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缺血性脑卒中所致 Wernekinck 连合综合征

彭翠林 1， 胡苑铃 1， 刘爱群 1，2， 彭忠兴 1，2， 洪铭范 1，2， 周志华 1，2

摘 要： 目的 Wernekinck 连合综合征（WCS）是 Wernekinck 连合病变所致的以双侧肢体共济失调、构音障

碍等临床表现的一类综合征，临床罕见。通过回顾文献评价和分析缺血性脑卒中所致的 WCS 的临床表现等特点，

以期提高临床医生对该综合征的认识。方法 在中国知网、万方医学网、PubMed 数据库中查找缺血性脑卒中所致

WCS 相关文献，对已报道的 WCS 病例的临床表现进行分析和总结。结果 目前报道的 57 例缺血性脑卒中所致的

WCS 中，48 例（84. 2%）出现双侧小脑性共济失调，48 例（84. 2%）出现构音障碍，36 例（63. 2%）出现不同程度眼球活

动受限，36 例（63. 2%）出现头晕，30 例（52. 6%）出现眼震，12 例（21. 1%）出现意识障碍，9 例（15. 8%）出现 Holmes 震

颤，7 例（12. 3%）出现软腭肌阵挛。当病变累及 Wernekinck 连合及其附近的结构时，可出现双侧共济失调、构音障

碍、眼球运动障碍、眼震、Holmes 震颤、意识障碍等表现。结论 缺血性脑卒中所致 WCS 以双侧肢体共济失调、构音

障碍、眼球运动障碍为主要表现。软腭肌阵挛早期少见，多在后期继发肥厚性下橄榄核变性时出现。
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Wernekinck commissure syndrome caused by ischemic stroke PENG Cuilin ，HU Yuanling，LIU Aiqun，et al.（De⁃
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Abstract： Objective Wernekinck commissure syndrome（WCS）is a rare syndrome in clinical practice caused by 
Wernekinck commissure lesions， with the clinical manifestations of bilateral limb ataxia and dysarthria.  This article ana⁃
lyzes the clinical features and other characteristics of WCS caused by ischemic stroke through a literature review， in order 
to improve the understanding of this syndrome among clinicians. Methods CNKI， Wanfang Data， and PubMed data⁃
bases were searched for articles on WCS caused by ischemic stroke， and the clinical manifestations of reported WCS cases 
were analyzed and summarized. Results Among the 57 patients with WCS caused by ischemic stroke，48（84. 2%） had 
bilateral cerebellar ataxia，48（84. 2%） had dysarthria， 36（63. 2%） had varying degrees of limitation of eye movement， 36 

（63. 2%）had dizziness，30（52. 6%）had nystagmus，12（21. 1%） had disturbance of consciousness，9（15. 8%）had Holmes 
tremor， and 7（12. 3%）had palatal myoclonus.  When lesions involved Wernekinck commissure and the adjacent struc⁃
tures， patients might have the manifestations such as bilateral ataxia， dysarthria， limitation of eye movement， nystagmus， 
Holmes tremor， and disturbance of consciousness. Conclusion WCS caused by ischemic stroke has the main manifesta⁃
tions of bilateral limb ataxia， dysarthria，and eye movement disorder， and palatal myoclonus is relatively rare in the early 
stage and usually occurs along with hypertrophy of the inferior olivary nucleus in the late stage.

Key words： Wernekinck commissure syndrome； Wernekinck commissure； Decussation of superior cerebellar 
peduncle； Palatal myoclonus； Hypertrophy of the inferior olivary nucleus

