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中枢神经系统表面铁沉积症的临床分析

周若琳， 孙 莉， 王梓铖， 齐一鸣，　张海宁

摘 要： 目的　探讨中枢神经系统表面铁沉积症（SSCNS）的病因、临床表现、影像学特点及治疗等。方法　

报道 1例确诊的 SSCNS患者，并检索中国知网、万方数据库，对确诊的 61例 SSCNS患者，进行流行病学、病因、临床

表现、实验室检查的分类统计。结果　文献报道的 61 例 SSCNS 患者中，临床症状以共济失调最为常见（49 例，

80%），其次为听力下降（43例，70%）、锥体束征（30例，49%）。其中 25例（39%）找到了可能的病因。结论　SSCNS
病程可达数年甚至数十年，临床症状主要表现为听力障碍、共济失调和锥体束征。磁共振成像（MRI）是最具价值的

诊断依据，磁敏感加权成像（SWI）技术对于微出血诊断的敏感性更高。
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Superficial siderosis of the central nervous system：A literature analysis and case report ZHOU Ruolin，SUN Li，
WANG Zicheng，et al.（Diagnosis and Treatment Center of Cognitive Disorders，Department of Neurology， the First Hospital 
of Jilin University，Changchun 130021，China）

Abstract： Objective To investigate the etiology，clinical manifestations，imaging features，and treatment of su­
perficial siderosis of the central nervous system （SSCNS）. Methods A patient confirmed with SSCNS was reported. Sixty-

one patients confirmed with SSCNS were found through a search of China National Knowledge Infrastructure and Wanfang 
Data and were analyzed in categories for the epidemiology， etiology， clinical manifestations， and laboratory test results.
Results Among the 61 patients with SSCNS reported in the literature， ataxia was the most common clinical symptom （49 
cases， 80%）， followed by hearing loss （43 cases，70%） and pyramidal signs（30 cases， 49%）. A probable cause was 
found in 25 （39%） of these cases. Conclusion SSCNS can last for several years or even decades， with hearing loss， 
ataxia， and pyramidal signs as its main clinical symptoms. Magnetic resonance imaging is the most valuable basis for diag­
nosis， and susceptibility-weighted imaging is more sensitive in the diagnosis of microhemorrhage.
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中枢神经系统表面铁沉积症（superficial sidero­

