
医学信息 2018年 3月第 31卷第 5期 Medical Information. Mar. 2018. Vol. 31. No.5疑 难 病 案

进行性核上性麻痹 1例报告
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1 临床资料
患者，男，68岁，2017年 10月 26日以“左侧肢

体无力 1 年，瘫痪 2 月，饮水呛咳 3 天”主诉入院。
入院后追问病史患者 5年前无明显诱因出现头晕、
摔倒，曾多处诊治，未明确病因，病情逐渐加重，摔倒

频率增多，2年前因摔倒后致肋骨骨折卧床，后出现
左上肢无力，但家属诉其能抬起，但左侧肢体运动

少，左上肢可持物，左下肢可抬起行走，1年前发现
双眼上下视不能，反应迟钝，言语含糊，进食固体食

物时呛咳，2个月前出现左侧肢体无力加重，表现为
左侧肢体持物不能，下肢行走不能，伴言语不利，小

便失禁，3 d前出现饮水呛咳，言语不能，颈部硬。既
往史：“小脑萎缩”病史 4年，“高血压”病史 1年。否
认“糖尿病、冠心病”病史，否认家族遗传病史。查体：

152/78 mmHg，意识清楚，惊恐表情，消瘦，恶病质，
言语不能。记忆力、判断力、计算力查体欠合作。双眼

可水平运动，双眼上下视运动不能，无眼震。双侧额

纹对称，左侧鼻唇沟浅。双侧咽反射减弱。双上肢疼

痛刺激不动，双下肢疼痛刺激可抬起。双上肢肌张

力稍低，下肢肌张力正常。颈强直，颌胸 4横指。双侧
巴氏征阴性，双侧双划征阳性。头颅 MRI+MRA：淤
双侧半卵圆中心、放射冠及基底节区腔隙性脑梗死，

部分软化；于脑白质稀疏，脑萎缩；盂脑动脉硬化，右
侧胚胎型大脑后动脉。PSPRS评分 81分。拟诊为进
行性核上性麻痹。给予唑吡坦、小剂量左旋多巴口

服，奥拉西坦营养神经，血塞通活血，氨溴索化痰等

综合治疗 12 d，患者言语不能较前好转，可发音，言
语单个词。但肌张力增高、颈强直未见明显好转。

2 讨论
进行性核上性麻痹（progressive supranuclear

palsy，PSP）属于神经系统变性疾病。本病病因不明，

本病开始被认为是非典型帕金森病，但近些年遗传

学研究发现，散发性 PSP的主要危险因素在于 tau
基因突变。本病从症状首发到正确诊断约 3.6~4.9
年 [1]。临床上以假性球麻痹、垂直性核上性眼肌麻
痹、锥体外系肌强直、步态共济失调、痴呆等为主要

特征。其中垂直性核上性眼肌麻痹对诊断的帮助最

大。PSP无特异的实验室检查，极易被误诊。在该病
的诊断中 MRI十分重要，PSP典型 MRI的表现为水
平位“牵牛花征”，矢状位表现为“蜂鸟征”，形成的原

因为中脑背盖的萎缩，脚尖窝与中脑背盖的比值增

加，而脑桥基底部不变。目前公认的 PSP诊断标准
是 1996 年美国国立神经疾病和卒中研究所
（MNDS）及国际进行性核上性麻痹协会（SPSP）联合
推荐的，包括可疑 PSP、拟诊 PSP和确诊 PSP。本病
治疗目前无特效药品[2]。Daniele等[3]报道 酌-氨基丁
酸受体激动剂唑吡坦治疗 PSP病患者，对运动障
碍、肌张力增高、眼球运动、构音障碍有改善，但却有

嗜睡、姿势不稳等药物的不良反应。本例患者应用唑

吡坦后构音障碍改善，但肌张力无明显变化。该病早

期表现多无特异性，辅助检查无特殊，很容易与其他

神经系统变性病混淆，该病患者出现假性球麻痹症

状后导致患者吞咽困难，营养摄入障碍，并且患者长

期卧床易导致坠积性肺炎，呼吸衰竭而死亡，临床医

生应引起注意，早期识别干预，改善预后。
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