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多系统萎缩的认知功能障碍特点分析
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摘　要：目的　通过对多系统萎缩患者（ＭＳＡ）进行认知功能评估，明确其是否存在认知功能障碍，并分析两种亚型
（ＭＳＡＣ型和 ＭＳＡＰ型）的认知功能障碍特点，以期为临床诊断提供参考。方法　采用简易智能量表（ＭＭＳＥ）、蒙特利尔

认知评估量表（ＭｏＣＡ）和阿尔茨海默病评定量表 －认知分量表（ＡＤＡＳｃｏｇ）分别测评 ２３例 ＭＳＡ患者（ＭＳＡＣ型 １３例；

ＭＳＡＰ型１０例）和２５例健康志愿者的认知功能。结果　ＭＳＡ组 ＭＭＳＥ和 ＭｏＣＡ评分均低于对照组，差异有统计学意义

（Ｐ＜０．０５）；ＡＤＡＳｃｏｇ评分高于对照组，差异有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。在视空间／执行能力、注意力、语言、抽象思维和

延迟记忆方面，ＭＳＡ组的 ＭｏＣＡ评分低于对照组，差异均有统计学意义（Ｐ＜０．０５）；在记忆、语言和视空间／执行能力方

面，ＭＳＡ组的 ＡＤＡＳｃｏｇ评分高于对照组，差异均有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。ＭＳＡＰ型 ＭｏＣＡ评分低于 ＭＳＡＣ型，差异有

统计学意义（Ｐ＜０．０５）；ＭＳＡＰ型 ＡＤＡＳｃｏｇ评分高于 ＭＳＡＣ型，差异有统计学意义（Ｐ＜０．０５）；ＭＳＡＰ型在抽象思维和

延迟记忆两项目的评分低于 ＭＳＡＣ型，差异有统计学意义（Ｐ＜０．０５）；ＭＳＡＰ型在记忆和视空间／执行能力方面的评分

高于 ＭＳＡＣ型，差异有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。结论　ＭＳＡ患者存在一定程度的认知功能障碍；ＭＳＡＰ型认知损害较

ＭＳＡＣ型更加广泛和严重。
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　　多系统萎缩（ｍｕｌｔｉｐｌｅｓｙｓｔｅｍａｔｒｏｐｈｙ，ＭＳＡ）是
一组散发的、成年期发病的、病情进行性发展的神

经系统变性疾病。依据 ２００８年第 ２版 ＭＳＡ诊断
标准，目前将 ＭＳＡ分为两种临床亚型，一种是以帕
金森样运动障碍为突出表现、且多数对左旋多巴反

应差的 ＭＳＡＰ型（ｍｕｌｔｉｐｌｅｓｙｓｔｅｍａｔｒｏｐｈｙｏｆｔｈｅＰａｒ
ｋｉｎｓｏｎｉａｎｔｙｐｅ，ＭＳＡＰ），另一种是以小脑性共济失
调为突出表现的 ＭＳＡＣ型（ｍｕｌｔｉｐｌｅｓｙｓｔｅｍａｔｒｏｐｈｙｏｆ
ｔｈｅｃｅｒｅｂｅｌｌａｒｔｙｐｅ，ＭＳＡＣ）；两种亚型患者均伴发
一定程度的自主神经功能障碍症状［１］。在该标准

中，将严重认知功能障碍作为 ＭＳＡ临床诊断排除
标准之一。但是近年来，随着对 ＭＳＡ认识的加深，
国内外有关 ＭＳＡ患者合并认知功能障碍的研究报
道也逐渐增多。本研究对我院收治的临床诊断为

ＭＳＡ的 ２３例患者进行认知功能评估，明确其是否
存在认知功能障碍，并分析不同亚型的认知功能障

碍特点，以期为临床诊断提供参考。

１　资料与方法
１．１　一般资料

受试对象选自 ２０１５年 ９月 ～２０１７年 ６月于
我院神经内科住院及门诊就诊的 ＭＳＡ患者以及健
康志愿者。

ＭＳＡ组：依据 ２００８年第 ２版 ＭＳＡ诊断标准，
收集 ＭＳＡ患者 ２３例，其中 ＭＳＡＣ型患者 １３例，
ＭＳＡＰ型患者 １０例。男性 １５例，女性 ８例；年龄
５３～６７岁，平均（５８．９±５．０）岁；病程 １～７年，
平均（３．０±１．９）年。同时需排除：①有严重的影
响量表评估结果的疾病；②有急性脑血管病史；③
有精神病史；④目前为活动性癫痫；⑤其他原因明
确的认知功能障碍。