sis of the central nervous system，SSCNS）是各种原因

导致的慢性蛛网膜下腔出血，造成含铁血黄素在脑

和脊髓表面沉积而引起的神经系统变性病［1］。共济

失调、听力下降、锥体束征为其临床三联征。本文回

顾性分析 1例在吉林大学白求恩第一医院治疗的以

听力障碍、小脑性共济失调为主要临床表现的

SSCNS 患者，并结合数据库中已发表的病例报道进

行分析。

1　资料与方法

患者，女，71岁，主因“间断头晕头痛伴恶心，呕

吐20余天加重3 d”入院。入院前20 d在情绪激动后

出现头晕头痛伴恶心、呕吐，进行性加重 3 d，为求系

统诊治收入我院。病程中，有尿失禁现象，左侧肢体

活动不灵，听力差伴有间断耳鸣，无言语笨拙、饮水

呛咳及吞咽困难，无意识障碍及抽搐发作。既往

5年前脑梗死病史，高血压病史 1年余。患者 3年前

摔倒后遗留头晕、头痛，听力下降，头部及双手不自

主抖动。查体：一般内科系统查体未见明显异常，神

清语明，双眼向各方向活动灵活，双眼水平眼震；

Rinne 实验阳性：气导 >骨导，但二者时间均缩短，

Weber 实验阳性：偏向右侧，概测听力差，约耳前。

双上肢肌力 5 级，双下肢肌力 4 级。上肢肌张力正

常，下肢肌张力略高。头部及双手可见静止性震颤。

双侧指鼻试验、轮替试验欠稳准，双上肢反击配合不

良。Romberg睁闭眼均不稳。步态呈宽基步态。双

侧肢体深浅感觉未见明显异常。四肢腱反射对称引

出，阵挛未引出。双侧 Hoffmann征阴性，双侧 Chad­
dock征阳性。无项强，克氏征阴性。

1.1　实验室检查　入院后完善血常规、凝血

常规、肝功能、血脂、尿便常规、离子、叶酸，维生素

B12、血尿酸、同型半胱氨酸、女性肿瘤标志物、超敏

C反应蛋白、甲状腺功能及相关抗体均无明显异常，

感染标志物（乙肝、丙肝、梅毒、艾滋）阴性。血清副

肿瘤综合征抗体 14项阴性（其中包括抗GAD65抗体
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IgG、抗Hu（HuD）抗体 IgG、抗PKCγ抗体 IgG、抗Ri抗
体 IgG 等）及小脑炎相关抗体 7项阴性［其中包括抗

