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12 例多系统萎缩患者的临床特点和诊断分析

贾红娟 曹丽华 刘 杰 王晓慧 王昱超
(大庆油田总医院神经内科 黑龙江 大庆 163000)

摘要 目的：研究 12 例多系统萎缩(multiple system atrophy MSA)患者的临床特点，分析诊断要点。方法：回顾性分析 12 例多系统

萎缩病例，探讨其临床特点和早期诊断的要点。结果：本组病例均为慢性、隐袭性起病，男性居多，男：女 =1.4 : 1。平均发病年龄

49.2 岁（35.0 岁～72.0 岁）。平均病程 33 个月（6 个月～60 个月）。MSA-P 亚型 4 例，MSA-C 亚型 8 例，以 MSA-C 亚型占优势。
MSA-P 亚型中以行动迟缓为主要首发表现（75 %），主要体征分别为肌张力增高（100 %）、直立性低血压（75 %）、锥体束征（75
%）；MSA-C 亚型以行走不稳为主要首发表现（62.5 %），主要体征为共济失调（100 %），直立性低血压、小脑性语言、锥体束征（分

别为 62.5 %）。结论：多系统萎缩是一种散发性的神经系统变性疾病，成年起病，临床表现多样。对于早期单纯以帕金森综合征、小
脑功能障碍或自主神经功能紊乱为主要症状的患者，特别是无家族史者，要注意甄别有无其他系统受累的症状或体征，同时结合

影像学检查、左旋多巴类药物治疗反应性等临床特点，对于早期正确诊断 MSA 有一定帮助。
关键词：多系统萎缩；临床特点；诊断要点

中图分类号：R741 文献标识码：A 文章编号：1673-6273（2012）08-1513-03

The Clinical Features and Diagnosis Points of 12 Cases with MSA
JIA Hong-juan, CAO Li-hua, LIU Jie, WANG Xiao-hui, WANG Yu-chao

(Daqing Oilfield Total Hospital Neural Internist, Heilongjiang Daqing, 163000, China)
ABSTRACT Objective: Discuss the clinical features and diagnosis points of 12 cases of MSA (multiple system atrophy MSA).

Methods: Through a restrospective study of 12 patients with MSA, to discuss the clinical features and early diagnosis points of the
disease. Results: In this group, all the patients were chronic, insidious onset, male: female = 1.4: 1. Average age of onset were 49.2 years
(35.0 years to 72.0 years). Average duration of the disease was 33 months (6 months to 60 months). 4 cases were MSA-P subtype, and the
other 8 cases were MSA-C subtype. Bradypraxia as the initial symptom was found in 75 % of MSA-P subtype, the other main signs were
respectively increased muscle tone (100%), orthostatic hypotension (75 %) and pyramidal signs (75 %); unstable walking as the main
initial presentation was seen in 62.5 % of MSA- subtype C, the other main signs were ataxia (100 %), orthostatic hypotension, cerebellar
language and pyramidal signs (62.5 %). Conclusions: MSA is a sporadic neurodegenerative disease which is adult-onset mostly with
multiple clinical manifestation. For the patients with early simply symptoms such as Parkinson's syndrome, cerebellar dysfunction or
autonomic dysfunction, especially those without family history, we should pay close attention to screen whether there exits symptoms or
signs of other systems. And it will be helpful for the early diagnosis of MSA if combined with some particular clinical features such as
imaging studies and the treatment response of levodopa.
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多系统萎缩 (multiple system atrophy MSA) 是一组成年期

发病、散发性、进行性的神经系统变性疾病，病变主要累及黑质

- 纹状体系统、橄榄 - 脑桥 - 小脑系统和脊髓的中间内、外侧细

胞柱及 Onuf 核。目前 MSA 的病因和发病机制尚未明确，临床

根据受累的主要部位不同，可表现为帕金森综合征、小脑功能

障碍、自主神经功能障碍、锥体束征的任意不同组合。此病多呈

进展性加重，疾病的早期易误诊，明确诊断存在困难。本文通过

回顾性分析 12 例多系统萎缩病例的临床特点，结合文献探讨

此病的早期诊断的要点。

1 资料与方法

1.1 一般资料

本组病例中，男 7 例（58 %），女 5 例（42 %），男：女 =1.4 :

