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摘 要:目的 研究运动神经元病(MND)的临床特征及误诊分析。方法 回顾性分析 165 例 MND 患者的一般资料、临

床症状、误诊、肌电图、辅助检查等，进行统计分析。结果 入组患者 165 例:ALS 122 例( 73 ． 9% )，其中确诊 ALS 101

例，临床或电生理拟诊 ALS 21 例;PMA 26 例( 15 ． 8% ) ;PBP 15 例( 9 ． 1% ) ;PLS 2 例( 1 ． 2% )。男女比例为 1 ． 84 ∶ 1。

MND 患者发病年龄为 20 ～ 80 岁，平均发病为 52 ． 15 ± 10 ． 41 岁，男女发病高峰均为 50 ～ 59 岁，二者差异没有统计学意义

( P ＞ 0 ． 05)。山西省 MND 误诊率为 42 ． 42% ( 70 /165 )，误诊为脑血管病的 35 ． 7% ( 25 /70 )，误诊于基层医院 77 ． 1%

(54 /70)。结论 MND 发病男性多于女性，山西省男性患病比例较国内相关报道高，发病年龄集中在 50 ～ 59 岁;分型中

ALS 是最常见的类型;MND 误诊率高，脑血管病误诊居首位，误诊多发生在基层医院;影像学及电生理检查对 MND 的诊

断有重大意义，临床上应积极完善相关辅助检查。
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Abstract: Objective To analyze the clinical features and misdiagnosis of motor neuron diseases (MND) ．Methods A retrospective

analysis was performed on the clinical data of 165 MND patients to investigate general information，clinical symptoms，misdiagnosis，

electromyograms，and auxiliary examinations． Ｒesults Of the 165 patients，122(73． 9% ) had amyotrophic lateral sclerosis (ALS)，

including 101 confirmed cases and 21 suspected cases (supported by clinical and electrophysiological examinations)，26(15． 8% ) had

progressive muscular atrophy，15(9． 1% ) had progressive bulbar palsy，and 2(1． 2% ) had primary lateral sclerosis． The male-to-fe-

male ratio was 1． 84∶ 1． The age of patients with MND ranged from 20 to 80 years． The mean age of onset was 52． 15 ± 10． 41 years．

The peak age of onset was 50 － 59 years whether in males or females，with no significant difference (P ＞ 0． 05) ． The misdiagnosis rate

of MND was 42． 4% (70 /165) in Shanxi Province． Of the misdiagnosed cases，35． 7% (25 cases) were misdiagnosed as cerebrovascu-

lar diseases，and 77． 1% (54 cases) were found in primary hospitals． Conclusions MND is more common in males than in females;

the prevalence rate among males in Shanxi Province is higher than related data reported in China． The peak age of onset is 50 － 59

years． ALS is the most common type of MND． The misdiagnosis rate of MND is high; MND is usually misdiagnosed as cerebrovascular

diseases，and misdiagnosed cases are mainly found in primary hospitals． Imageological and electrophysiological examinations are of

great significance for the diagnosis of MND，so we should actively improve the relevant auxiliary examinations．
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运动神经元病( motor neuron diseases，MND ) 是
一组选择性损伤运动神经系统的慢性进行性变性

疾病，主要侵犯大脑皮质、脑干和脊髓运动神经
元，临床上以上或 /和下运动神经元损害引起的无
力为主。根据上下运动神经元受累的程度，可分为
肌萎缩侧索硬化( amyotrophic lateral sclerosis，ALS)、
进行性肌萎缩( progressive muscular atrophy，PMA )、
进行性延髓麻痹( progressive bulbar palsy，PBP )、原
发性侧索硬化 ( primary lateral sclerosis，PLS ) 等类
型。该病病因及发病机制尚无明确定论，易于误
诊。研究显示该病呈全球分布，与患者生存环境有
一定的相关性，因此我们拟对山西省部分诊断明确