GAD65 抗体 IgG、抗 Homer3 抗体 IgG、抗 ARHGAP26
抗体 IgG等］。腰椎穿刺脑脊液呈无色清亮透明，压

力 240 mmH2O，红细胞 0×106/L，白细胞 1×106/L，潘氏

实验（-），蛋白 0. 33 g/L，糖 3. 16 mmol/L，氯化物

122. 3 mmol/L，脑脊液免疫球蛋白 IgG 20. 07 mg/L。
脑脊液细胞学检查：白细胞数 3×108/L，偶见淋巴细

胞，未见异常细胞。脑脊液小脑炎抗体7项及自身免

疫性脑炎抗体 14 项阴性（其中包括抗 GAD65 抗体

IgG、抗 Homer3 抗体 IgG、抗 ARHGAP26 抗体 IgG、抗

CASPR2抗体 IgG、抗mGluR5抗体 IgG等）。

1.2　影像学检查　心脏彩超、心电图、颈部动

脉超声、颅内段血管多普勒彩色超声均正常。磁共

振成像头部平扫+弥散加权成像（DWI）提示：右侧顶

叶急性期腔隙性梗死（见图 1A）；考虑颅底脑池、大

脑镰、双侧额顶枕叶、双侧小脑半球及脑干表面含铁

血黄素沉积。头部磁敏感加权成像（SWI）提示：双

侧基底节区、小脑低信号，考虑含铁血黄素沉积（见

图 1B、C、D）。磁共振成像头部普通增强提示：颅底

脑池、大脑镰、双侧小脑半球含铁血黄素沉积（见

图 1E、F）。磁共振成像颈椎平扫提示：颈胸段脊髓

边缘异常信号，不除外含铁血黄素沉积症（见

图1G、H）。

共济失调常见于神经系统变性疾病（如多系统

萎缩）、免疫性疾病（如自身免疫性脑炎）、遗传性疾

病（如遗传性脊髓小脑共济失调）、脑血管病等。结

合该患者的临床表现、MRI 特异性的表现及脑脊液

常规、细胞学及相应抗体检查，并除外其他病因所致

的共济失调，诊断为 SSCNS。但病因尚不明确，根据

检验及影像学检查结果，基本可以排除肿瘤、免疫和

血管畸形以及脊髓病变所致出血。在院期间，予以

对症处理，头晕恶心较前好转后要求出院。出院后

半年随访，患者步态稍有好转，其余症状未见明显

改善。

1.3　方法　以“中枢神经系统铁沉积”“中枢

神经系统含铁血黄素沉积”“脑含铁血黄素沉积”“脑

铁沉积”为检索词，搜索中国知网、万方，在发表的病

例报道中进行筛选，去除病史及实验室检查模糊的

病例，对病例的临床症状及病因进行统计学分析。

1.4　统计学处理　采用Excel 2019软件，进行

流行病学、病因、临床表现、实验室检查的分类统计。

2　结 果

共检索51篇［2-52］SSCNS病例报道，共计61例患者

（汇总见表1）。男∶女约为38∶23，男性多于女性，平均

年龄49岁，平均病程3. 7年（起病至就诊时间）。临床

症状以共济失调最为常见，其次为听力下降和锥体束

征。其他少见症状包括耳鸣、嗅觉减退、腰颈痛等；血

A:DWI示右侧顶叶呈稍高信号;B、C、D:磁敏感加权成像示小脑、颞叶、基底节区、颅底脑池低信号影;E、F:磁共振头部普通增强示颅

底脑池、大脑镰、双侧小脑半球可见条状低强化影;G:胸椎脊髓轴位边缘见条片状稍长T2信号;H:颈椎磁共振示颈 2-胸 4脊髓表面线性T2低
信号(箭头所示)。

图1　SSCNS患者头部及脊髓磁共振成像结果
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性脑脊液或脑脊液黄变 24 例（38%），压力升高 2 例