Wernekinck 连 合 综 合 征（Wernekinck commis⁃
sure syndrome，WCS）是一种罕见的中脑综合征，是

Wernekinck 连合（小脑上脚交叉）病变所致的以双侧

小脑性共济失调、构音障碍为典型表现的一组临床

综合征，也可伴随眼球活动障碍、Holmes 震颤等临床

表现［1，2］。脑血管疾病常单侧发病，但 WCS 出现两侧

共济失调，故容易漏诊和误诊。有不少学者将其误

拼写为 Wernekink 综合征［3］。Wernekinck 连合这一
解剖学结构最初是由德国解剖学家 Wernekinck 教授
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首次报道，并被他描述为 hufförmige 连合。Wernek⁃
inck 教授的学生 Wilbrand，将这一结构重新以 Wer⁃
nekinck 教授的名字来命名，即首次将其称为 Wer⁃
nekinck 连合［4］。本研究旨在对缺血性脑卒中所引起

的 Wernekinck 连合综合征的临床表现及神经解剖机

制，以提高临床医生对该疾病的认识。

Wernekinck 连合位于中脑导水管前方，中脑尾

侧的旁正中区，该部位的神经纤维非常复杂，主要由

小脑（齿状核、间位核、顶核）-红核束［5，6］、小脑-丘脑

束、齿状核-红核-橄榄核通路（又称 Guillain-Mollaret
三角）、脊髓小脑前束等纤维通过和交叉。

1　资料与方法

1.1　纳入与排除标准

纳入标准：研究对象为国内外已报道缺血性脑

卒中引起的 WCS 病例。

排除标准：（1）其他原因引起的 WCS；（2）原文数

据不可用或影像不清晰；（3）中英文以外语言报道的

病例；（4）与 WCS 内容无关的文献和综述、评论等相

关文献。

1.2　文献检索策略

在 PubMed 数 据 库 里 输 入“（Wernekink）OR 
（Wernekinck）OR（caudal paramedian midbrain infarc⁃
tion）”检索；在中国知网和万方医学网上输入（尾侧

