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!摘要"

!

目的
!

探讨
O),*+;;)2(Pn

诊断标准在中国人感觉神经元病$

5>>

%中的临床应用价值(

方法
!

收集
!""E

年

#!

月至
!"#C

年
##

月我院临床诊断的
&

例
5>>

及同期临床症状类似的
&

例非
5>>

$

2/2F5>>

%患者的临床'生化'电生理资

料#应用
O),*+;;)2(Pn

诊断标准进行诊断评估#并与临床经验性诊断结果进行对照(

结果
!

采用
O),*+;;)2(Pn

诊断标准#

C

例临床诊断
5>>

的患者诊断为很可能的
5>>

#

!

例
5>>

和
#

例
2/2F5>>

患者诊断为可能的
5>>

(

结论
!

O),*+;;)2(Pn

诊

断标准中1很可能2的分级诊断对国人
5>>

患者诊断价值较大#相关结论仍有待进一步大样本研究证实(
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%

是周围神经病中罕见特殊亚群#主要以背根神经节

感觉神经元损害为特征)

#

*

(病因多种多样#包括副

肿瘤性'感染性'免疫性'中毒性'特发性)

!

*

(该病以

多灶性感觉缺失为特点#可累及四肢远端及近端#引

起痛温觉'振动觉及位置觉等多种感觉形式的损

害)

#

*

(不同病因的感觉神经元病治疗及预后不同#

部分免疫相关性疾病可以得到有效治疗(因此#准

确识别及诊断
5>>

意义重大)

%

*

(

5>>

诊断金标准是背根神经节活检)

!

*

(组织

学分析可见感觉神经元胞质空泡形成#染色质溶解#

细胞核萎缩及单核细胞浸润(但背根神经节活检属

于有创操作#临床实践中并不作为常规推荐(目前

临床主要采用结合症状'体征'实验室检查及影像学

+

C&$

+
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第
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期
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高
!

睿#等
=O),*+;;)2(Pn

诊断标准在中国人感觉神经元病中的初步应用

检查结果的经验诊断方法(

!""I

年#

O),*+;;)2(Pn

等)

C

*提出了以易于获取的临床及电生理资料为基

础#以颈椎磁共振及活检为补充的新型量化诊断标

准(

!"#C

年#这项诊断标准在以法国人群为研究对

象的多中心研究中得到了验证#灵敏度及特异性达

I$̀

左右)

$

*

(我国关于
5>>

的诊断学研究较少#诊

断大都依据临床'电生理等检查手段的综合评估)

&

*

#

未见明确可量化的诊断标准(本研究收集了我院临

床诊断的
&

例
5>>

和
&

例临床症状类似的非
5>>

$

2/2F5>>

%患者的临床'生化'电生理资料#应用

O),*+;;)2(Pn

诊断标准进行诊断评估#并与临床经

验性诊断结果进行对照#初步探讨
O),*+;;)2(Pn

诊

断标准在中国人群中的应用价值(

A

!

资料和方法

#=#

!

一般资料
!

!""E

年
#!

月至
!"#C

年
##

月第二

军医大学长海医院所有诊断为
5>>

的
&

例患者和

临床主要表现为肢体麻木'疼痛及电生理以感觉轴

索损害为主的
&

例
2/2F5>>

患者(

5>>

临床经验

性诊断标准为!患者肢体表现为明显的感觉障碍#麻

木或疼痛#伴有行走不稳等&查体表现为深浅感觉受

累#共济失调&神经电生理表现为广泛的感觉神经动

作电位的减低或消失(

&

例
2/2F5>>

患者#纳入症

状以感觉受累为主#表现为麻木'疼痛等#电生理以

感觉轴索损害为主(

#=!

!

观察指标
!

临床指标!纳入患者的年龄'性别'

既往史'入院症状及体征'个人史'家族史(神经电生

理指标!采用
L+

8J

/-27=2+7

型肌电图仪$

'3

J

-2+

#美国%

进行神经电生理学检查#所有患者均行正中神经'尺

神经'腓浅神经'腓肠神经'胫神经'腓总神经传导检

测&常规针极肌电图检测#包括!静息状态下自发电

位'轻微收缩时运动单位电位形态#大力收缩时的募

集相(正常值采用本单位肌电图室标准(生物学指

标观察!患者均完善血尿粪三大常规'肝肾功电解质'

肿瘤标记物'血液免疫学'血糖'维生素
a

#!

检查#其中

%

例患者行腰椎穿刺术检查#包括脑脊液常规'生化'

免疫球蛋白'细菌'真菌'墨汁染色等检查(

#=%

!

O),*+;;)2(Pn

诊断标准评分
!

所有患者参照

O),*+;;)2(Pn

诊断标准)

C

*的各个条目$表
#

%进行评

分#并将评分结果与临床经验诊断结果进行对照(

表
A

!