对照组：选择健康成人 ２５例，其中男性 １５例，
女性 １０例；年龄 ４５～６０岁，平均（５３．０±４．８）
岁。简易智能量表（ＭｉｎｉＭｅｎｔａｌＳｔａｔｅＥｘａｍｉｎａｔｉｏｎ，
ＭＭＳＥ）＞２６分。

ＭＳＡ组与对照组在年龄、受教育年限和性别构
成上相比差异无统计学意义（Ｐ＜０．０５）。
１．２　方法

由专科医师在患者知情的情况下，进行详细的

病史记录和神经系统查体，分别?用简易智能量表

（ＭｉｎｉＭｅｎｔａｌＳｔａｔｅＥｘａｍｉｎａｔｉｏｎ，ＭＭＳＥ）、蒙特利尔认
知评估量表（ＭｏｎｔｒｅａｌＣｏｇｎｉｔｉｖｅＡｓｓｅｓｓｍｅｎｔ，ＭｏＣＡ）
和阿尔茨海默病评定量表 －认知分量表（Ａｌｚｈｅｉ
ｍｅｒ’ｓＤｉｓｅａｓｅ ＡｓｓｅｓｓｍｅｎｔＳｃａｌｅｃｏｇｎｉｔｉｖｅ ｓｕｂｓｃａｌｅ，

ＡＤＡＳｃｏｇ）评估患者的认知功能。评估由 ２名受
过统一培训的专科医师完成。

１．３　量表评分标准
１．３．１　简易智能量表　ＭＭＳＥ总分为 ３０分，分数
在 ２７～３０分为正常，分数 ＜２７分为认知功能障
碍。测评分数越低，则表明受试者的认知功能障碍

程度越严重。认知功能障碍的严重程度分级：

ＭＭＳＥ２１～２６分为轻度；ＭＭＳＥ１０～２０分为中度；
ＭＭＳＥ≤９分为重度。
１．３．２　蒙特利尔认知评估量表　ＭｏＣＡ测查的认
知领域包括视空间／执行能力、命名、注意力、计算
力、语言流畅性、抽象思维、延迟记忆和定向力等。

ＭｏＣＡ总分为 ３０分，如果受试者受教育年限 ＜１２
年，则在测试结果上加 １分以校正文化程度的偏
倚，根据既往调查研究，总分≥２５分为正常。测评
分数越低，表明受测者的认知功能障碍程度越严

重。

１．３．３　阿尔茨海默病评定量表 －认知分量表　
ＡＤＡＳｃｏｇ包含 １２个条目，即词语回忆、命名、执行
指令、结构性练习、意向性练习、定向力、词语辨认、

回忆测验指令、口头语言表达能力、找词能力、语言

理解能力和注意力。分别从记忆、命名、视空间／执
行、语言、定向力、注意力 ６个方面评估认知功能。
评分范围为０～７５分，分数越高认知受损越重。
１．４　统计学分析

数据用 ＳＰＳＳ１９．０软件进行统计分析。若计量
资料符合正态分布，则采用（ｘ±ｓ）表示，组间比较
采用独立样本 ｔ检验；若计量资料不符合正态分布，
则采用中位数（四分数间距）表示，组间比较采用

ＭａｎｎＷｈｉｔｎｅｙＵ检验。Ｐ＜０．０５为差异有统计学
意义。

２　结果
２．１　ＭＳＡ组 ＭＭＳＥ评分结果

根据 ＭＭＳＥ评分结果，２３例 ＭＳＡ患者中，１６
例（６９．６％）患 者 不 存 在 认 知 功 能 障 碍，７例
（３０．４％）患 者 存 在 认 知 功 能 障 碍，其 中 ５例
（７１．４％）患者为轻度认知功能障碍，２例（２８．６％）
患者为中度认知功能障碍，无重度认知功能障碍。

