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摘  要 

肝性脊髓病是一种罕见的慢性肝病的神经系统并发症，以双下肢进行性无力、痉挛性瘫痪为主要特征，

该病发病率低、尚无治愈方法，且临床工作者对其发病机制、诊断及治疗了解不详，故临床上较易出现

误诊、漏诊。 
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Abstract 
Hepatic myelopathy is a rare neurological complication of chronic liver disease, which is mainly 
characterized by progressive weakness of both lower extremities and spastic paralysis. The inci-
dence of the disease is low and there is no cure. And clinical workers don’t know its pathogenesis, 
diagnosis and treatment, so it is easy to misdiagnosis and missed diagnosis. 
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1. 引言 

肝性脊髓病(Hepatic myelopathy, HM)是由慢性肝病引起的神经系统并发症，主要特征是双下肢进行

性无力、痉挛性瘫痪，而感觉和括约肌极少受累，由于该病发病率低、不可逆进展、无诊断金标准、发

病机制不明、预后差，因此早期识别及诊断有重要意义。 

2. 临床资料 

(一) 病史特点 
患者，男，51 岁，已婚，陕西延长县人，因“发现肝硬化 14 年余，腹痛伴恶心、1 天”之主诉收住

我院消化内科。患者自 2007 年起因间断呕血、黑便多次住院，诊断“乙肝肝硬化失代偿期”，同年于解

放军 323 医院行脾脏切除术。2013 年上述症状再次复发并加重，于我科住院行食管静脉曲张套扎治疗 2
次，住院期间并发肝性脑病，表现为意识模糊，烦躁不安，当时测血氨 184 umol/L，予以对症治疗后症

状好转，食管静脉曲张治疗术后 3 月再次行食管静脉曲张套扎治疗，复查胃镜示静脉曲张基本消失。自

2014 年 3 月起患者反复因“腹胀、乏力、双下肢水肿”在我科住院，出院后间断口服螺内酯 100 mg、呋

塞米 40 mg 利尿消肿治疗，上述症状间断发作，时轻时重。2019 年 8 月患者逐渐出现双下肢无力伴活动

受限，以右下肢为著，呈伸直状态，于当年 12 月再次收住我科，查体示：双下肢肌张力增高，双上肢肌

力 5 级，双下肢肌力 3 肌，腱反射亢进，踝阵挛(+)，双下肢病理征未引出，深感觉存在；行下肢肌电图

/诱发电位检查示：1、右胫前肌、左腓肠肌 EMG 提示神经源性损害；2、右股四头肌 EMG 提示大力收

缩时募集相减少；3、双胫神经 F 波出现率正常，潜伏期均延长；4、双腓总神传导动传导速度减慢，波

幅降低，末潜时延长；5、双胫神经运动传到速度减慢，双腓肠神经感觉传导速度减慢，波幅降低；提示

双下肢神经源性损害；腰椎椎间盘 MR 平扫提示腰椎椎体增生、硬化；胸椎椎体 MR 平扫未见明显异常。

化验血氨：189 µmol/L；维生素 B12：1058 pmol/L；针对消化道肿瘤标志物：CA19-9 40.69 ng/ml；胰岛

素样生长因子(IGF-1)：42.10 ng/ml；胰岛素样生长因子结合蛋白-3：0.74 µg/ml；G-脂多糖：133.2 pg/ml；
血管内皮生长因子(VEGF)：450.42 pg/ml；叶酸、铁蛋白、血栓弹力图结果均未见异常。患者家属拒绝行