1。平均发病年龄 49.2 岁（35.0 岁～72.0 岁）。平均病程 33 个月

（6 个月～60 个月）。帕金森症状为主的 MAS(Parkinsonism
dominant MSA，MSA-P)4 例，小脑功能障碍为主的 MSA(Cere-
bellar dominant MSA，MSA-C)8 例。所有病例均为慢性、隐袭形

式起病，进行性加重，家族中无类似疾病遗传史。
1.2 临床资料

1.2.1 首发症状 走路不稳 5 例，运动迟缓 2 例，言语不清 1 例，

男性勃起功能障碍 1 例，肢体僵直 1 例，尿便障碍 1 例，直立性

晕厥 1 例。
1.2.2 神经系统症状和体征 临床症状：行走不稳 9 例；上肢活

动笨拙 6 例；语言不清 7 例；头晕、头昏沉 4 例；尿便障碍 8 例；

性功能障碍 4 例；出汗异常 4 例；运动迟缓 3 例；不自主运动 4
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例；肢体僵直 2 例；记忆力下降 2 例；饮水呛咳 2 例。
神经系统体征：直立性低血压 8 例；小脑性语言 5 例；构音

障碍 2 例；眼球震颤 4 例；球麻痹 2 例；肌张力增高 5 例；静止

性震颤 2 例；共济失调 9 例；意向性震颤 2 例；锥体束征 8 例。
少见体征：霍纳氏征 1 例。
1.3 方法

收集 2008 年 1 月～2010 年 1 月在我院神经内科住院治

疗的多系统萎缩患者 12 例，对 12 例患者的病例进行回顾性研

究，按多系统萎缩疾病亚型分为 MSA-P、MSA-C 2 组，分析各

组临床特点。

2 结果

2.1 MSA-P 亚型临床特点

本组病例共 4例（33%），男性 1例（25%），女性 3例（75%），

平均发病年龄为 54.5 岁（43.0 岁～72.0 岁），平均病程为 37.5
个月（18 个月～60 个月）。首发症状：运动迟缓 2 例（50 %），肢

体僵直 1 例（25 %），尿便障碍 1 例（25 %）。
临床症状：运动迟缓 3 例（75 %）；肢体僵直 2 例（50 %）；不

自主运动 2 例（50 %）；语言不清 2 例（50 %）；上肢活动笨拙 2
例（50 %）；尿便障碍 2 例（50 %）；行走不稳 1 例（25 %）；出汗

异常 1 例（25 %）；饮水呛咳 1 例（12.5 %）。
神经系统体征：肌张力增高 4 例（100 %）；直立性低血压 3

例（75 %）；锥体束征 3 例（75 %）；构音障碍 2 例（50 %）；静止

性震颤 2 例 （50 %）；共济失调 1 例 （25 %）；球麻痹 1 例（25
%）。

本组患者有 3 人（75 %）曾规范的服用美多巴治疗 6 个月

以上，帕金森样症状无缓解。
2.2 MSA-C 亚型临床特点

本组病例共 8例（67%），男性 6例（75%），女性 2例（25%），

平均发病年龄为 46.5 岁（35.0 岁～52.0 岁），平均病程为 31 个

月（6 个月～60 个月）。首发症状：行走不稳 5 例（62.5 %），男性

勃起功能障碍 1 例（12.5 %），言语不清 1 例（12.5 %），直立性低

血压 1 例（12.5 %）。
临床症状：行走不稳 8 例（100 %）；尿便障碍 6 例（75 %）；

语言不清 5 例（62.5 %）；上肢活动笨拙 4 例（50 %）；头晕、头昏

沉 4 例（50 %）；性功能障碍 4 例（50 %）；出汗异常 3 例（37.5
%）；不自主运动 2 例（25 %）；记忆力下降 2 例（25 %）；饮水呛

咳 1 例（12.5 %）。
神经系统体征：共济失调 8 例（100 %）；直立性低血压 5 例

（62.5 %）；小脑性语言 5 例（62.5 %）；锥体束征 5 例（62.5 %）；

眼球震颤 4 例（50 %）；意向性震颤 2 例（25 %）；球麻痹 1 例

（12.5 %）；肌张力增高 1 例（12.5 %）；霍纳氏征 1 例（12.5 %）。
本组 8 个（100 %）病例行颅脑 MRI 平扫检查，均提示有脑

桥、小脑萎缩。