中脑旁正中梗死）OR（Wernekinck）OR（Wernekink）
进行主题词检索。

1.3　文献筛选和资料提取

PubMed 数据库检索 48 篇，中国知网（CNKI）检

索 13 篇，万方医学网检索 51 篇，经过筛查去除数据

库之间重叠的文献后共 67 篇，其中有 7 篇文献内容

与 WCS 无关、8 篇文献不是中英文、4 篇文献报道了

其 他 原 因 引 起 的 WCS（视 神 经 脊 髓 炎［7］、桥 本 脑

病［8］、中暑［9］、脑出血［10］），经筛选有 39 篇论文［1-3，11-46］

共 报 道 57 例 脑 梗 死 引 起 WCS 病 例 纳 入 研 究

（见图 1）。

图 1 流程图

2　结 果

2.1　病例特点　

目前已报道的57例WCS病例中，年龄跨度为30~
84 岁 ，平 均 年 龄 为（58. 35±12. 216）岁 ，中 位 数 为

59 岁，男性 33 例，女性 24 例，男女性别比例为 11∶8。

其中，32例（56%）有高血压病、16例（29%）有 2型糖尿

病、7 例（12%）有高脂血症、7 例（12%）有吸烟、4 例

（7%）有饮酒、3例（5%）有高同型半胱氨酸血症等。可

见缺血性卒中所致 WCS 的危险因素与其他脑梗死

相似。

2.2　WCS 相关临床表现　

2.2 .1　共济失调和构音障碍　在脑血管疾病

中，常出现单侧上下肢共济失调，但很少出现双侧共

济失调。而双侧小脑性共济失调为 WCS 的典型临

床表现，包括四肢和躯干共济失调、共济失调性构音

障碍，具体表现为步态不稳、四肢活动不协调、宽基

步态，双侧轮替试验阳性、指鼻试验和跟膝胫试验阳

性，闭目难立征阳性等。目前报道的 57 例脑梗死所

致的 WCS 中，48 例（84. 2%）出现双侧小脑性共济失

调，其中，17 例（29. 8%）双侧共济失调不对称，另外

4 例患者出现共济失调但报道中无明确指出单侧和

双侧；2 例患者报道中没有提及共济失调症状，仅

3 例患者仅出现单侧上下肢共济失调，该病例影像学

提示中脑梗死病灶偏向一侧，或许其不符合经典的

WCS。许力等［2］指出共济失调不对称与中脑梗死病

灶的偏侧分布相关，根据病变部位可将 WCS 分为正

中型（Ⅰ型）和偏侧型（Ⅱ型），偏侧型又分为偏侧上

型（ⅡA 型）、偏侧下型（ⅡB 型）、混合型（ⅡC 型）。

正中型病灶位于 Wernekinck 连合交叉处，即同等程

度损害交叉的双侧小脑红核束；偏侧上型指小脑上

脚交叉以上的小脑-红核束受损程度更为严重，表现

为对侧共济失调症状更严重；偏侧下型指小脑上脚

交叉以下的小脑-红核束受损程度更为严重，表现为

同侧共济失调症状更严重；混合型指病灶偏向一侧，

同等程度累及同侧未交叉的和对侧已交叉的小脑-

红核束，表现为对称性小脑共济失调。

构音障碍的机制为参与构音的器官（声带、肺、

舌、口唇等）运动不协调或者运动节律异常，从而引

起 发 声 、发 音 、共 鸣 、韵 律 等 言 语 运 动 控 制 障 碍 。
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57 例脑梗死所致 WCS 中，有 48 例（84. 2%）出现构音