（3%），其中最高为 350 mmH2O；压力降低 3例（4%），

其中最低为60 mmH2O，大多数患者脑脊液压力正常。

脑脊液蛋白升高31例（48%），其中最低81 mg/L，最高

1 465 mg/L。红细胞升高 24 例 （38%），其中最高 1 
690×106个/L，糖及氯未见明显异常。个别报道的病例

中有关血管的影像学资料，包括CT血管造影（CTA）、

磁共振血管造影（MRA）、数字减影血管造影（DSA）
等，其中8例血管畸形（其中有4例海绵状血管瘤，1例

动静脉瘘），1例夹层动脉瘤。其中25例（39%）找到了

可能的病因（汇总见表2），最常见的病因为肿瘤及肿

瘤术中导致的颅脑损伤9例（36%）、其次为血管畸形，

其他少见病因还包括动脉瘤、椎管内占位、硬膜缺损

等。通过对这些明确诊断为 SSCNS患者临床资料的

回顾性分析，可以看出听力下降、共济失调、脊髓病变

为本病的临床三联征。20%的患者存在认知障碍，提

示本病可能与痴呆患者有共同的发病机制；38%的患

者经腰椎穿刺检查发现脑脊液有出血改变或黄变，与

此前文献报道的 75%［53］比例相比较低，可能的原因：

（1）随着影像学技术的发展，可以通过无创性检查诊

断该病；（2）早期就诊的患者可能无急性蛛网膜下腔

出血或处于出血间歇期。

3　讨 论

1908年，Hamill［54］首次描述了“经典的”SSCNS，
主要累及幕下区域和脊髓，通常表现为进行性加重

的感音神经性听力障碍、小脑共济失调、锥体束征阳

性。1993年，Greenberg［55］在Neurology上发表的文章

通过总结归纳 7 例脑淀粉样血管病变（CAA）的患

者，首次提出了皮质表面含铁血黄素沉积症（corti­
cal superficial siderosis，cSS）这一概念，cSS主要累及

幕上区域和大脑半球的凸面，表现为特征性的短暂

局灶性癫痫发作。每个病例均有与症状相对应的区

域皮质微出血或随后的大出血的证据，提示短暂性

发作的原因是大脑皮质点状出血。2008年，Linn［56］

在 American Journal of Neuroradiology 上发表的文章

借由3例CAA患者再次阐释了 cSS这一概念，将其定

义为T2WI序列上大脑皮质的浅表线性铁质沉积，范

围仅限于大脑半球凸面的皮质沟。2017年，Wilson［7］

对 65例患者进行分析，提出了幕下型含铁血黄素沉

积症（infratentorial super-ficial siderosis，iSS）这一概

念，其影像学诊断标准如下：以下区域至少 2个区域

的 T2WI序列或 SWI上，可以见到双侧对称的线样均

质低信号：（1）脑干（包括中脑，脑桥，延髓）；（2）小

脑 （包括小脑叶，蚓部和小脑脚）；（3）脊髓或颅颈交

界处，并指出MRI上出现幕上铁质沉着不是 iSS的排

除标准。Wilson通过总结归纳，将 iSS进一步分为两

种类型：1 型（经典型）iSS 和 2 型（继发型）iSS。1 型

（经典型）iSS 是指无原发性脑实质内出血或外伤后

脑出血导致的原发性含铁血黄素沉积，推测其病因

大多为硬脑膜异常，该型通常表现为听力障碍、共济

失调、锥体束征。该型具有以后颅窝为中心且对称

的含铁血黄素沉积，主要累及小脑，好发于上蚓部；

少数病例也有广泛的幕上表面含铁血黄素沉积症

和/或颈椎或胸椎表面含铁血黄素沉积症。2 型（继

发型）iSS是明显的单一自发性或外伤性颅内出血导

致的继发性含铁血黄素沉积。该型含铁血黄素的沉

积模式与颅内出血在时间和/或空间上的放射模式

相关，主要累及幕上，而幕下部分通常是一个细长的

含铁血黄素环，大多集中在第四脑室出口周围。该

型临床表现上均未表现出如前所述的缓慢进展的病

程或进行性神经功能恶化，且无“经典型”中枢神经

系统表面铁质沉积症的典型临床表现。由此可见，

1型（经典型）iSS与 1908年Hamill首次描述的“经典

的”SSCNS 更为接近［54］。SSCNS 的这两种解剖模式

表2　25例已明确病因的中枢神经系统表面铁沉积症

（SSCNS）的病因学数据

病因

肿瘤及肿瘤术中

导致的颅脑损伤

外伤

血管畸形

男（例）

4
3
3

女（例）

5
0
5

合计

9（36%）
3（12%）
8（32%）

平均病

程（年）

2. 3
7
6. 8

平均发病

年龄（岁）

45
32
47

表1　61例已发表的中枢神经系统表面铁沉积症（SSCNS）的
症状学数据

症状

共济失调

听力下降

锥体束征

认知障碍

头痛

二便障碍

呕吐

双下肢感觉异常

肢体无力

构音障碍

男（n）

32
30
20
10
14
6
3
1
5
5

女（n）

17
13
10
2
5
7
2
5
6
1

数量（占比）

49（80%）
43（70%）
30（49%）
12（20%）
19（31%）
13（21%）

5（8%）
6（10%）

11（18%）
6（10%）
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日益被认识到：（1）局限于幕上大脑半球凸面的 cSS，
常与 CAA 和短暂局灶性神经系统发作相关；（2）可