3 讨论

多系统萎缩(MSA)是一种少见的中枢神经系统的退行性

疾病。在 1900 年，Dejerine 和 Thomas 描述两个散发病例时，第

一次使用橄榄 - 脑桥 - 小脑萎缩（OPCA）这一名称[1]。1960 年，

Shy 和 Drager 描述了的 4 例“体位性低血压神经综合症”的病

例，并且对其进行完整的定义。“体位性低血压神经综合症”包
含了：直立性低血压、尿便失禁、泌汗功能丧失、虹膜萎缩、眼外

肌麻痹、强直及震颤、动作关联性丧失、阳痿、迟缓性膀胱、肌束

震颤等,肌电图检查显示出前角细胞受累,肌肉活检发现神经源

性病变[2]。Graham 和 Oppenheimer 在 1969 年首先提出了“多系

统萎缩”的概念，并指出 OPCA、特发性直立性低血压、Shy-Drager

综合征、黑质纹状体变性等“仅仅是各种重叠的神经元萎缩组

合的表达”[3]。
目前认为 MSA 是一种散发性疾病。据国外的报道估计，本

病的人口发病率约为 16.4 /10 0000 人，平均发病年龄是 53 岁

(36 岁～ 74 岁)，男、女两性患病比例相当，中位病程时间为 5

年（范围为 1 年～11 年）[4]。我国尚未形成针对多系统萎缩的大

规模流行病学调查报告，据 2005 年新加坡进行的一项华裔人

口占主体（76 %）的临床研究报道指出，新加坡 MSA 的平均发

病年龄为 60 ±10 岁，男性居多，男：女为 1.5：1[5]，这与我们本次

研究的结果相一致。
MSA 的临床特点包括：发病年龄在 30 岁及以上、散发性、

进行性发展的、轻重程度不一的帕金森综合征、自主神经功能

障碍、小脑功能障碍的组合，部分患者可出现锥体束征[6-8]。约

90 %的 MSA 病人可有帕金森综合征，通常表现为对称分布的

运动迟缓和强直，震颤可以是静止性的、不规则抽动或是经典

的“搓丸样”。约半数的病人可出现小脑性症状，最常见的表现

是步态共济失调，还可以出现构音障碍、眼球震颤等。自主神经

功能障碍出现在 97 %的病人，其症状的出现可能早于运动障

碍数月、甚至数年。男性患者中阳痿几乎是必有的，尿急、尿失

禁和尿潴留也可以发生。体位性低血压通常是轻度～中度不等

的，并可能引起反复性、发作性的晕厥。通过对 MSA 疾病认识

的加深，另一些非运动性症状逐步引起人们的注意，如快动眼

睡眠期的行为紊乱、双侧喉头麻痹导致的喘鸣、流利性失语、少
汗或多汗症、胃肠功能紊乱等[9]。此类症状由于缺乏特征性，易

被临床医师所忽略。
2007 年的《MSA 诊断的第二次共识声明》中指出[10]：仍将

MSA 分为两个亚型，保留了 MSA-P 型和 MSA-C 型的诊断标

准，即：临床上以帕金森综合征为主要表现的 MSA-P 型和以小

脑性共济失调为主要表现的 MSA-C 型，诊断取决于评估时运

动系统所占优势的表现。同时保留了确诊的 MSA、可能的

MSA、疑诊的 MSA 诊断标准。确诊的 MSA 要基于神经病理检

查发现胶质细胞胞质中的包涵体，以及与之相关的黑质纹状体

变性和橄榄 - 桥脑 - 小脑萎缩。可能的 MSA 诊断要有帕金森

综合征或小脑功能障碍的表现（步态共济失调伴随小脑性构音

障碍、肢体共济失调或小脑性眼球震颤），以及提示自主神经功

能障碍的表现。共识声明同时指出，MSA 的诊断基于临床表

现，可由如下影像学检查结果支持诊断：颅脑 MRI 扫描示壳

核、小脑、脑桥萎缩，DG-ECT 示壳核代谢减低，SPECT 或 PET

示黒质 - 纹状体多巴胺能神经元突触前失神经支配。有报道指

出，MSA 患者头颅 MRI 特征为脑干和小脑萎缩，T1WI 示脑桥

基底部和小脑中脚呈高信号及壳核呈高、低信号改变[11]。我们

的研究中，MSA-C 亚型的患者头部 MRI 扫描均提示有脑桥、
小脑萎缩，可作为支持诊断的证据。一项针对欧洲人群的临床
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研究显示，帕金森综合征为主要特征的 MSA（MSA-P 亚型)占
全部患者的 58 %，而小脑共济失调为特征的 MSA（MSA-C 亚