的 MND 患者的临床特征、误诊、伴随疾病、辅助检
查等，明确该病在山西省发病特点，为该病后续的

预防、诊断及治疗提供依据。
1 资料与方法
1 ． 1 病例资料
收集 2006 年 1 月至 2013 年 6 月就诊于山西

医科大学第一医院、山西医科大学第二医院和山西
省人民医院住院的 MND 患者资料。纳入标准:所
选患者符合世界神经疾病协会确定的 ALS 诊断标
准 EEDC ( Escorial Diagnostic Criteria EI )［1］中确诊和
拟诊的病例;病例资料完整(明确得知该患者首发

症状及体征)。排除标准:居住地系山西省外的患
者病例资料。
1 ． 2 方法
对入选病例资料进行搜集，统一填写 MND 病

例资料调查表，分析其临床特征、误诊等。
1 ． 3 统计学处理
计量资料若符合正态分布则以均数 ± 标准差

表示，计数资料以频数表示。计量资料两样本均数
的比较采用 t 检验，计数资料采用 χ2 检验。统计学
软件采用 SPSS 18 ． 0。 P ＜ 0 ． 05 代表差异具有统
计学意义。
2 结果
2 ． 1 一般资料
本研究入组患者 165 例，根据患者最后一次就

诊分型:ALS 122 例( 73 ． 9% )，其中确诊 ALS 101
例，临 床 或 电 生 理 拟 诊 ALS 21 例，PMA 26 例
( 15． 8% )，PBP 15 例( 9 ． 1% )，PLS 2 例( 1 ． 2% )。
男性患者 107 例，女性患者 58 例，男女比例为1． 84
∶ 1。ALS 中男性患者 78 例，女性 44 例，男女比例
为 1 ． 77 ∶ 1。

MND 患者发病年龄为 20 ～ 80 岁，平均发病为

52 ． 15 ± 10 ． 41 岁，男性患者平均发病年龄 53 ． 34
± 10 ． 72 岁，女性患者平均发病年龄为 51 ． 32 ±
10 ． 67 岁，二者差异没有统计学意义( P ＞ 0 ． 05 )，
男女发病高峰均为 50 ～ 59 岁。
2 ． 2 临床资料
2 ． 2 ． 1 临床特征 165 例 MND 患者中，有 10 例患
者为亚急性起病，其余为隐匿性起病;有 96 例患者
死亡，病程为 3 个月 ～ 6 年，平均生存时间为 4． 2 年。

122 例 ALS 患者中，以上肢症状起病 55 例
( 45 ． 1% )，远端 37 例，近端 18 例;有 39 例患者逐
渐进展，累及邻近或对侧肢体;19 例患者逐渐出现
延髓症状，伴肌束颤动 24 例。以下肢症状起病 34
例( 27 ． 9% )，远端 21 例，近端 13 例;有 23 例患者
逐渐进展，累及邻近或对侧肢体;21 例患者逐渐出
现延髓症状，伴肌束颤动 18 例。以延髓症状起病
14 例( 11 ． 5% ) ，均进展出现肢体无力或萎缩症
状;8 例出现舌肌萎缩、纤颤。以四肢无力或肌萎
缩起病 19 例( 15 ． 6% )，伴肌肉颤动者 5 例;7 例
出现延髓症状。122 例 ALS 患者中，主观感觉异常
的有 11 例，4 例有肢体疼痛、肿胀，神经系统检查
均表现为腱反射亢进，97 例患者病理征阳性，2 例
有肢体虫爬感，2 例有四肢手套袜套样感觉异常，1
例有肢体束带感，2 例有肢体木僵感;括约肌功能
障碍的有 2 例;1 例有自主神经功能障碍。

26 例 PMA 患者中，以上肢肌无力或肌萎缩起
病 16 例( 61 ． 5% )，以下肢肌无力肌萎缩起病 7 例
( 26 ． 9% )，3 例( 11 ． 5% ) 以四肢肌无力或萎缩首
发，均无锥体束征，伴肌肉颤动者 9 例，7 例患者出
现球麻痹。

