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慕容慎行

Ⅰ. 神经系统疾病的诊断方法

神经系统疾病的正确诊断应当包括：明确其病变的所在部位（定位诊断）；并明确病变的性质和原因（定性诊断）。只有把这两方面的诊断搞清楚，才能制订出全面、妥善的治疗措施。

一、定位诊断

根据临床上所表现的神经症状和体征，结合神经解剖、生理和病理等方面的知识，常可确定神经病变所在的部位。神经系统的病变部位根据其病损范围可分为局灶性、多灶性（或播散性）、弥散性及系统性病变四类。局灶性病变指只累及神经系统的一个局限部位，如面神经炎、尺神经麻痹、脊髓肿瘤、脑梗塞等。多灶性（播散性）病变系指神经损害分布在两个或两个以上的部位或系统，如多发性硬化可在视神经、脊髓、脑部等部位有多发病灶；急性播散性脑脊髓炎可在脑及脊髓出现多处分散的病灶。弥散性病变指病变比较弥散的，对称性的侵犯脑部或周围神经，其临床表现呈多种多样，受侵部位的次序也无规律，因此在诊断时可根据表现较广泛的症状和体征，做出弥散性病变的定位，如病毒性脑炎、中毒性脑病、脑动脉硬化症等。系统性病变是指某些传导束或神经功能系统（锥体束、后索、脊髓丘脑束等）的细胞或纤维的变性，如肌萎缩性侧束硬化，其病变有选择性地累及脊髓前角细胞、颅神经的运动神经核及锥体束等。

在分析病变的分布和范围之后，还需进一步明确其具体部位，如病变是在中枢（脑、脊髓）还是在周围神经？病变在脑部或脊髓的哪一个节段上？如对于颅内病变，应分析其病灶在脑膜，还是脑实质？如在脑内还应进一步判断在哪一个部位？对于椎管内的病变，在定位诊断时应力求确定病灶的上界、下界、髓内、髓外、硬膜内、硬膜外。如为颅神经损伤，应确定核上病变、核性病变　或核下病变？周围神经病变则应判明是根性病变、神经丛病变还是神经干病变等　。现将大脑、脑干、小脑、脊髓以及周围神经病变的主要特点分述如下：

（－）大脑病变　临床上主要表现在意识和精神活动障碍、失语症、失用症、失认症、偏瘫、癫痫发作、偏身感觉障碍、偏盲等。大脑各叶病变各有其不同的特点，如额叶损害主要为随意运动障碍、局灶性癫痫、运动性失语、智能障碍等方面症状；顶叶损害主要为皮质型感觉障碍；颞叶损害主要表现为精神症状、精神运动性癫痫、感觉性失语等；枕叶损害主要表现为视野缺损及皮质盲。此外，还可出现各种锥体外系症状。

（二）脑干病变　一侧脑干病变多表现有交叉性瘫痪或交叉性感觉障碍，其病变的具体部位是根据受损脑神经平面来判断的。脑干两侧或弥散性损害常引起双侧多数脑神经受损、双侧长束和小脑症状。

（三）小脑病变　小脑蚓部损害主要引起躯干性共济失调；小脑半球损害则引起同侧肢体性共济失调。

（四）脊髓病变　一般以横贯性损害（全切）较多见，表现为双侧运动障碍（截瘫或四肢瘫）、传导束型感觉障碍和大、小便障碍。在脊髓半切损害时，受损节段平面以下出现同侧深感觉障碍伴中枢性瘫痪，对侧痛、温觉障碍，称脊髓半切综合征（Ｂrown-Séquard综合征）。

（五）周围神经病变　由于脊神经是混合神经，受损时在其支配区有运动、感觉和植物神经功能障碍的症状和体征。运动障碍为下运动神经元性瘫痪。

二、定性诊断

定性诊断是建立在定位诊断的基础上，将年龄、性别、病史特点、体检所见以及各种辅助检查结合在一起，进行分析。病史中特别要重视起病情况和病程特点这两方面资料。

（一）起病情况及病程特点　一般而言，若患者呈急性发病，迅速达到疾病的高峰，应考虑血管病变、急性炎症、外伤以及中毒等。其中最常见的是脑卒中，起病急骤，症状可在几秒、几分、几小时或几天内达到高峰。若患者为缓慢起病，呈渐进性加重，病程中无明显缓解现象，则应考虑肿瘤、变性疾病及遗传性疾病等。

