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晚期肌萎缩侧索硬化症呼吸机辅助通气患者周围神经传导功能的观察

崔　芳，黄旭升，陈朝晖
解放军总医院神经内科，北京１００８５３

　　［摘要］　目的　探讨晚期肌萎缩侧索硬化症（ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃｌａｔｅｒａｌｓｃｌｅｒｏｓｉｓ，ＡＬＳ）呼吸机辅助通气患者周围神经传导的特
点。方法　分析３例呼吸机辅助通气晚期ＡＬＳ患者临床资料，测定感觉神经传导速度（ＳＣＶ）、运动神经传导速度（ＭＣＶ）、运
动末端潜伏期（ＤＭＬ）和复合肌肉动作电位（ＣＭＡＰ）波幅。结果　３例患者（１２条运动神经）周围神经运动传导功能测定均为
异常，其中６６．７％（８／１２）未引出波形，３３．３％（４／１２）ＣＭＡＰ波幅减低，１６．７％（２／１２）ＤＭＬ延长，１６．７％（２／１２）ＭＣＶ减慢；且随

着病程延长，患者ＣＭＡＰ波幅逐渐下降，直至最终引不出反应。所有患者ＳＣＶ及感觉神经动作电位（ＳＮＡＰ）波幅均正常。结

论　晚期ＡＬＳ呼吸机辅助通气患者可出现严重的周围神经运动传导异常，而对感觉传导影响不大，具体机制有待进一步探
讨。

　　［关键词］　肌萎缩侧索硬化症；神经传导；机械通气
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　　肌萎缩侧索硬化（ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃｌａｔｅｒａｌｓｃｌｅｒｏｓｉｓ，

ＡＬＳ）是一种进行性的神经系统变性疾病，是运动神
经元病中最常见的类型，病变主要累及脊髓前角细
胞、脑干运动神经核及大脑皮质锥体细胞，临床表现
为上、下运动神经元合并受损。ＡＬＳ的神经肌电图
早期常无改变，但随着疾病的进展，运动神经传导可
有轻度运动神经传导速度（ｍｏｔｏｒｃｏｎｄｕｃｔｉｏｎｖｅｌｏｃｉ
ｔｙ，ＭＣＶ）减慢，并伴有复合肌肉动作电位（ｃｏｍ

ｐｏｕｎｄｍｕｓｃｌｅａｃｔｉｏｎｐｏｔｅｎｔｉａｌ，ＣＭＡＰ）波幅降低［１］。
为探讨晚期 ＡＬＳ呼吸机辅助通气患者周围神经传
导特点，本研究对２００３年１０月至今我院收治的３
例晚期ＡＬＳ辅助通气患者的临床资料和神经传导
检查结果进行了分析。

１　资料和方法

１．１　一般资料　３例患者均为解放军总医院神经内
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科住院患者，其中男２例，女１例；年龄６８～８８岁；
均符合修正后的ＥＩＥｓｃｏｒｉａｌ诊断标准［２］，ＡＬＳ功能
评分（ＡＬＳＦＲＳ）均为０分；均为气管切开呼吸机辅
助通气的临床确诊 ＡＬＳ患者。患者的临床资料详
见表１。

表１　３例确诊ＡＬＳ患者的临床资料

Ｔａｂ１　Ｃｌｉｎｉｃａｌｉｎｆｏｒｍａｔｉｏｎｏｆ３ＡＬＳｐａｔｉｅｎｔｓ

Ｉｔｅｍ Ｃａｓｅ１ Ｃａｓｅ２ Ｃａｓｅ３

Ｇｅｎｄｅｒ Ｍａｌｅ Ｍａｌｅ Ｆｅｍａｌｅ
Ｄｉｓｅａｓｅｃｏｕｒｓｅｔ／ｍｏｎｔｈ ２６ ７８ ２５
Ｏｎｓｅｔａｇｅ（ｙｅａｒ） ７５ ６８ ８８
Ｏｎｓｅｔｓｉｔｅ ＬｏｗｅｒｌｉｍｂＵｐｐｅｒｌｉｍｂ Ｂｕｌｂ
ＡＬＳＦＲＳ（ｓｃｏｒｅ） ０ ０ ０
Ｓｅｇｅｍｅｎｔｎｕｍｂｅｒｏｆｓｐｏｎｔａｎｅｏｕｓ ４ ４ ４