型）占 42%。另一项北美的 MSA 队列研究表明 MSA-P 亚型占

60%、MSA-C 亚型占 13%[12]。亚洲人群的研究结果与西方国家

的报道有所不同，有可能存在遗传背景的差异。日本一项 230
名 MSA 患者的研究结果提示[13]：MSA-C 亚型的发生率居多，占

全部患者的 67.3 %（155/230）。新加坡的研究显示：以华裔为主

的被调查人群中，MSA-C 亚型占据优势，占全部病人的 67 %，

常见的首发临床表现是帕金森综合征和小脑性共济失调，二者

各占 27 %[5]。我国周爱红进行的一项 35 例 MSA 病人的研究显

示[14]，OPCA（MSA-C 亚型）占全部患者的 85 %，其首发症状主

要表现为行走不稳（84 %），SND（MSA-P 亚型）首要表现为运

动减少，与我们的研究结果相近似。
由于 MSA 起病隐袭，病程进展相对缓慢，在早期疾病可能

仅为局限在某一系统的、非典型性的表现，因此，本病的早期诊

断存在一定的困难，并易误诊为帕金森病 （Parkinson disease
PD）或家族性橄榄 - 脑桥 - 小脑萎缩（Familial olivopontocerebe-
llar atrophy FOPCA）、纯自主神经功能不全（Pure autonomic fail-
ure PAF）等疾病。仅从临床症状上很难鉴别 MSA 和 PD，特别

是在疾病的早期。英国帕金森氏病协会研究中心（UKPDSRC）
的一项研究结果显示，在 35 例 MSA 中，1 / 3 的患者被误诊；一

个 MSA 患者在生前、从发病到作出正确诊断需要平均 4 年的

时间[15]。Litvan 等人报道了本病在运动障碍疾病专家中诊断敏

感率较低，在第一次接诊时的诊断敏感率为 56 %，最后一次接

诊时增加到 69 %；初级神经科医师对 MSA 的诊断敏感率更

低，在第一次接诊和最后一次接诊时分别只有 25 %和 50 %[16]。
G K Wenning 等人的研究结果提示一些临床表现有助于鉴别

MSA 和 PD，如：对左旋多巴药物治疗的反应不佳、缺乏抗帕金

森药物所致的精神症状方面的副作用；构音障碍和吞咽困难；

经常性的跌倒；认知功能的保留等[17]。构音障碍、呛咳及平衡障

碍在 MSA 的两种亚型均可出现，但不是此病的独特表现。在多

系统萎缩中，构音障碍往往出现在早期，表现为语言单调或音

调变化，常伴随有显著的吞咽困难、呛咳。许多不同的自主神经

功能障碍表现也发生在其他神经变性疾病，然而，MSA 患者特

别容易在早期出现明显的自主神经症状，包括晕厥、尿失禁或

尿潴留、阳痿、汗液分泌的紊乱等[18]。自主神经症状出现早、尿
便障碍出现率高，其原因是 Onuf's 核细胞脱失导致的尿道括约

肌失神经支配和逼尿肌反射亢进[19]。在我们本次的研究中，M-
SA-P 亚型中 75 %（3/4）的患者应用过美多巴治疗，但无明显疗

效，自主神经症状及构音障碍出现频率高，与文献报道的特征

一致。上述研究结果也提示我们在实际的临床工作中，如能确

定患者的 MSA 诊断，应停止或减少左旋多巴的使用。此外，患

者有明确的橄榄 - 脑桥 - 小脑萎缩家族病史，且发病较早（平均

为 28～39 岁），需考虑 FOPCA 的诊断。患者仅表现为自主神经

功能不全，以特发性直立性低血压为特征，而无锥体外系、小脑

功能障碍、锥体束征等表现，PAF 诊断成立可能性大，但需注意

部分 PAF 患者可发展为 MSA[20]。

4 结论

多系统萎缩是一种散发性的神经系统变性疾病，成年起

病，临床表现多样。在实际临床工作中，我们对于早期单纯以帕

金森综合征、小脑功能障碍或自主神经功能紊乱为主要症状的

患者，特别是无家族史者，要注意甄别有无其他系统受累的症

状或体征，特别是容易被忽略的非运动功能障碍性表现，同时

结合颅脑 MRI 扫描等影像学检查、左旋多巴类药物治疗反应

性等临床特点，对于早期正确诊断 MSA 有一定帮助。
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