障碍，主要表现为发音不准、发声困难、发音中断等。

共济失调性构音障碍为 WCS 的典型临床表现之一。

WCS 出现构音障碍的机制主要有以下几点：（1）小脑

红核束经过Wernekinck连合，当Wernekinck连合发生

病变后可累及该神经纤维，从而出现共济失调和构音

器官肌肉运动不协调，这也许是主要机制；（2）经过

Wernekinck连合的小脑齿状核-中脑红核-延髓下橄榄

核环路受损，病变可通过跨神经元变性引起下橄榄核

肥大，出现软腭肌阵挛，进而引起构音障碍；（3）Wer⁃
nekinck 连合病变累及邻近部位的红核时也会出现

不自主运动，累及构音器官肌肉运动，这也许是 WCS
出现构音障碍的机制之一。

2.2 .2　眼球运动障碍、头晕和眼震　目前已报

道的 57 例脑梗死所致的 WCS 中，有 36 例（63. 2%）出

现不同程度眼球活动受限，主要包括双侧前核间性

眼肌麻痹 12 例、左侧前核间性眼肌麻痹 7 例、右侧前

核间性眼肌麻痹 10 例、动眼神经核损害共计 13 例，

期中左侧 5 例、右侧 3 例、双侧 5 例，展神经 1 例，WCS
患者常出现眼球活动受限，以核间性眼肌麻痹为典

型的临床表现，多与病变损伤内侧纵束相关。内侧

纵束位于中脑导水管和第四脑室的正前方，通常紧

靠中线，从中脑水平延伸至延髓的最下部。它接受

颈髓、前庭神经核、网状结构以及来自皮质和基底核

的神经冲动。前庭核发出的二级纤维，分为上行和

下行两部分加入内侧纵束。上行纤维中部分置于同

侧动眼神经核及滑车神经核，部分置于对侧展神经

核。下行纤维则主要置于对侧副神经核和上颈髓的

前角细胞。目前虽然没有文献明确报道内侧纵束可

能参与组成 Wernekinck 连合的部分纤维，但是因为

内侧纵束上端的解剖位置与 Wernekinck 连合的位置

基本重合，且 WCS 患者常出现核间性眼肌麻痹，部

分 学 者 将 核 间 性 眼 肌 麻 痹 视 为 WCS 的 典 型 临 床

表现。

脑梗死所致的 WCS 属于后循环脑梗死，头晕属

于后循环脑梗死常见症状。但我们分析 57 例 WCS
病例中，有 21 例（36. 8%）没有出现头晕症状。头晕

在中枢神经系统中的精确定位非常复杂。前庭神经

核上行的通路至少有 5 条［47］，包括内侧纵束、代特上

行束、交叉的腹侧被盖束、结合臂、同侧前庭丘脑束。

WCS 是 Wernekinck 连 合 相 关 的 损 害 ，而 36. 8% 的

WCS 无头晕症状。同样，Fiester 等［48］报道的 9 例内

侧纵束综合征中，也有 2 例（22%）患者无头晕症状。

这可能位于脑干中线上的内侧纵束的部分纤维损害

相关。

在纳入研究的 57 例 WCS 中，30 例（52. 6%）出现

不同类型眼震，包括水平性眼震（18 例）、垂直性眼震

（5 例）、旋转性眼震（3 例）、分离性眼震（2 例），上跳

性眼震（1 例），有 1 例同时出现水平和垂直眼震。有

报道眼腭震颤的症状非常轻微［49］，不易发现，仅可在

眼底检查时发现，容易漏诊，由此可见 WCS 的眼震

可能也被低估。

2.2 .3　意识障碍和认知功能下降　目前报道

的 57 例脑梗死所致的 WCS 中，12 例（21. 1%）患者出

现意识障碍，部分出现意识觉醒度改变，如嗜睡，也

可出现意识内容改变，如活动减少、情感淡漠、睡眠

觉醒周期紊乱、幻觉、冲动和攻击行为等，意识障碍

程度相对较轻，可能与病灶相对较小相关。研究指

出 WCS 患者出现意识障碍所涉及的解剖结构包括

紧邻 Wernekink 连合背侧及内侧纵束腹外侧的中脑

网状结构、小脑-下丘脑通路［2，24］。在伴有小脑认知

情感综合征的 WCS 患者进行 18-氟脱氧葡萄糖 PET
检查，发现双侧小脑代谢高和额叶代谢低［19］，这提示

小脑上脚交叉损伤后引起小脑和大脑之间的神经传

导通路被破坏，出现小脑和皮质的糖代谢和功能异

常，而核磁共振并未见明显改变。脑代谢的局部变

化不仅可能由局部神经元损伤引起，也可能由遥远

的、相互连接的脑区功能障碍引起。因此，PET 检查

可能在神经科的应用潜力巨大，尤其神经代谢性

疾病。

2.2 .4　Holmes 震颤和软腭肌阵挛　57 例 WCS
中，仅 9 例（15. 8%）出现 Holmes 震颤。目前认为，

Holmes 震颤多为中脑、丘脑或小脑病变所致的症状

性震颤，临床表现为低频的静止性、意向性和姿势性

震颤中的 1 种或多种组合，是一种少见的临床综合

征。其确切发病机制尚不清楚，多认为与小脑 -丘

脑-皮质通路、黑质-纹状体通路及齿状核-红核-橄榄

核 通 路 受 损 有 关 。 其 中 ，格 - 莫 三 角（guillain-
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mollaret）是由中脑红核、延髓下橄榄核与同侧小脑