感觉神经元病
>-28)//-0:9̂

诊断标准

等级 得分

H.)

5

;

!对于临床上为纯感觉性神经病的患者#得分
'

&=$

分#考虑为可能的感觉神经元病

!

$

)

%起病时或病程中出现上肢或下肢的共济失调
%=#

!

$

K

%起病时或病程中出现不对称分布的感觉缺失
#=B

!

$

(

%在整个病程中感觉缺失并不局限于下肢
!="

!

$

*

%上肢中至少有
#

处
5'D

未引出或
%

处
5'D

$

%"̀

正常值低限#排除嵌压性神经病
!=E

!

$

+

%在下肢中异常的运动神经传导不超过
!

处#

%=#

H.)

5

T

!若患者上述得分
'

&=$

#并且符合以下条件之一#定义为很可能的感觉神经元病

!

$

)

%完善了生物学及电生理检查#可排除其他病

!

$

K

%符合以下之一即可!

!!

神经元抗体阳性

!!

发病前后
$

年内查出肿瘤

!!

铂类药物治疗史

!!

干燥综合征病史

!!

6XA

提示脊髓后柱异常信号

H.)

5

>

!确定的感觉神经元病

!!

背根神经活检病理证实有变性

!

#异常定义为复合肌动作电位波幅或运动神经传导速度
$

I$̀

正常值低限
=5'D

!感觉神经动作电位

+

$&$

+
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年
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月#第
%&

卷

&

!

结
!

果

!=#

!

临床特点
!

两组患者的具体临床数据见表
!

(

5>>

组!

&

例#男
$

例#女
#

例#发病年龄
%

&

B"

岁#

平均$

$!h!$

%岁(

#

例患者病因为遗传性#自幼行

走不稳#四肢麻木#其姐有类似症状(

!

例患者为副

肿瘤性#在发病前后
%

年内发现肺癌和肝癌#其中
#

例有多柔比星化疗史(

#

例患者发病前口服维生素

a

&

半年#剂量超出常规(

!

例患者病因不明(其中

遗传性
5>>

和特发性
5>>

为慢性起病#其余为亚

急性起病(

&

例患者发病初期均出现麻木不适#感

觉缺失最先发生在下肢#部分患者表现为不对称的

感觉缺失及四肢共济失调(在疾病进展期#

&

例患

者主要表现为非长度依赖性感觉缺失#感觉缺失主

要累及四肢#远端比近端比例高#

&

例患者均出现肢

体共济失调#肌力轻度受累(

&

例患者血清免疫学'

肿瘤标记物'维生素
a

#!

均在正常范围(

%

例患者行

腰椎穿刺术#未见明显异常(

>/2F5>>

组!

&

例#

男'女各
%

例#发病年龄
%I

&

EC

岁#平均$

$Ch#B

%

岁(

!

例患者为轴索型神经病#表现为慢性起病#四

肢或双下肢麻木#肌力及共济正常(

#

例为感觉型

慢性炎性脱髓鞘性神经病$

OA?D

%患者#表现为行走

不稳#双下肢末端麻木'刺痛#肌力正常(脑脊液蛋

白高#细胞数正常(

#

例糖尿病周围神经病患者#既

往有
!

型糖尿病史
#$

年#表现为双下肢麻木'疼痛#

肌力正常(

#

例吉兰巴雷综合征$

[0-33)-2Fa)11n

;

8

2*1/,+

#

[a5

%患者#急性起病#表现为四肢麻木'无

力#脑脊液表现为蛋白细胞分离(

#

例亚急性联合变

性患者#四肢麻木'无力#血清中维生素
a

#!

降低(

&

例

患者感觉缺失全部为长度依赖性#仅累及四肢远端(

!=!

!

电生理特点
!

5>>

组!

&

例患者下肢感觉神经

动作电位$

;+2;/1

8

2+1:+)(7-:+

J

/7+27-)3

#

5'D

%未引

出#

$

例患者上肢至少
#

处
5'D

未引出#

#

例患者正

中神经及尺神经
5'D

$

#=$

#

<

#所有患者复合肌动

作电位$

O6'D

%波幅及运动神经传导速度$

6O<

%

近正常(

&

例患者针极肌电图静息下被检肌未见正

尖'纤颤波#轻收缩运动单位电位$

69D

%形态可或

部分被检肌见
69D

稍增大(

>/2F5>>

组!

&

例患

者主要表现为感觉轴索受累(

$

例患者下肢至少
#

处
5'D

未引出#其对应上肢
5'D

大都正常#只有
#

例正中神经及尺神经
5'D

波幅降低#但也未小于

%"̀

的正常值低限(除
[a5

患者下肢仅
#

处腓总

神经
O6'D

波幅为
"=EC,<

#余患者
O6'D

波幅

正常$表
%

%(

表
&

!