２．２　ＭＳＡ组与对照组 ＭＭＳＥ、ＭｏＣＡ和 ＡＤＡＳ
ｃｏｇ评分比较

ＭＳＡ组 ＭＭＳＥ、ＭｏＣＡ评分均低于对照组，差异
均有统计学意义（Ｐ＜０．０５）；ＡＤＡＳｃｏｇ评分高于对
照组，差异均有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。见表１。
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表１　ＭＳＡ组与对照组 ＭＭＳＥ、ＭｏＣＡ和 ＡＤＡＳｃｏｇ评分比较　

（ｘ±ｓ）

组别 ＭＭＳＥ ＭｏＣＡ ＡＤＡＳｃｏｇ
ＭＳＡ组 ２３．７１±３．９１ ２２．５３±４．４７ １４．９６±５．５７
对照组 ２８．６８±１．２７ ２６．４７±１．９１ ７．６３±３．５１
Ｐ值 ０．００８ ０．００３ ０．００１

２．３　ＭＳＡＰ型与 ＭＳＡＣ型 ＭＭＳＥ、ＭｏＣＡ和
ＡＤＡＳｃｏｇ评分比较

ＭＳＡＰ型 ＭｏＣＡ评分低于 ＭＳＡＣ型，差异有统
计学意义（Ｐ＜０．０５）；ＭＳＡＰ型 ＡＤＡＳｃｏｇ评分高
于 ＭＳＡＣ型，差异有统计学意义 （Ｐ＜０．０５）；
ＭＳＡＰ型 ＭＭＳＥ评分低于 ＭＳＡＣ型，差异无统计
学意义（Ｐ＞０．０５）。见表 ２。

表２　ＭＳＡＰ型与 ＭＳＡＣ型 ＭＭＳＥ、ＭｏＣＡ和 ＡＤＡＳｃｏｇ评分比

较　（ｘ±ｓ）

组别 ＭＭＳＥ ＭｏＣＡ ＡＤＡＳｃｏｇ
ＭＳＡＰ ２２．９２±４．１２ ２０．０７±５．９１ １９．２６±７．６１
ＭＳＡＣ ２４．１２±３．８３ ２３．４３±４．９２ １２．８１±４．９４
Ｐ值 ０．６７４ ０．００７ ０．００１

２．４　ＭＳＡ组与对照组 ＭｏＣＡ各项目评分比较
ＭＳＡ组在视空间／执行能力、注意力、语言、抽

象思维和延迟记忆等项目的评分均低于对照组，差

异有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。但 ＭＳＡ组在命名和
定向力两项目与对照组比较，差异无统计学意义

（Ｐ＞０．０５）。见表 ３。
２．５　ＭＳＡＣ型与 ＭＳＡＰ型 ＭｏＣＡ各项目评分
比较

ＭＳＡＰ型在抽象思维和延迟记忆两项目的评
分低于 ＭＳＡＣ型，差异有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。
ＭＳＡＰ型在视空间／执行能力、命名、注意力、语言
和定向力等项目的评分均低于 ＭＳＡＣ型，但差异
无统计学意义（Ｐ＞０．０５）。见表 ４。

表３　ＭＳＡ组与对照组ＭｏＣＡ各项评分比较　［中位数（四分位间距）］

项目 ＭＳＡ组 对照组 Ｐ值
视空间／执行能力 ３（２，４） ５（４，５） ０．００１
命名 ３（３，３） ３（３，３） ０．０５９
注意力 ４（３，５） ６（５，６） ０．０１０
语言 ２（１，３） ３（３，３） ０．００９
抽象思维 １（０．７５，１） ２（１，２） ０．００３
延迟记忆 ２．５（１，４） ５（４．７５，５） ０．０２２
定向力 ６（５，６） ６（５．２５，６） ０．０５７

