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1 病例简介

 患者男性，53 岁。主因“小便失禁，意识障碍 1 周”入院，

既往有酒精性肝病史，因肝病脑病多次住院治疗。1 周前无

明显诱因出现小便失禁，伴四肢不自主抽动和短暂性意识丧

失，每次持续约 1 min，可自行缓解，无失语及定向力障碍，无

牙关紧闭，无双眼上翻，大便正常，以“慢性酒精性中毒性脑

病、酒精性肝病”入院。入院查体 ：体温 36.8 ℃，呼吸频率

20 次 /min，血 压 120/80 mmHg（1 mmHg＝0.133 kPa），脉 搏

80 次 /min，意识清楚，呼吸平稳，除双下肢肌力下降、肌张力

增高、腱反射亢进外，其余检查均无异常。追问病史，患者近

2 年出现双下肢肌力下降，开始为双下肢无力，沉重感并进

行性加重，目前走路不稳。头颅 CT 诊断为双侧大脑半球多

发腔隙性脑梗死。

 补充诊断 ：① 肝性脑病 ； ② 酒精性肝病 ； ③ 肝性脊髓

病（HM）； ④ 腔隙性脑梗死。

 治疗方案 ：治疗原发病，改善肝功能，限制高蛋白质饮

食，口服乳果糖，减少血氨生成、吸收，降血氨，补充 B 族维

生素、神经生长因子等药物促进神经功能恢复和神经再生。

 结果 ：治疗后患者肝功能有一定程度改善，肝性脑病得

以纠正，但 HM 症状无明显改善。

2 讨 论

 HM 是慢性肝病患者晚期的一种罕见并发症，好发于男

性，病因主要为肝硬化，病理生理改变为皮质脊髓束的髓鞘

脱失和轴突变性，因其发病率低，无统一的诊断标准，易发生

误诊漏诊，延误治疗。HM 发病机制尚不明确，目前认为系

直接到达大脑和脊髓的氨、吲哚、硫醇等毒性物质损伤轴突、

神经元细胞及髓磷脂，导致轴突变性和髓鞘脱失 ；肝硬化患

者神经营养缺乏，干扰脊髓神经的营养代谢 ；脊髓细胞免疫

损伤等［1-2］。该患者有明确的慢性肝病史，实验室检查提示

存在肝功能异常，且多次发作肝性脑病，血氨增高。HM 临

床表现为进行性不可逆的双下肢瘫痪，典型表现为双下肢无

感觉障碍以及肌肉萎缩的进行性痉挛性瘫痪，无尿道或肛门

括约肌障碍，常有下肢肌力下降、肌张力增高、腱反射亢进、

病理反射及踝阵挛阳性，对上肢影响较小；同时可伴有乏力、

纳差、黄疸、肝性脑病、门静脉高压等肝病表现。肝性脑病的

性格改变、行为异常和意识障碍在经过常规治疗后是可逆

的，但下肢痉挛性轻瘫在经过降氨等治疗后大多数不可逆。

该例患者存在下肢肌力下降，且进行性加重，上肢肌力未见

异常，查体支持 HM 诊断。本次入院以反复发作的一过性意

识障碍和精神症状的肝性脑病期为主，伴转氨酶升高、乏力、

纳差等肝功能损害和门静脉高压表现，同时伴有小便失禁，

经改善肝功能、治疗肝性脑病后，小便失禁好转，考虑与肝性

脑病相关。脑和脊髓症状的不平衡，大脑症状是重复和瞬间

出现，而脊髓症状出现缓慢且逐渐恶化。HM 的实验室检查

无特异性，多数为转氨酶升高、胆红素升高、血小板减低、白

蛋白降低、血氨增高等慢性肝病的常见表现 ；其影像学检查

如头颅 CT 或 MRI、脊髓 MRI 可无异常表现 ；肌电图改变为

双下肢神经源性损害［3］。

 目前对 HM 的内科治疗能在一定程度上改善患者的肝

功能，但对脊髓病症状无明显作用，肝移植是目前认可的较

有效的治疗方法。但该病发病隐匿，早期出现脊髓脱髓鞘病

变，中晚期出现轴突损害［3］，早期进行肝移植可有效改善肝

性脊髓病患者神经传导障碍［4］，但多数患者确诊时已处于脊

髓病期，延误了最佳治疗时机，最后发展为截瘫甚至死亡。
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