（二）病程中呈间歇发作性发病形式　一般见于癫痫、偏头痛、周期性麻痹等病。

（三）病程中出现缓解与复发交替发病　常为多发性硬化的典型表现。

Ⅱ.神经系统疾病的诊断思路

一、四肢瘫痪

双侧上下肢的瘫痪称之四肢瘫。在定位诊断上比较复杂，应从不同的层面和部位进行思索和探讨。

（一）双侧大脑或脑干病变　双侧卒中发作产生两侧性偏瘫即四肢瘫。在这种情况下究竟表现为弛缓性或痉挛性瘫痪则由病情决定。

１.双侧基底节或内囊多发性脑梗塞：可表现四肢不全性痉挛性瘫痪。同时伴有假性球麻痹症状。

２.中脑腹侧梗塞

３.桥脑出血：除表现急性四肢瘫痪外，同时还出现深度昏迷、针尖样瞳孔、高热、呼吸困难等严重症状。

以上病变于老年人常见，且多有高血压病、动脉硬化症、糖尿病等危险因素、均呈急性起病。

（二）颈髓病变
１.颈髓出血、外伤常突然引起四肢瘫痪。颈髓横贯性脊髓炎多表现急性起病、迅速导致四肢瘫痪。开始时四肢呈弛缓性瘫痪，以后逐渐向痉挛性瘫痪移行，伴传导束型感觉障碍及大小便障碍。

２.颈髓上部或枕大孔附近的肿瘤，可以出现四肢瘫，肢体瘫痪呈慢性进行性发展，常见的顺序是先从一侧上肢开始，以后波及同侧下肢，再次为另侧上肢及下肢。

（三）神经原性损害和肌原性损害的鉴别（见附表）

	附表             神经原性肌无力和肌原性肌无力的鉴别

	
	神经原性
	肌原性

	（1）肌无力分布
	按神经分布

肢体远端受累明显（远端型）
	不按神经分布，呈双侧对称性

肢体近端受累明显（近端型）

	（2）肌张力、反射、感觉
	肌张力↑或↓ 反射↑或↓

有感觉异常
	肌张力、腱反射正常或减低

感觉正常

	（3）肌束颤动
	运动神经元病时，见有明显

的束颤
	（－）

	（4）假肥大、肌疲劳、肌张直、痛性肌痉挛等 
	（－）
	肌病时可出现此症状和体征（视不同的肌病而定）

	（5）病程进展
	进展快慢不一

（视不同的疾病而定）
	除多发性肌炎外，一般均进展缓慢

	（6）CK、LDH、Mb
	正常
	多数升高或明显升高

	（7）EMG
	神经原性损害
	肌原性损害

	（8）肌肉活组织检查
	两型肌纤维萎缩细小，大群

或小群的成群肌萎缩，并有

同型肌群化
	肌纤维大小不一，多呈圆形，可见肌纤维退变、萎缩、坏死、再生、炎变等

	【注】

（1）各种类型的肌病多表现为近端型肌无力。例外：远端型肌营养不良、强直性肌营养不良、包涵体肌炎。

（2）各种类型的神经病变（如多发性神经炎、运动神经元病）多表现为远端型肌无力，呈“垂腕”、“爪手”、“踝下垂”等。例外：脊髓性肌萎缩症、GBS（有表现近端型、也有远端型，或近、远端均有受累）。

（3）肌病中的肌营养不良除表现肌无力、肌萎缩外，常合并假肥大，以腓肠肌假肥大最常见。重症肌无力除表现肌无力外，最重要的临床特点为肌疲劳，呈晨轻暮重，休息时轻、活动时重；受累的肌肉以眼外肌最多见，其次为咽喉肌、四肢近端肌肉，严重时可累及呼吸肌，导致“肌无力危象”。


（四）间歇发作肌无力
1.周期性麻痹：低血钾型居多。国内大多数为散发，欧美国家以遗传性多见。肌无力一般以肢体近端为重，累及肩胛带和骨盆带，下肢重于上肢。发作时血清钾低于3.5mol/L，心电图出现低钾改变。

2.甲亢性周期性麻痹：本病多见于青壮年男性。其临床表现与家族性周期性麻痹相似。肌无力多在数分钟至数小时达高峰，持续半天或更长时间。与典型的低钾性麻痹不同，本病不是一种家族性疾病，且其发作次数较频，持续时间较短，常伴心慌、出汗、心律失常等植物神经症状。

二、肢体麻木

感觉异常是指没有外界特殊刺激而发生的一种自发性感觉，如麻木感、灼热感、针刺感、蚁走感及束紧感等，其中以麻木感较为多见。常见的病因有以下几个方面：

（一）周围神经病变　感觉异常常发生在周围神经病变，包括神经干、神经丛和神经根部的损害。根据病变分布可分为多发性、单发性或多发性单神经病（炎）。临床上除表现感觉异常外，在其支配区内多伴有客观感觉障碍、运动及植物神经功能障碍，腱反射均为减弱或消失。