累及或不累及幕上的 iSS，其典型表现为缓慢进行性

听力下降、共济失调和锥体束征。

SSCNS 的始动因素为反复性蛛网膜下腔出血。

出血的原因包括肿瘤及肿瘤术中导致的颅脑损伤、

血管畸形、脑淀粉样血管变、硬膜破损、脑外伤等［9］。

在已明确出血原因的继发性 SSCNS的病例报告中，

最常导致出血的是中枢神经系统肿瘤，其次是外伤，

再次是动静脉畸形或动脉瘤。除此之外，其他少见

的导致 SSCNS慢性蛛网膜下腔出血的原因还包括：

肿瘤术中导致的颅脑损伤、臂丛神经损伤、CAA和慢

性硬膜下血肿。2017年，Wilson 通过研究 48例 1型

（经典型）iSS患者，有 45例（94%）患者找到了潜在的

出血原因，其中最常见的病因是硬脑膜异常，在

48 例 1 型（经典型）iSS 患者中有 40 例（83%）患者发

现了硬脑膜异常。21例（52%）与既往神经外科手术

相关，8例（20%）与既往脊柱外伤相关，3例合并神经

外科手术与脊柱外伤，4例硬脑膜异常无明显病因。

硬膜缺损可以导致低颅压综合征，而低颅压导致的

血管内充血也被认为是慢性出血或渗血的可能原

因，提示 SSCNS 和低颅压可能有共同的机制参与。

2型（继发性）iSS潜在的高压动脉渗漏（如动脉瘤或

动静脉畸形）不太可能导致持续、反复的少量出血。

这可能解释了 2 型（继发性）iSS 没有 1 型（经典型）

iSS 典型的缓慢进展临床综合征的原因。在所有明

确病因的病例中，男女比例约为 2∶1，这可能提示在

中枢神经系统受到打击，从而导致慢性蛛网膜下腔

出血后，男性似乎比女性更易演变为神经系统变性

病［59］。结合前述统计结果，我国报道的病例中，只

有 39% 的患者找到了可能的病因，其中最常见的病

因为肿瘤及肿瘤术中导致的颅脑损伤，与既往文献

报道的病例统计结果一致，提示国内 SSCNS患者在

诊断明确后筛查病因时中枢神经系统肿瘤及相关

病史可作为重要方向，同时肿瘤患者出现 SSCNS相

关症状时可鉴别是否存在 SSCNS。本例患者未能

进一步找到出血的潜在病因，这是我们的不足

之处。

听力下降、小脑性共济失调和锥体束征是

SSCNS 最常见的临床表现，有报道［60］称本病 95% 的

患者存在感音性听力下降，患者的听力下降起病可

不对称，表现为感音性耳聋，高频最先累及［8］。据前

述统计结果显示，70% 的国内 SSCNS 患者均存在听

力下降，故存在听力下降的患者，若查体存在共济失

调，可在鉴别诊断时考虑是否存在 SSCNS 的可能。

患者听力最易受损的原因可能为：听神经由少突胶

质细胞形成髓鞘，其有较长一段浸润于脑脊液中，使

其表面可能有更多含铁血黄素蓄积。若患者处于蛛

网膜下腔出血的急性期，或大量出血时，可能有剧烈

头痛，呕吐，脑膜刺激征阳性等类似蛛网膜下腔出血

的症状。部分 SSCNS患者存在认知障碍，iSS患者的

认知障碍主要表现为言语产生，视觉回忆和执行障

碍，可能与小脑，尤其是上蚓部和后蚓部受损有关。

社会功能方面，患者可同时有心理障碍［61］。结合前

述统计结果，在国内报道的病例中，20%的患者存在

认知障碍，故 SSCNS作为一种神经退行性变，可能是

患者认知障碍或加速患者认知障碍的病因。其他较

少见的表现还包括二便障碍、嗅觉障碍、感觉异常、

颈腰背部疼痛、抽搐发作等。

SSCNS 的发病机制尚不十分明确，但目前认为

可能存在以下过程：本病先由各种原因导致蛛网膜

下腔慢性出血，未被吞噬的残余红细胞被分解为血

红蛋白和亚铁血红素，在上述两种分解产物的刺激

下，神经胶质细胞产生血红素氧合酶（heme oxy-

genase，HO）和去铁铁蛋白。HO 将血红素分解为游

离铁和胆绿素，游离铁进一步与载铁蛋白结合形成

铁蛋白，最终形成含铁血黄素，即我们肉眼和组织病

理学可见的含铁血黄素沉积现象。此病理过程一方

面导致脑、小脑及颅神经受累，并出现了一定的临床

症状［1］。另一方面，游离铁可破坏神经细胞，诱导细

胞产生强烈的氧化应激反应，进而引发神经细胞凋

亡，导致神经元损伤，所以含铁血黄素对神经细胞可

能有一定的保护作用。AD 患者中 SSCNS 的比例相

对较高，这进一步提示了 SSCNS在病理上是一种淀

粉样蛋白沉积的表现［62］。

既往 SSCNS的诊断需要依靠尸检，目前，影像学

技术已广泛应用于临床，SSCNS 的诊断主要通过

MRI。SSCNS 的 MRI 表现具有特异性，典型病例表

现为在脑和脊髓表面，T2WI 或 SWI 上呈现低信号，

提示上述部位沉积大量含铁血黄素。并在轴位上，

可见脊髓表面呈现环状低信号。虽然MRI为 SSCNS
的诊断提供有力的临床证据，但是寻找病因、明确出

血部位，有效治疗，预防病情反复仍然是目前 SSCNS
诊疗过程中的难点。
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腰椎穿刺检查可协助诊断 SSCNS。脑脊液常规