　　ｐｏｔｅｎｔｉａｌ
Ｍｏｔｏｒｃｏｎｄｕｃｔｉｏｎａｂｎｏｒｍａｌｒａｔｅ ４／４ ４／４ ４／４
Ｓｅｎｓｏｒｙｃｏｎｄｕｃｔｉｏｎａｂｎｏｒｍａｌｒａｔｅ ０／３ ０／３ ０／３

１．２　仪器及观测指标　采用丹麦产Ｋｅｙｐｏｉｎｔ型号
电生理仪行神经传导检查。观测指标：ＭＣＶ、ＣＭＡＰ
以及运动末端潜伏期（ｄｉｓｔａｌｍｏｔｏｒｌａｔｅｎｃｙ，ＤＭＬ），
感觉传导速度（ｓｅｎｓｏｒｙｃｏｎｄｕｃｔｉｏｎｖｅｌｏｃｉｔｙ，ＳＣＶ）及
感觉神经动作电位（ｓｅｎｓｏｒｙｎｅｒｖｅａｃｔｉｏｎｐｏｔｅｎｔｉａｌ，

ＳＮＡＰ）。

１．３　检查方法及判定标准　ＭＣＶ测定：上肢刺激
电极位于腕和肘部，表面记录电极置于拇短展肌和
小指展肌，下肢刺激电极位于踝部及腓骨小头附近，
表面电极置于趾短伸肌。包括正中神经、尺神经、胫
神经、腓总神经。ＳＣＶ测定：正中神经和尺神经刺激
点在腕部，记录分别在中指和小指，腓肠神经刺激点
在腓骨头，记录点足背。以肌电图室自行建立的性
别与年龄匹配的正常值为参考。异常判定标准：（１）

ＭＣＶ、ＳＣＶ、ＣＭＡＰ波幅、ＳＮＡＰ波幅，以低于同年
龄组正常值的２．５倍标准差为异常；（２）ＤＭＬ，以超
过同年龄组正常值的２．５倍标准差为延长。

２　结　果

２．１　神经传导异常率　按上述标准判断神经传导
总异常率为５７％（１２／２１），运动神经传导异常率为

１００％（１２／１２），感觉神经传导异常率为０（０／９）。

２．２　上肢与下肢神经传导的比较　上肢神经传导
异常率为５０％（６／１２），下肢神经传导异常率为６７％
（６／９）。

２．３　运动神经传导检测结果　检测了３例患者１２
条运动神经。结果如下：（１）未能引出反应波形８条
（６６．７％）；（２）ＣＭＡＰ波幅明显降低４条（３３．３％），
波幅在０．１～３．３ｍＶ；（３）ＭＣＶ减慢２条（１６．７％），

分别为２９．０ｍ／ｓ和３３．８ｍ／ｓ，且均合并ＣＭＡＰ波
幅减 低 （减 至 ０．２ ｍＶ）；（４）ＤＭＬ 延 长 ２ 条
（１６．７％），分别为正中神经（５．１ｍｓ）和腓总神经
（７．３ｍｓ），且合并 ＭＣＶ减慢；（５）未见神经传导阻
滞。

２．４　感觉神经传导检测结果　检测了３例患者９
条感觉神经。结果显示，所有患者ＳＣＶ及ＳＮＡＰ波
幅均正常，ＳＣＶ为５０．０～６８．２ｍ／ｓ，ＳＮＡＰ波幅为

５．０～２８．０μＶ。

２．５　病程、ＡＬＳＦＲＳ评分与神经传导的关系　随着
病程的延长，同一患者的肌无力及肌萎缩症状加重，

ＡＬＳＦＲＳ评分逐渐减低，运动传导异常也随之加重，
尤其是ＣＭＡＰ的波幅逐渐减低直至引不出反应。
例３为高龄女性，起病年龄８８岁，首发症状为眼球
肌无力，此后迅速出现四肢力弱及呼吸困难，行气管
切开后呼吸机辅助通气。入院时（发病８个月）