14 例 PBP 患者中，均以延髓症状首发，伴有舌
肌萎缩、纤颤者 11 例，4 例可见上肢肌萎缩，2 例
可见下肢肌萎缩。

2 例 PLS 患者，年龄分别为 56 和 57 岁，2 例均
有腱反射亢进和病理征，生存时间分别为 6 年和 7
年，未见明显的肢体萎缩等症状。
2 ． 2 ． 2 辅助检查 仅 1 例头颅 MＲI 有锥体束走
行区异常信号。见表 1。
2 ． 2 ． 3 肌电图 所有患者均行肌电图检查，所检
肌肉均为神经源性损害，静息时可见失神经电位改

变，出现纤颤电位、正尖波;121 例患者可见束颤电
位;132 例患者可见高波幅、宽时限巨大电位;127
例患者重收缩时可见募集电位减弱;59 例可见运
动神经传导速度减慢，31 例运动神经复合肌肉动
作电位波幅降低，21 例可见运动神经潜伏期延长;
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所检肌肉感觉神经传导速度测定正常。

表 1 辅助检查

项目 总例数 正常例数 异常情况

头颅 MＲI 76 24

29 例示点状缺血灶;22 例
示侧脑室旁、半卵圆中心多
发腔梗;1 例有锥体束走行
区异常信号

头颅 CT 20 18 2 例可见点状缺血灶

颈椎 MＲI 78 36
37 例示颈椎骨质增生，未见
明显椎管狭窄;5 例有椎
间盘突出，脊髓轻度受压

颈椎 X线 10 5 5 例示颈椎曲度变直

2 ． 2 ． 4 误诊情况 165 名患者，有 70 例患者既
往被误诊，误诊率为 42 ． 42% ，16 例( 22 ． 9% ) 误
诊于三级医院，54 例( 77 ． 1% ) 误诊于基层医院，
其中 25 例 ( 35 ． 7% ) 被误诊为脑血管病; 24 例
( 34 ． 3% )被误诊为颈椎病，其中有 9 例患者行手
术治疗，术后症状未缓解;11 例( 15． 7% )被误诊为
腰椎病，5 例患者行手术治疗，术后症状未缓解;11
例( 17 ． 1% ) 误诊为其他疾病，包括周围神经病 4
例( 5 ． 7% )，腓神经损伤 3 例( 4 ． 3% )，重症肌无
力 1 例( 1 ． 4% )，喉炎 1 例( 1 ． 4% )，副肿瘤综合
征 1 例( 1 ． 4% )，风湿病 1 例( 1 ． 4% )。
2 ． 2 ． 5 伴随情况 165 例 MND 患者中，有 5 例患
者有胃溃疡病史，1 例患者有胃部息肉;高血压病
有 37 例;14 例患者有糖尿病史;27 例患者有高血
脂症;40 例患者伴随颈椎病;6 例患者有颈椎病及
腰椎病;有 40 名患者发病前有明确的手术史或外
伤史;38 例患者有明确长期接触有毒物质或重金
属等物质;有 7 名女性患者曾有流产史;有 51 例患
者有长期吸烟史，22 例患者有慢性饮酒史。
3 讨论
运动神经元病为一组神经系统变性疾病，发病

率具有一定的地区差异性
［2］。因此，本研究仅分析

山西省运动神经元病发病情况，研究结果显示，本

地区平均发病年龄为( 52 ． 2 ± 10 ． 4 ) 岁，与文献报
道相一致。本研究男女发病比例约为 1 ． 84 ∶ 1，高
于国内文献所报道的比例

［3］，可能与以下原因有

关:①男性脊髓疾病发病率高于女性［4］。②延髓运
动神经元具有雄激素受体，可能与雄激素水平相

关
［5］。③职业性暴露如暴露于铅、有机毒性物质和
电磁幅射等环境中，可增加运动神经元病患病风

险
［6-10］，山西省煤矿资源丰富，男性易处于高危工

作环境中。

本研究中 165 例患者肌萎缩侧索硬化、进行性
肌萎缩、进行性延髓麻痹和原发性侧索硬化患病比
例分别为为 122 ∶ 26 ∶ 14 ∶ 2，与国内近期研究报道
相近
［11］。肌萎缩侧索硬化以单侧肢体远端肌无力