可见红细胞数和蛋白显著增高，但部分患者蛋白及

细胞数正常，可能提示出血量较少或未处于急性期。

若检测患者脑脊液中铁蛋白的含量，可能发现铁蛋

白的升高。正常人脑脊液中，铁蛋白的含量一般不

高于 12 ng/ml，SSCNS患者脑脊液中铁蛋白的含量一

般在 75 ng/ml左右，甚至在临床症状出现之前，脑脊

液中铁蛋白的含量已经有所增加。故脑脊液中铁蛋

白的含量可在红细胞增高前出现异常，提示其可为

SSCNS 的早期诊断提供实验室依据，并可作为后续

驱铁治疗疗效的重要客观评价指标之一。镜下可见

有含铁血黄素沉积的巨噬细胞和破碎的红细胞，以

及吞噬细胞噬红现象［1］。结合国内报道病例，48%
的患者脑脊液蛋白数升高，38%的患者红细胞升高，

可见大多数患者就诊时并未处于出血急性期，患者

的平均病程为 3. 7 年，可见多数患者就诊较晚，且

SSCNS 临床症状并不特异，这进一步增加了鉴别诊

断的难度。本例患者腰穿脑脊液呈无色透明，提示

患者可能处于出血间歇期或出血量较小。

在治疗方面，一是针对明确出血病因的患者进

行外科手术治疗；二是去除已经沉积的铁。（1）手术

治疗：对于明确病因的患者，手术可有效治疗患者的

原发疾病，是目前唯一可从根本上治疗 SSCNS患者

的方法。手术的主要目的是去除出血灶，修补硬膜

破裂，防治疾病进展。根据前述分析，国内报道的病

例中，继发型 SSCNS的病因主要包括肿瘤、外伤、血

管畸形，均可通过手术进行治疗，故明确病因并早期

评估可改善患者预后。Posti等［63］分析了既往文献报

道的 29 例进行外科手术的 SSCNS 患者，其中仅有

6例（20%）有临床改善，17例（58%）保持病情稳定或

仅有脑脊液恢复正常，而剩余 6例（20%）患者的临床

症状仍在呈不同程度地进行性加重。由此可见，手

术治疗 SSCNS的效果不是十分理想。（2）驱铁治疗：

去铁酮是一种铁螯合剂，因其可以穿透血脑屏障并

结合游离铁，偶可见用于 SSCNS的治疗，治疗剂量为

30 mg/kg/d。患者多在服药早期症状出现好转，也有

报道［64］患者在使用药物 1年后出现临床改善。其他

报告指出，进行驱铁治疗后，患者的临床症状并未明

显改善，且没有 MRI或病理学证据证实含铁血黄素

沉积在脑组织中减少。（3）对症治疗：人工耳蜗是一

种有效的改善听力障碍的方法。从上述治疗方案的

预后分析可以看出，去除病因甚至去除脑脊髓表面

沉积的铁，大多情况并不能改善患者症状或阻止疾

病的进展。进一步证实了含铁血黄素沉积对神经系

统的损伤是不可逆的。本例患者在院期间首先给予

脑梗死常规处置，包括改善循环、营养神经及拮抗血

小板聚集等治疗。本例患者在诊断明确后，给予患

者丁螺环酮（5 mg，早午口服），改善患者步态。患者

出院 2 个月后电话随访，家属表示患者步态异常及

下肢无力症状有所好转。

综上所述，我们回顾分析了 61例 SSCNS患者并

报道了 1例临床罕见的 SSCNS患者。该回顾性分析

明确了国内 SSCNS 患者多数具有典型的临床三联

征，提示多数患者可能为 1型（经典型）iSS，61%的患

者未能明确病因及有无硬脑膜异常，提示我们在