ＡＬＳＦＲＳ评分 １８ 分，神经传导检测 ＭＣＶ 正常
（５２．９ｍ／ｓ和５４．１ｍ／ｓ），ＣＭＡＰ波幅２．９～６．３
ｍＶ。发病１０个月时行呼吸机辅助呼吸。１２个月
时，ＡＬＳＦＲＳ评分４分，检测４条运动神经均有传导
异常，其中ＣＭＡＰ波幅下降３条（０．２～３．３ｍＶ），

ＭＣＶ减慢１条（２９．０ｍ／ｓ），未引出波形１条。发病

２５个月时，ＡＬＳＦＲＳ评分０分，检测４条运动神经均
有传导异常，表现为未引出反应波形。从表２可以
看出３例患者随着病程延长，ＣＭＡＰ波幅逐渐减低，

ＤＭＬ延长，直至引不出波形。

３　讨　论

　　既往文献报道 ＡＬＳ患者神经传导大多属正常
范围，少数 ＭＣＶ稍减慢，可见ＤＭＬ延长、ＣＭＡＰ波
幅降低［１］。ＳＣＶ多在正常范围。其病理机制可能为

ＡＬＳ患者运动神经纤维的缺失、轴索变性、继发髓鞘
改变、失神经支配萎缩的肌肉中再生纤细的慢传导
运动轴索占主导等［３］。

　　本组资料中，３例ＡＬＳ晚期患者均行呼吸机辅
助机械通气，运动传导测定均为异常，表现为未引出
波形占６６．７％（８／１２）、复合肌肉动作电位波幅降低
占３３．３％（４／１２）和运动传导速度减慢占１６．７％（２／

１２）、ＤＭＬ延长占１６．７％（２／１２）。运动神经传导异
常率达１００％，这些异常主要是因为晚期患者脊髓前
角细胞严重退行性变导致轴索严重损害。

　　一般认为神经传导速度的减慢是脱髓鞘改变，
波幅降低是轴索损害的指征［４］。本组患者运动传导
检测中 ＣＭＡＰ波幅减低占３３．３％，ＭＣＶ 减慢占

１６．７％，说明晚期ＡＬＳ周围神经病变以轴索损害为
主，而髓鞘功能损伤相对少些。部分神经ＣＭＡＰ波
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幅下降合并 ＭＣＶ减慢，说明轴索损害的同时有周
围神经节段性脱髓鞘改变。另外，本组资料上肢和
下肢的神经传导异常率相比，无明显差异。对于同
一患者而言，病程越长，ＡＬＳＦＲＳ评分越低，运动神