或肌萎缩发病多见，上下运动神经元均可受累，神

经系统检查腱反射亢进或病理征阳性，本研究中所

有患者均表现为腱反射亢进，少数患者病理征阴

性，可能与部分患者尚处于疾病初期，上运动神经

元受累轻微有关;电生理检查受累部位可见肌束震

颤，大部分患者可逐渐累及邻近近或对侧肢体;不

以延髓症状为首发者可逐渐出现球麻痹。患者一
般无感觉异常，本研究中有 11 例肌萎缩侧索硬化
患者出现主观感觉异常、客观感觉系统检查正常，
考虑与其伴随糖尿病、颈椎病、周围神经病等因素
有关，临床上应注意鉴别，避免误诊或漏诊。
进行性肌萎缩患者多以单侧肢体肌无力和肌

萎缩发病，上肢发生率高于下肢，均表现为下运动

神经元损害症状与体征，部分患者可出现延髓麻痹

症状;进行性延髓麻痹以延髓症状发病，有研究表

明无论患者有无上运动神经元损害或肌电图显示

失神经电位，最终均进展为肌萎缩侧索硬化
［12］;原

发性侧索硬化被认为是肌萎缩侧索硬化的另一种

表现形式，以上运动神经元损害为主要症状，病情

进展缓慢，本组有 2 例原发性侧索硬化患者病程均
长于 4 年，随访期间未发 明显的下运动神经元损
害表现，但也有部分原发性侧索硬化患者在疾病后

期会出现下运动神经元损害
［13］。

对本组病例分析表明，运动神经元病误诊率为

42 ． 4% ，高于相关文献报道［14］，其中 77 ． 1% 的误
诊事件发生基层医院，与国内文献报道相似

［14］。
运动神经元病易误诊的可能原因为:①运动神经元
病发病症状、部位不尽相同，与众多疾病首发症状
相似，发病至出现特异性临床症状需一定时间，约

为 9 至 15 个月［15］，因此初次易发生误诊。②大多
数患者存在复杂的伴随疾病背景，因此更易误诊。
例如伴有高血压、糖尿病、吸烟等脑血管疾病危险
因素的患者易误诊为脑血管疾病，本研究中有 25
例有脑血管病危险因素;既往有颈椎或腰椎病患者

易误诊为颈椎或腰椎病。因此，对于运动神经元病
与颈椎病加以鉴别时，可通过椎旁肌、舌肌、胸锁
乳突肌等肌电图( EMG ) 检查，以资鉴别［16］。③早
期辅助检查不完善亦可增加误诊率。头部 MＲI、脊
髓 MＲI 等均可作为排除方法用于运动神经元病的
诊断，MＲI 显示的小病灶若无法解释临床症状或体
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征时，应密切观察患者病情变化及进展，完善相关

肌电图检查并密切随访。④有些患者入院后仅对
有症状的肢体进行检查未完善肌电图检查，极易误

诊。肌电图在运动神经元病的诊断中具有不可替
代的作用，肌电图显示广泛神经源性损害者应结合

临床症状考虑运动神经元病，注意鉴别非运动神经

元病患者脑电图显示的神经源性损害的疾病。⑤
临床医师对运动神经元病的认识不足，问诊、查体
不详细等也易于造成误诊。因此，因加强临床医师
对运动神经元病的了解，提高其专业素养。
综上所述，运动神经元病是一组具体发病机制

尚不明确的慢性进行性神经系统变性病，误诊率极

高，肌电图对诊断及其重要。本研究仅对山西省部
分运动神经元病患者之临床特征及误诊率进行分

析，具体病因和发病机制仍有待进一步研究。
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