颅脑 MRI + DWI + MRA、腰穿等进一步检查，予以保肝、利尿、纠正低蛋白血症、输注血浆、营养支持

等对症治疗后出院。出院后患者双下肢乏力逐渐加重，出现行走不便，不能自主活动。本次入院 1 天前

进食水果后出现腹部胀痛不适，伴恶心、呕吐数次，呕吐物为胃内容物，感反酸、嗳气、口干，肛门无

排气、排便，患者由家属轮椅推入病房，双下肢无法自主活动，时有双下肢不自主抖动，但无大小便失

禁。既往史：发现乙肝肝硬化 14 年余，行脾脏切除术及食管静脉曲张治疗；有腹股沟疝病史 5 年，并行

左侧腹股沟疝修补术；无吸烟、饮酒史；否认乙肝家族聚集史；曾因“上消化道出血”行输血治疗。 
(二) 体格检查 
患者神志清，精神差，心肺查体未见阳性体征。腹饱满，腹部可见一弧形长约 20 cm 手术瘢痕，愈
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合良好。腹肌张力高，全腹无明显压痛、反跳痛，右侧腹股沟可触及一约核桃大小肿块，无压痛，可还

纳。腹部移动性浊音呈阳性，听诊肠鸣音减弱，约 2~3 次/分，双下肢中度凹陷性水肿，左下肢较右下肢

明显，四肢深浅感觉未见异常，双上肢肌力 5 级，双下肢肌力 2 级-，肌张力高，双侧病理征阳性。 
(三) 辅助检查 
入院后查血常规示：WBC 13.07 × 109/L、NEU 75.5%、LYM 14.3%、NEU# 9.87 × 109/L、MONO# 1.28 

× 109/L、RBC 3.79 × 109/L、HB 129 g/L；hs-CRP > 10 mg/L、CRP 31.7 mg/L；尿常规：BLD 2+、RBC 23.2 
ul；血浆氨：149 µmol/L；血凝：PT 18.0 sec、PT-% 43.5%、PT-R 1.59、PT-INR 1.59INR、FIB 1.3 g/L、
AT-III 10.7 mg/dl、FDP 29.0 µg/ml、D-Dimer 7.95 mg/L；血播八项：HBsAg 297.27 IU/ml、HBeAb 100.00S/CO、

HBcAb 532.10 S/CO；心肌酶：LDH 445 U/L、HBDH 323 U/L、CK 664U/L、CK-MB 72.2 U/L；电解质：

Na 134.3 mmol/L、Ca 2.13 mmol/L、Mg 0.75 mmol/L；甲状腺功能七项：T4 36.8 noml/L、FT4 11.37 pmol/L、
A-TG > 500.0 U/ml、TPO-Ab > 1300.0 IU/ml；肝功：TP 61.0 g/L、ALB 16.5 g/L、GLB 44.5 g/L、A/G 0.37、
ALT 55 U/L、TBiL 38.7 µmol/L、DBiL 32.0 µmol/L、TBA 133.1 µmol/L；血脂：TC 2.06 mmol/L、HDL-C 
0.45 mmol/L、LDL-C 0.98 mmol/L、ApoAⅠ0.14g/L、ApoB 0.56g/L；针对肝脏肿瘤标志物：CA19-9 32.39 
ng/ml；高敏乙肝病毒 DNA 定量：151,383 IU/ml；白细胞介素 6 (IL-6) 124.10 pg/ml；贫血三项：FOL 6.83 
nmol/L、VitB12 840 pmol/L；肾功、Pro-BNP、HbA1c、FeRR、粪常规、HCV、TP、HIV 结果未见异常。

行胸部及全腹部增强 CT 示：1、肝硬化、肝 S8 段异常强化结节，考虑异常灌注，请结合肝脏 MRI 特异

性造影剂检查，门脉高压、腹水；2、肝左叶钙化灶；3、胆囊继发炎症；4、右侧腹股沟区斜疝；5、双

肾囊肿；6、前列腺肥大；7、支气管炎、双肺多发纤维索条；8、右侧胸腔少量积液；9、胰腺及膀胱 CT
扫面未见明显异常。 

(四) 入院诊断 
1、不完全性肠梗阻；2、乙型肝炎后肝硬化失代偿期 Child-pugh C 级 肝性脑病 门静脉高压 脾术后 

食管胃静脉曲张出血术后 腹腔积液；3、低蛋白血症；4、肝性脊髓病；5、肝结节性质待定(S8 段；6、
右侧腹股沟斜疝；7、双肾囊肿；8、前列腺增生；9、支气管炎；10、右侧胸腔积液。 