经传导异常的程度越明显，主要表现为ＣＭＡＰ波幅
明显下降直至引不出波形，而 ＤＭＬ 延长不如

ＣＭＡＰ波幅下降明显，提示ＣＭＡＰ波幅的变化与病
程和ＡＬＳＦＲＳ评分有相关性。

表２　３例患者不同发病时间的运动神经传导特点

Ｔａｂ２　Ｍｏｔｏｒｎｅｒｖｅｃｏｎｄｕｃｔｉｏｎｃｈａｎｇｅｓｄｕｒｉｎｇｄｉｆｆｅｒｅｎｔｐｅｒｉｏｄｓｉｎ３ｐａｔｉｅｎｔｓ

Ｉｔｅｍｓ
Ｃａｓｅ１

Ｍｅｄｉａｎｎｅｒｖｅ Ｕｌｎａｒｎｅｒｖｅ
Ｃａｓｅ２

Ｍｅｄｉａｎｎｅｒｖｅ Ｕｌｎａｒｎｅｒｖｅ
Ｃａｓｅ３

Ｍｅｄｉａｎｎｅｒｖｅ Ｕｌｎａｒｎｅｒｖｅ
ＭＣＶｖ／（ｍ·ｓ－１）
　　Ｔｉｍｅ１ ５１．２ ５２．８ ４８．８ ４２．９ ５４．１ ５２．９
　　Ｔｉｍｅ２ ３３．８ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ ５７．１ ５７．８
　　Ｔｉｍｅ３ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ
ＣＭＡＰｄｉｓｔａｌａｍｐｌｉｔｕｄｅＶ／ｍＶ
　　Ｔｉｍｅ１ ４．１ １０．３ ３．２ ２．３ ３．５ ６．３
　　Ｔｉｍｅ２ ０．２ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ １．４ ３．３
　　Ｔｉｍｅ３ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ
ＤＭＬｔ／ｍｓ
　　Ｔｉｍｅ１ ３．５ ３．３ ４．４ ３．２ ３．８ ３．２
　　Ｔｉｍｅ２ ５．１ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ ３．９ ３．４
　　Ｔｉｍｅ３ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ Ｎｏｒｅｓｐｏｎｓｅ

ＭＣＶ：Ｍｏｔｏｒｃｏｎｄｕｃｔｉｏｎｖｅｌｏｃｉｔｙ；ＣＭＡＰ：Ｃｏｍｐｏｕｎｄｍｕｓｃｌｅａｃｔｉｏｎｐｏｔｅｎｔｉａｌ；ＤＭＬ：Ｄｉｓｔａｌｍｏｔｏｒｌａｔｅｎｃｙ．Ｔｉｍｅ１：Ａｔａｄｍｉｓｓｉｏｎｔｏｈｏｓｐｉｔａｌ；

Ｔｉｍｅ２：Ａｆｔｅｒｕｎｄｅｒｇｏｉｎｇｍｅｃｈａｎｉｃａｌｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ；Ｔｉｍｅ３：Ｔｈｅｌａｓｔｅｓｔｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎ（ｏｎｌｙｃｏｎｄｕｃｔｅｄｉｎｃａｓｅ３）

　　本组３例患者的ＳＣＶ及ＳＮＡＰ波幅测定均无
异常。国内杨昉等［５］检测９５例 ＡＬＳ患者，发现患
者组正中神经ＳＣＶ慢于正常对照组，但临床上无感
觉受累的表现。ＳｃｈｕｌｔｅＭａｔｔｌｅｒ等［６］曾对２５例

ＡＬＳ患者进行感觉神经传导检测，发现有３例患者
正中神经的ＳＣＶ减慢，考虑与正中神经易受嵌压有
关。目前认为本病晚期对感觉通路的周围部分影响
不大，当遇到合并正中神经ＳＣＶ减慢者，应该注意
排除腕管综合征的可能。

　　常规针电极肌电图检测是诊断 ＡＬＳ必不可少
的工具，而神经传导检测对本病的诊断、鉴别诊断及
判断病变进展有重要的价值。需要提出的是，本组

３例均是长期卧床的危重患者，应注意排除在 ＡＬＳ
的基础上合并嵌压性神经病的可能。嵌压性神经病
可导致受损神经的运动及感觉传导同时发生异常，
而本组患者感觉传导均为正常，仅有严重的运动传
导异常，故基本可以排除嵌压性神经病。另外，尚不
能排除危重病性多发性周围神经病（ｃｒｉｔｉｃａｌｉｌｌｎｅｓｓ
ｐｏｌｙｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ，ＣＩＰ）的可能。文献报道显示在重
症监护病房住院大于７ｄ的患者，可出现或轻或重
的神经肌肉病变［７］。而本组３例患者为长期行呼吸
机辅助通气的危重患者，随着住院时间的延长，ＣＩＰ
发生的机会也会进一步增加。综上，本组晚期 ＡＬＳ
呼吸机辅助呼吸患者出现严重的运动神经传导异常

可能是综合因素引起的，既与原发病有关，也不能排

除可能合并ＣＩＰ，尚有待对更多病例进行神经电生
理指标的动态观察。
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