齿状核连接构成的等边三角形，它构成了小脑的一

个重要的反馈调节环路，该通路从红核发出的纤维

经中央被盖束到下橄榄核，再到小脑皮质、齿状核，

而后返回红核。而 Wernekinck 连合区就在格-莫三

角的交汇处，所以该区域的病变导致齿状核-红核-

橄榄核通路受损，从而引起了 Holmes 震颤。

57 例 WCS 中，仅 7 例（12. 3%）出现软腭肌阵挛。

根据脑梗死后出现软腭肌阵挛的时间，可分为迟发

性和早发性，据报道 WCS 以迟发性多见，早发性亦

有报道［33］。目前 WCS 的软腭肌阵挛［50］可分为特发

性软腭肌阵挛、症状性软腭肌阵挛。特发性软腭肌

阵挛的发病机制不明，其头部核磁共振未发现潜在

的结构改变，可由心因性、鼻咽部感染和外周刺激触

发，也有报道指出软腭肌阵挛可以通过后天训练形

成，但其频率和幅度可随意控制［51］，而症状性软腭肌

阵挛常与齿状-红核-下橄榄核通路病变相关，通过

跨神经突触病变，进而引起橄榄核过度表达和肥

厚［52］，多在急性事件后 4~6 个月出现。已报道的 7 例

软腭肌阵挛的 WCS 患者中，有 2 例患者核磁共振并

未出现下橄榄核肥大或异常信号，研究者认为，患者

虽出现小脑上脚交叉病变，可能其跨神经突触传递

引起的下橄榄核代谢异常不足以引起核磁共振改

变，PET 检查也许能发现软腭肌阵挛患者的延髓内

葡萄糖代谢增加［53］。研究中有 5 例 WCS 出现下橄榄

肥大变性而无软腭肌阵挛，在下橄榄核肥大变性的

回顾性研究中发现仅 33% 的下橄榄核肥大变性的患

者出现软腭肌阵挛，在齿状核-红核-下橄榄核病变

的患者中仅 22% 出现软腭肌阵挛。虽然有少数患者

几年后核磁共振提示下橄榄核肥大和高信号消失，

甚至出现萎缩，但是临床症状并没有改善，因此随时

间的推移可能出现无橄榄核肥大的软腭肌阵挛。

2.3　Wernekinck连合的血供

中脑的动脉供血区域分为 4 个区，分别是前内

侧区（旁正中区）、前外侧动脉区、外侧动脉区和背侧

动脉区。Wernekinck 连合位于中脑下部导水管前方

的旁正中处，主要结构包括小脑上脚及其交叉、红

核、内侧纵束、内侧丘系内部、中央被盖束（格-莫三

角的组成部分）及其交叉、黑质、脚间核、动眼神经核

及其纤维等［54］，该区域由中脑旁正中动脉供血，可分

为上干和下干，但该血管属于脚间窝穿支，其临床研

究极为稀少，主要起源于基底动脉远端、大脑后动脉

近端或小脑上动脉［55］。

2.4　Wernekinck 连合综合征的治疗

缺血性脑卒中所致 WCS 的治疗同缺血性脑血

管疾病，包括急性期的静脉溶栓及血管内介入治疗，

以及二级预防治疗等。因 WCS 少见，且以双侧小脑

性共济失调、共济失调性构音障碍为典型表现，这些

症状往往导致临床医生不易联想到缺血性脑卒中，

常常错过了静脉溶栓治疗和血管内治疗的时机，所

以临床医生需要提高对该病的认识。对于相对发生

率较低的软腭肌阵挛治疗，现阶段的治疗经验不足，

可按照肌阵挛治疗，如丙戊酸钠及氯硝西泮等。有

研究指出 5 例软腭肌阵挛的患者使用肉毒素注射治

疗后有 4 例患者症状改善［56］。氯硝西泮治疗也有

效［57］，认知行为疗法对特发性软腭肌阵挛效果明显

且无不良反应［58］，舒马普坦对部分患者无效［59］，对部

分患者有效。Holmes 震颤尚无普遍有效的药物治疗

方法。氯硝西泮、左旋多巴和多巴胺能药物可不同

程度的缓解 Holmes 震颤，对药物治疗耐药的患者也

可选择深部脑刺激治疗［60］。

3　结 论

Wernekinck 连合位于中脑导水管前方中脑下部

旁正中区，经过 Wernekinck 连合的神经纤维包括小

脑（齿状核、间位核、顶核）-红核-丘脑束、脊髓小脑

前束、小脑齿状核-中脑红核-延髓下橄榄核环路、小

脑-丘脑-皮质-小脑环路等，凡损伤 Wernekinck 连合

均可引起 WCS。WCS 以双侧肢体共济失调、构音障

碍、眼球运动障碍和软腭肌阵挛为典型表现。一旦

临床出现上述特异性表现，需要注意该病可能，临床

医师需提高对 Wernenkick 连合区解剖认识，以提高

对该病的认识。
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