SSCNS 的临床诊断中应详细询问患者病史，国内报

道的常见病因主要包括：肿瘤及肿瘤术中导致的颅

脑损伤和血管畸形，这可为日后 SSCNS患者筛查病

因提供一定依据。本例患者以头晕头痛伴恶心呕吐

起病，具有典型的 SSCNS临床三联征，患者影像学表

现较为典型。但该患者病程较长，本次急性发病，易

与急性脑梗死相混淆。与既往报道的多数 SSCNS 
病例相比，本例患者临床表现有以下特点：（1）患者

3年前摔倒后遗留头晕、头痛，听力下降，头部及双手

不自主抖动。患者为老年女性，患者既往脑梗死病

史 5 年余，且有脑梗死危险因素——吸烟饮酒史

50年。本次发病以间断头晕头痛伴恶心，呕吐为主

要症状；有明确神经系统缺损体征。影像学检查磁

共振头部平扫+弥散提示右侧顶叶急性期腔隙性梗

死。极易将主要诊断定为脑梗死而单纯给予脑梗死

常规处置，从而导致漏诊。但患者头晕头痛较重，不

能单纯用影像学上“顶叶急性期腔隙性梗死”解释，

故应考虑是否合并神经系统其他疾病。目前考虑，

患者头晕、听力下降、共济失调及静止性震颤是因病

变累及听神经、小脑、锥体外系而出现的 SSCNS相关

的临床表现。（2）患者脑脊液压力稍高，无色透明，脑

脊液常规未见明显异常，提示患者可能并非蛛网膜

下腔出血急性期或出血量较小。既往文献报道

SSCNS患者腰穿压力大多正常，国内报道的案例中，

3%的患者压力升高，4%的患者压力降低，本例患者

脑脊液压力较高，患者腰穿时情绪紧张，四肢及躯干

剧烈震颤，患者无剧烈头痛、呕吐、视神经乳头水肿，

故暂不考虑患者存在高颅压，患者腰穿压力升高可

能与情绪紧张相关。回顾性分析的 61 例患者血型
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脑脊液比例约为 38%，提示大部分患者并非急性出

血时就诊，进一步说明了 SSCNS为一种慢性变性病。

（3）患者除了有典型的 SSCNS三联征外，该患者下肢

肌张力略高，是SSCNS的非典型症状。

SSCNS是一种临床中较为罕见的疾病。含铁血

黄素对中枢神经系统的损伤是不可逆的，由于该病

临床并不常见且不易与其他疾病鉴别诊断，直到含

铁血黄素对中枢神经系统的破坏已经较为严重，患

者才就诊，开始仔细检查，寻找病因。能够在疾病的

早期，识别 SSCNS，尤其是在疾病的早期就进行病因

筛查，对患者的治疗和预后将起到重要的作用。该

病预后受诸多因素影响，如起病隐匿，临床表现无特

异性且诊断困难、病程迁延、无特殊原因导致难以对

症治疗、没有特异性的征兆预示疾病的恶化等。结

合国内外已报道病例，若患者出现听力下降、小脑性

共济失调和锥体束征的临床表现或合并有头痛及腰

背痛病史， 要注意与 SSCNS 鉴别，尽早行 MRI 检查

及腰椎穿刺以明确诊断。本例患者在入院早期即进

行了头部核磁增强即脊髓平扫的 MRI检查，对于明

确患者中枢神经系统是否有含铁血黄素沉积具有重

要的诊断意义。后期，患者随访中也表示，临床症状

得到缓解，表明临床中，应警惕 SSCNS患者合并其他

中枢神经系统疾病。
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