表４　ＭＳＡＰ型与 ＭＳＡＣ型 ＭｏＣＡ各项目评分比较　［中位数

（四分位间距）；（ｘ±ｓ）］

项目 ＭＳＡＰ型 ＭＳＡＣ型 Ｐ值
视空间／执行能力 ２．６１±１．４５ ２．８６±１．７４ ０．７７０
命名 ３（３，３） ３（２．７５，３） ０．６１８
注意力 ３．６９±１．７５ ３．７８±１．６２ ０．５８６
语言 １．７９±０．９８ ２．０８±０．６４ ０．４１２
抽象思维 ０．８１±０．６６ １．４２±０．６４ ０．０１１
延迟记忆 ２．３２±１．０６ ３．８８±１．１７ ０．００８
定向力 ６（６，６） ６（５，６） ０．１８３

２．６　ＭＳＡ组与对照组 ＡＤＡＳｃｏｇ各项目评分比较
ＭＳＡ组在记忆、视空间／执行能力和语言方面

的评分均高于对照组，差异有统计学意义（Ｐ＜
０．０５）。ＭＳＡ组在命名、定向力和注意力方面的评
分亦高 于 对 照 组，但 差 异 无 统 计 学 意 义 （Ｐ＞
０．０５）。见表 ５。

表５　ＭＳＡ组与对照组 ＡＤＡＳｃｏｇ各项评分比较　［中位数（四分

位间距）］

项目 ＭＳＡ组 对照组 Ｐ值
记忆 ８（５，１０） ４（２，６） ０．００３
命名 ０（０，０） ０（０，０） ０．６１３
视空间／执行能力 ２（１，４） ０（０，０） ０．００１
语言 １（０，１．５） ０（０，１） ０．０１８
定向力 ０（０，１） ０（０，０） ０．５０８
注意力 １（０，１） ０（０，０） ０．３８２

２．７　ＭＳＡＰ型与 ＭＳＡＣ型 ＡＤＡＳｃｏｇ各项目评
分比较

ＭＳＡＰ型在记忆和视空间／执行能力方面的评
分高于 ＭＳＡＣ型，差异有统计学意义（Ｐ＜０．０５）。
ＭＳＡＰ型在命名、语言、定向力和注意力方面的评
分亦高 于 ＭＳＡＣ，但 差 异 无 统 计 学 意 义 （Ｐ＞
０．０５）。见表 ６。

表６　ＭＳＡＰ型与ＭＳＡＣ型ＡＤＡＳｃｏｇ各项评分比较　（ｘ±ｓ）

项目 ＭＳＡＰ型 ＭＳＡＣ型 Ｐ值
记忆 １１．４１±２．９９ ８．８３±２．７９ ０．０３５
命名 ０．３７±０．７１ ０．２６±０．３１ ０．９１３
视空间／执行能力 ２．９３±０．９８ １．４３±０．７６ ０．００６
语言 １．４９±０．７７ １．１３±０．５４ ０．８５２
定向力 ０．２１±０．２９ ０．１８±０．３４ ０．１７３
注意力 ０．４８±０．５６ ０．３５±０．５１ ０．７２４

３　讨论
ＭＳＡ是一组累及基底节、脑桥、下橄榄核、小脑

和自主神经系统等多部位的神经系统变性疾病。

·４４·
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既往研究中，研究者大多只关注其运动障碍和自主

神经受损症状，并不将认知功能障碍作为 ＭＳＡ的
临床症状。但近年来 ＭＳＡ并发认知功能障碍的相
关报道越来越多［２，３］，并且有报道 ＭＳＡ患者的认知
功能障碍先于运动障碍出现［４］，故应重视对 ＭＳＡ
的认知功能评估。

神经心理学测试是评估 ＭＳＡ是否存在认知功
能障碍的重要方法。一般来说，对 ＭＳＡ整体认知
功能的评估主要依靠 ＭＭＳＥ和 ＭｏＣＡ等综合评定
量表。ＭＭＳＥ简单易操作，是目前临床研究中最普
遍应用的认知功能障碍筛查工具之一，适合初中以

下的低学历人群，但其缺点是对轻度认知功能障碍

（ｍｉｌｄｃｏｇｎｉｔｉｖｅｉｍｐａｉｒｍｅｎｔ，ＭＣＩ）的诊断敏感性较
差［５］。ＭｏＣＡ在临床广泛用于认知功能障碍的快速
评定和筛查，适用于初中及以上学历的人群［６］，Ｍｏ
ＣＡ对 ＭＣＩ和痴呆的敏感性和特异性均显著高于
ＭＭＳＥ［５］。ＡＤＡＳｃｏｇ是目前运用最广泛的 ＭＣＩ和
痴呆的认知功能评价工具之一，本研究选用该量表