(五) 诊治经过 
给予抑酸、补充白蛋白、输注血浆、预防性抗感染、营养神经、抗病毒、保肝、降血氨、纠正电解

质平衡紊乱、利尿消肿、润肠通便等对症治疗后，患者腹痛、腹胀、恶心、呕吐等症状缓解，双下肢水

肿减轻，双下肢无力症状无明显改善，复查血氨降至 76 µmol/L，血常规示白细胞及中性粒细胞计数降至

正常、肝功示白蛋白较前无明显改变、胆红素及胆汁酸明显下降。患者出院后双下肢无力较前无明显改

善。 

3. 讨论 

慢性肝病患者常出现神经系统问题，其中肝性脑病(Hepatic encephalopathy, HE)最为常见，相对少见

的是累及脊髓。肝性脊髓病(Hepatic myelopathy, HM)是一种罕见的慢性肝病的神经系统并发症，通常与

急性严重肝衰竭、经颈静脉肝内门体静脉分流术(transjugular intrahepatic portosystem stent-shunt, TIPS)或
自发性门体分流有关，最早于 1949 年由 Leigh AD 与 Card WI 报告[1]，而国内于 1979 年发表在新医学上

的一篇文章最早提出 HM [2]。研究[3] [4]发现我国近 10 年发表的关于 HM 的文献，发现 HM 以中老年男

性多见，多发生于肝硬化失代偿期，常伴有腹水、消化道出血，Child-Pugh 分级多为 B~C 级，且经综合

对症治疗后症状均无明显改善。一篇 Meta 分析[5]指出本病发病男女比例为 7.6:1，平均发病年龄为 44.7
岁；我国 HM 主要病因系乙型病毒性肝炎，其次为酒精性肝炎，丙型肝炎次之，其他如肝豆状核变性、

自身免疫性肝炎等病因则很少见。 

https://doi.org/10.12677/acm.2021.118550


南当当 等 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2021.118550 3751 临床医学进展 
 