临床经验性诊断
HFF

和
030$HFF

的临床特点

5g&

指标
5>> 2/2F5>>

年龄 $岁%#

%

4h( $!h!$ $Ch#B

男性
,

$

`

%

$

$

E%=%

%

%

$

$"="

%

起病
,

$

`

%

!

急性
"

$

"

%

#

$

#&=B

%

!

亚急性
%

$

$"="

%

"

$

"

%

!

进展性
%

$

$"="

%

$

$

E%=%

%

!

上肢受累
#

$

#&=B

%

#

$

#&=B

%

!

下肢受累
C

$

&&=B

%

C

$

&&=B

%

!

四肢受累
#

$

#&=B

%

#

$

#&=B

%

!

不对称分布
!

$

%%=%

%

!

$

%%=%

%

!

共济失调
%

$

$"="

%

#

$

#&=B

%

全面进展
,

$

`

%

!

非长度依赖性分布
$

$

E%=%

%

"

$

"

%

!

累及上肢远端
&

$

#""="

%

C

$

&&=B

%

!

累及下肢远端
&

$

#""="

%

&

$

#""="

%

!

累及上肢近端
C

$

&&=B

%

"

$

"

%

!

累及下肢近端
$

$

E%=%

%

"

$

"

%

!

不对称分布
"

$

"

%

"

$

"

%

!

共济失调
&

$

#""="

%

#

$

#&=B

%

!

5>>

!感觉神经元病&

2/2F5>>

!非感觉神经元病

表
I

!

临床经验性诊断
HFF

和
030$HFF

的电生理特点

5g&

#

4

f

h(

指标
5>> 2/2F5>>

感觉神经

!

正中神经
5'D

&

"

#

< "=%$h"=$B B=B%hC=EC

!

尺神经
5'D

&

"

#

< "=!"h"=CI C=!$h!="I

!

腓浅神经
5'D

&

"

#

< " %=C!hB=#B

!

腓肠神经
5'D

&

"

#

< " !="Eh#=B#

运动神经

!

正中神经
O6'D

&

"

,< E=%Eh!=#E E=%%h%=#$

!

正中神经
6O</

"$

,

+

;

f#

%

$"=E%h!=$I $C=$&hC=$$

!

尺神经
O6'D

&

"

,< C=#BhC=&& B=$"h#=IE

!

尺神经
6O</

"$

,

+

;

f#

%

!B=#$h!I=BE $&=&"h%=&"

!

胫神经
O6'D

&

"

,< #"=#$h%=#% I=ECh%=CB

!

胫神经
6O</

"$

,

+

;

f#

%

C%=#$h!=I" C!=E!h!=E#

!

腓总神经
O6'D

&

"

,< %=%$h"=EI %=ICh!=!B

!

腓总神经
6O</

"$

,

+

;

f#

%

C!=!!h!=&! C#="$h%=!%

正中神经
Q

波
/

"$

,

+

;

f#

%

!E=$"h!=C% !C=IEh"=I!

腓总神经
Q

波
/

"$

,

+

;

f#

%

%%=%%h!$=E$ %B=CBh#I=I$

!

5>>

!感觉神经元病&

2/2F5>>

!非感觉神经元病&

5'D

!感

觉神经动作电位&

O6'D

!复合肌动作电位波幅&

6O<

!运动

神经传导速度

+

&&$

+
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第
$

期
=

高
!

睿#等
=O),*+;;)2(Pn

诊断标准在中国人感觉神经元病中的初步应用

!=%

!

O),*+;;)2(Pn

诊断标准评估
!

&

例临床经验

性诊断
5>>

患者在
57+

J

'

中均大于
&=$

分#其中
!

例患者发病前后
$

年内查出肿瘤#

#

例患者为维生

素
a

&

中毒#

#

例患者完善了血及脑脊液检查#排除

了其他疾病(以上
C

例患者在
57+

J

a

中评为很可

能的
5>>

(另
!

例患者#未完善脑脊液检查排除其

他疾病#仅考虑为可能的
5>>

$表
C

%(

$

例临床经验性诊断
2/2F5>>

患者在
57+

J

'

中得分小于
&=$

(仅
#

例感觉型
OA?D

患者得分

B=I

#该患者起病时行走不稳#肌力正常#感觉缺失分

布不对称(双下肢感觉神经传导
5'D

波幅降低#传

导速度减慢$均不在该诊断定义异常范围%#余被检

感觉神经和运动神经传导速度和波幅正常$表
$

%(

表
%

!

临床诊断
HFF

患者的
>-28)//-0:9̂

诊断标准评估结果

患者序号

# ! % C $ &

病因 特发性 特发性 副肿瘤性 维生素
a

&

中毒 副肿瘤性 遗传性

57+

J

'

$得分%

#!=B ## E=! #!=B E=! I

57+

J

a

$等级% 很可能 可能 很可能 很可能 很可能 可能

!