以强化对 ＭＳＡ视空间功能的评估，可以作为综合
量表很好的完善和补充［７，８］。

国外相关研究表明，大约 ２０％ ～４０％的 ＭＳＡ
合并认知功能障碍［９］。国内报道 ＭＳＡ合并认知功
能障碍者约 ３２．７％［１０］。本研究根据 ２３例 ＭＳＡ患
者 ＭＭＳＥ评分结果，７例（３０．４％）存在认知功能
障碍（其中 ５例为轻度认知功能障碍，２例为中度
认知功 能 障 碍，无 重 度 认 知 功 能 障 碍），１６例
（６９．６％）患者不存在认知功能障碍，与上述研究
结果较接近。我国的 ＭＳＡ患者合并认知功能障碍
并不少见，应该引起临床工作者重视。通过对 Ｍｏ
ＣＡ各项目评分结果分析发现，ＭＳＡ组在视空间／
执行能力、注意力、语言、抽象思维和延迟记忆等

项目上存在异常，而 ＡＤＡＳｃｏｇ各项目评分提示
ＭＳＡ组存在记忆、视空间／执行能力和语言方面的
受损，上述结果均提示 ＭＳＡ存在多种认知域受累，
提示 ＭＳＡ的认知损害较为广泛。国外有研究表明
ＭＳＡ认知功能障碍表现多样，可以是多种认知域
受累甚至严重痴呆［２，１１］。神经影像学研究发现合

并认知功能障碍的 ＭＳＡ患者存在前额叶、额叶、颞
叶和顶叶的广泛皮质萎缩［１２］。而神经病理学研究

证实 ＭＳＡ脑内存在广泛的皮质下萎缩，主要累及
黑质纹状体系统，并继发纹状体 －丘脑环路受损，
所以有学者认为 ＭＳＡ的认知功能障碍为皮质下认
知功能障碍［１３］。综上，ＭＳＡ患者认知功能障碍的

发生可能是多种原因共同作用，ＭＳＡ的认知损害
可能比过去一直所认为的更为广泛和严重。

本研究还对 ＭＳＡ两种亚型的认知功能进行了
对比评价，ＭｏＣＡ测评结果提示 ＭＳＡＰ型在抽象思
维和延迟记忆方面更严重，ＡＤＡＳｃｏｇ测评结果提
示 ＭＳＡＰ型在记忆和视空间／执行能力方面更严
重，表明 ＭＳＡＰ型认知损害更广泛更严重，与国外
研究结论一致［１１，１２］。ＭＳＡＰ型的 ＭＲＩ研究发现双
侧额颞叶皮质萎缩，纹状体及小脑变性［１４］，亦有报

道 ＭＳＡＰ型的前额叶、额叶及颞顶叶区域的脑代
谢减低［２］。结合本研究及既往研究报道，ＭＳＡＰ型
最突出的认知功能障碍表现为执行能力障碍，而额

叶是执行能力的解剖基础，额叶受累可解释 ＭＳＡＰ
型的执行能力障碍。ＭＳＡＣ型认知功能障碍主要
表现为注意力和视空间执行能力受损，考虑其发生

与大脑皮质、小脑和丘脑等部位病变介导的皮质纹

状体环路和脑桥小脑环路受损相关［１５，１６］，受损程

度考虑与双侧丘脑、小脑萎缩变性的严重性有

关［１６］。

综上所述，本研究表明 ＭＳＡ患者可以并发一
定程度的认知功能障碍，且认知功能障碍以视空

间／执行能力、注意力、记忆和语言等方面受累明
显，而命名和定向力相对保留。另外，ＭＳＡＰ型的
认知功能损害较 ＭＳＡＣ型更加广泛和严重。临床
工作者要重视 ＭＳＡ患者的神经心理学评估，不应
将认知功能障碍作为 ＭＳＡ诊断的排除标准。但本
研究的样本量较小，研究结果可能存在一定偏倚，

有待今后进一步的研究完善。
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