HM 主要特征是双下肢进行性无力、痉挛性瘫痪，而感觉和括约肌极少受累，但 HM 是排除性诊断，

目前尚无诊断金标准，发生 HE 时症状易被掩盖，Nardone [6] [7] [8]等认为需要包括以下依据：①有慢性

肝病病史，出现渐进性双下肢无力、木偶状步态或无法自主活动；②神经系统查体可见痉挛性下肢轻瘫，

反射亢进，足底伸肌反应增强，一般无感觉系统、括约肌功能障碍；③既往有门体分流手术或曾接受经

颈静脉门体分流术或辅助检查发现有侧支循环建立；④腰穿脑脊液检查无明显异常，肌电图检查正常或

呈上运动神经元性损害，运动诱发电位提示中枢传导异常；⑤既往发生或反复发作肝性脑病，常伴有血

氨升高，但是血氨升高水平与 HM 病情并不对称；⑥头、脊髓 MRI 及 CT 检查可完全正常，排除其他原

因所致的脊髓病变。 
HM 的发病机制尚不明确，具体机制包括[7] [9] [10]：①中毒学说：HM 的发生被认为是由于含氮毒

素通过血脑屏障对轴突、神经元细胞体和髓磷脂造成损伤[10]。肝硬化失代偿期肝脏的解毒功能减弱，门

体分流后血氨、尿素、硫醇等有毒物质不通过肝脏直接进入血脑屏障神经传导障碍致使 HE、HM 的发生，

同时肿瘤坏死因子、白细胞介素等炎症因子增加[11]。该患者既往有 HE 病史，逐渐出现双下肢无力时测

血氨为 149 µmol/L，IL-6 明显升高，支持中毒学说。②病毒相关免疫损伤学说：我国 HM 以乙肝病毒感

染最为常见，乙肝病毒直接感染及高复制水平激活细胞免疫应答，导致免疫损伤；乙肝表面抗原释放入

血后形成免疫复合物损伤脊髓。该患者自 2013 年起化验血播八项呈“小三阳”，乙型肝炎表面抗原一直

为阳性，乙肝病毒 DNA 定量水平较高，未曾规律抗病毒治疗，乙肝病毒持续复制，造成不可逆损伤。③

营养缺乏学说：与脊髓亚急性联合变性相似，肝功能失代偿期可能合并门静脉高压性胃病，以及自发门

体分流等病理过程导致营养物质合成、吸收受阻，使得 B 族维生素生成减少，对脊髓神经的保护减弱。

本例病例患者首次怀疑肝性脊髓病及本次入院后化验叶酸、维生素 B12 及铁蛋白均无降低。④血流动力

学说：肝硬化失代偿期后门静脉高压可使椎静脉丛淤血，门体静脉分流后，脊髓发生慢性缺血、缺氧及

营养代谢障碍，最终变性坏死。此外，低蛋白血症和血氨升高可能是 HM 的促发因素之一[12]，回溯病

例，该患者肝功白蛋白波动于 16.5~20.7 g/L，本次入院后白蛋白为 16.5 g/L，经输注血浆、补充人血白蛋

白后白蛋白升至 16.9 g/L，因此可认为顽固性低蛋白血症及高血氨可能系 HM 诱发因素。该例患者既往

有脾切除史，脾切除后如有自发性门体分流建立可能会使 HM 风险增加，具体机制仍需进一步探讨[13]。 
HM 可与以下疾病进行鉴别：①脊髓亚急性联合变性常伴有慢性胃炎、胃大部切除术等吸收、利用

维生素 B12 不足等现象，常合并感觉障碍，因其起病隐匿，早期不易识别，辅助检查较难鉴别，予以补

充叶酸、B 族维生素及病因治疗后症状可逐渐缓解[14]；②肌萎缩侧索硬化俗称“渐冻症”，是一种累及

上下运动神经元的进展性神经系统变性疾病，部分患者系家族性，可导致全身肌肉逐渐无力及萎缩，较

少累及动眼肌、括约肌，最终多因呼吸衰竭而死亡[15] [16]；③获得性肝脑变性(AHD) [17] [18]：研究发

现锰离子沉积可能是引起 AHD 的重要原因，主要累及锥体外系，治疗上以控制原发疾病联合锰螯合剂为

主；④肝豆状核变性(Wilson 病) [19]：是一种常染色体隐性遗传的铜代谢障碍疾病，也可出现与 HM 相

似的症状，但 Wilson 病患者呈现低血清铜蓝蛋白和总铜量，高血清游离铜和尿铜，伴 K-F 环形成。 
HM 呈不可逆进行性恶化，预后差，目前尚无有效的治疗方案。由于 HM 发病时较易被 HE 所掩盖，

无统一诊断标准，需要与多种疾病相鉴别，首先早期识别 HM 及其重要，对进一步的治疗方案及患者的

预后有重要意义；其次予以降血氨、纠正电解质平衡紊乱、补充白蛋白、预防性抗感染、保肝、酸化肠

道、降低门脉压力、润肠通便、营养神经等对症治疗缓解症状；后进行病因治疗，抑制病毒复制水平，

清除表面抗原，研究[20]表明早期肝移植可改善 HM。HM 患者因长期卧床，较易合并感染、血栓栓塞风

险较高，应加强护理。 
临床上，有肝病病史的患者，既往曾发作 HE，出现双下肢无力、自主活动受限时，应警惕 HM 的发

生。临床医师应提高对该病的认识，详尽询问病史及体格检查，早期诊断及治疗可提高患者生存质量。
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未来期望通过对 HM 更深的研究可以发现延缓疾病的进展的有效方法。 
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