5>>

!感觉神经元病

表
M

!

临床诊断
030$HFF

患者的
>-28)//-0:9̂

诊断标准评估结果

患者序号

B E I #" ## #!

病因 轴索型 轴索型
OA?D ?D> [a5 5O?

57+

J

'

$得分%

$=# C=E B=I %=# $=# $=#

!

2/2F5>>

!非感觉神经元病&

OA?D

!慢性炎性脱髓鞘性多发性神经病&

?D>

!糖尿病性周围神经病&

[a5

!吉兰巴雷综合征&

5O?

!亚急性联合变性

I

!

讨
!

论

5>>

是以广泛性或选择性背根神经元损害为

特点#只能通过背根神经节的病理学检查来确诊#但

临床医师在日常实践中很难展开这种检查#诊断面

临困难#严重阻碍了
5>>

的临床诊治进展)

B

*

(

O),*+;;)2(Pn

诊断标准以实践中易于获得的临床

及电生理资料为基础#体现了
5>>

独立于潜在病因

之外共通的临床及电生理模式(该诊断标准是在临

床经验性诊断为
5>>

的法国人群中建立的#这组人

群被证实有干燥综合征及抗
Y0

抗体阳性#并明确

表明了损害的靶点在背根神经节)

C

*

(

!"#C

年#该诊

断标准在法国一项多中心研究中得到了验证#涉及

#$

个周围神经病诊治中心#病因复杂#并提出了鉴

别
6O<

异常具体的标准(该研究以周围神经病专

家的诊断作为对照#在两组人群中进行验证#一组是

怀疑感觉神经病的非长度依赖性神经病#另一组为

可以排除
5>>

诊断的患者(通过一些可疑病例的

二次分析#该研究证实
O),*+;;)2(Pn

诊断标准相对

于专家经验性诊断#有更高的灵敏度及特异性#灵敏

度及特异性均在
I$̀

左右)

$

*

(

目前#国内关于
5>>

的诊断研究开展较少#尚

未有明确的诊断标准提出(鉴于国人基因和法国人

群可能存在异质性#并且国内人群中占主导的
5>>

病因可能和法国人群存在差异#该诊断标准对中国

人群的适用性还需进一步验证(本研究收集了临床

经验性诊断的
5>>

及
2/2F5>>

各
&

例#采用

O),*+;;)2(Pn

诊断标准进行评估#结果发现!

&

例临

床经验性诊断为
5>>

的患者中#

C

例为很可能的

5>>

#

!

例为可能的
5>>

(说明该诊断标准与
&

例

临床经验性诊断
5>>

结果一致#并具有分级诊断的

特点(

&

例临床诊断为
2/2F5>>

的患者中#

!

例轴索

型神经病'

#

例糖尿病周围神经病'

#

例
[a5

'

#

例亚

急性联合变性患者均不符合
O),*+;;)2(Pn

诊断标

准中
57+

J

'

的评分阈值#但
#

例感觉型
OA?D

患者

在
57+

J

'

中得分
'

&=$

分(该患者临床症状主要表

现为双下肢麻木#行走不稳#发病初期有不对称感觉

+

B&$

+
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!

!"#$

年
$

月#第
%&

卷

缺失#肌电图中运动神经受累较轻#双下肢感觉神经

髓鞘及轴索受累#损伤程度未达
O),*+;;)2(Pn

电生

理标准(该患者脑脊液为蛋白细胞分离#激素治疗

有效#

OA?D

诊断明确(可见#该诊断标准在感觉型

OA?D

患者中容易存在假阳性(因此#

O),*+;;)2(Pn

诊断标准中用于评估感觉神经或运动神经受损的具

体数值可能排除或包括了一些可疑病例#临床医师

必须权衡患者更多的信息来进行诊断)

&FI

*

(

需要特别注意的是#两种疾病不太适合此项诊

断标准#两者在肌电图上都仅表现为轻微的
5'D

异

常(一种是非长度依赖性小纤维神经病#该病是否

有背根神经节小神经元的损害还不明确(另一种是

OA?D

引发的感觉神经根病(对于这两类患者#可以

结合神经活检'体感诱发电位及磁共振等来诊断)

$

*

(

综上所述#本研究结果表明
O),*+;;)2(Pn

诊断

标准通过临床及电生理资料为我国
5>>

患者的临

床诊疗提供了分级诊断#在一定程度上可以为明确

病因提供方向#从而采取合适的辅助检查&但

O),*+;;)2(Pn

诊断标准仍有不足之处#尚可加入体

感诱发电位'皮肤活检'神经活检等辅助检查指标(

该标准在中国人群中的适用性仍需多中心大样本研

究来进一步阐明(
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