神经系统 ＭＲＩ、脑脊液、
血管等多方面筛查ꎮ

３　 结　 论

综上所述ꎬＳＳＣＮＳ 可能为单一症状发病ꎬ不常

为临床三联征并见ꎬ追溯病史亦有大部分无明确脑

出血、脑外伤、肿瘤等病史ꎬ其发病虽与中枢神经系

统内的持续性、慢性出血、渗血、漏血相关ꎬ但仍有部

分难以明确病因ꎬ于临床确诊及筛查工作增添了不

小的难度ꎬ尤其是耳鼻喉专科ꎮ 就本例而言ꎬ有相当

大概率始发症状为“感音神经性听力下降”ꎬ并且伴

或不伴有其他症状的患者ꎬ会选择耳鼻喉科初诊ꎬ接
诊需求甚至不低于神经科ꎬ但 ＳＳＣＮＳ 仍属罕见病

种ꎬ对于该病的认识耳鼻喉科远不如专科ꎬ在既往史

无特殊的前提下ꎬ极易被误诊漏诊ꎬ本研究中心的不

足之处就在于缺乏进一步的脊髓造影、脑脊液等相

关检查ꎬ溯源不清ꎬ难以指导更进一步的治疗ꎮ 因此

笔者认为ꎬ耳鼻喉科医师在临床上对原因不明的特

发性进行性感音神经性听力下降患者要更加重视ꎬ
不仅要提高对 ＳＳＣＮＳ 的认识ꎬ更要规范化培训临床

上“听力减退”患者的诊疗思路ꎬ加强对引起“听力

减退”的原发病的定位定性诊断及鉴别ꎬ尽可能详

化临床症候、既往史筛查、体格检查、影像学检查等ꎬ
避免局限于专科思维ꎬ积极多科会诊ꎬ扩宽临床诊疗

思路ꎬ才能在最大程度上实现疾病诊断的精准ꎬ并及

时干预疾病的进程ꎮ
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