（二）脑和脊髓病变　如急性脑血管病常出现偏瘫和偏身感觉障碍（包括偏身感觉异常）。颈髓病变也可出现四肢麻木，但四肢腱反射亢进，或上肢腱反射减弱至消失，下肢反射亢进，病理反射阳性，多有传导束型感觉障碍或大小便障碍。

（三）一些末梢血管机能障碍如肢端发绀病、雷诺病等，其肢端麻木及疼痛多在寒冷时加重，而红斑性肢痛症则在温热环境下加剧。老年人周围血管有严重的动脉硬化，也可出现间歇性跛行和感觉异常。

（四）肢端感觉异常症　是一种特殊的综合征。好发于女性。在四肢远端，主要在手部出现以麻木感为主的感觉异常，多在夜间睡眠中突然发生，症状持续数小时，晨起时症状转轻或消失。其病因不明，多为功能性疾患，很少为器质性疾患。

三、神经痛

（一）三叉神经痛　根据病因是否明确可分为原发性三叉神经痛和继发性三叉神经痛。前者多见于40岁以上，女性略多于男性。其临床主要特点为：①呈发作性剧痛，持续时间短，一般为数秒至2分钟。②疼痛限局于三叉神经分布区内，以第2、3支发生疼痛者居多，第1支较少见。③颜面部有“板机点”。④间歇期神经系统检查无阳性所见。继发性三叉神经痛多由转移癌、桥小脑角肿瘤、脑底部炎症等引起，其特点是疼痛为持续性，常有三叉神经或其他脑神经损害的体征。

（二）舌咽神经痛　临床上较少见。40岁以上发病占90%，男女发病率基本相同。本病是一种局限于舌咽神经分布区的发作性剧烈疼痛，其疼痛部位多在舌根、咽喉部、扁桃体及耳道深部，可因吞咽、说话、哈欠、咳嗽等诱发。神经系统检查无异常，可在上述部位有痛的触发点，病因不明。

（三）肋间神经痛　分为原发性与症状性两种。前者呈发作性剧痛，发作时间短暂，沿肋间神经分布，有无痛间歇。症状性肋间神经痛以带状疱疹感染最为多见。

（四）股外侧皮神经炎（痛）　疼痛位于股外侧。一般以感觉异常多见，疼痛少见。

（五）坐骨神经痛　是临床上常见的疾病，分为原发性与症状性两种。大部分为症状性，主要为腰椎间盘突出所引起。

（六）幻肢痛　在肢体切断的患者常常感到切断处出现疼痛，将这种疼痛称为“幻肢痛”。多在断肢的远端出现，疼痛性质有多种：如电击性、切割性、撕裂或烧灼性。多属于精神因素，药物治疗无效。

四、神经皮肤综合征

（一）结节性硬化　大多在10岁以下发病，男女比例为2~3:１。80~90%患者有癫痫发作。60%有不同程度的智力低下。90%在面颊及鼻翼两侧出现对称性点状、粉红色、质硬的丘疹样结节，随年龄增长而融合成片状，称之皮脂腺瘤。

（二）Sturge-Weber综合征　又称大脑三叉神经血管瘤，是一种先天性发育异常，属于染色体异常疾病。主要临床表现：①在面部相当于三叉神经分布区有血管痣，呈毛细血管型或海绵状。大脑的软脑膜上也可有血管瘤，常有钙化与皮质萎缩。②神经系统症状：80~90%表现各型癫痫发作，50%智力低下。③眼部症状也较常见，如出现先天性青光眼或视网膜血管扩张。

（三）神经纤维瘤病　属于一种遗传性疾患。主要临床表现：①皮肤出现咖啡牛乳斑，大小不等，直径从1mm至2cm或更大。②皮肤肿瘤：多发性皮肤及皮下肿瘤，大小不一，由数mm~1cm或大如拳头。数目不等，多者可达数百个。③中枢神经系统和周围神经都可发生肿瘤，如表现一侧或两侧听神经瘤、三叉神经纤维瘤、视神经胶质瘤或其它颅神经肿瘤。脊神经肿瘤也不少见，如马尾神经肿瘤。也有报道出现多发性脑膜瘤或脊膜瘤。

五、末梢血管病变

（一）雷诺病　是一种以阵发性肢体末端皮肤发白、紫绀及潮红为特点的肢端小动脉痉挛性疾病。青年女性多见，寒冷、情绪紧张为诱发因素，少数有家族史。发作时常伴有麻木、针刺感和烧灼感，疼痛并不多见。后期症状严重，其中少数患者发生营养性溃疡、坏疽。以上的临床表现，也可继发于结节性多动脉炎、红斑狼疮、多发性肌炎、类风湿性关节炎等病，称为雷诺现象。

（二）红斑性肢痛症　为肢端小血管过度扩张所引起手、足阵发性非感染性皮肤发红、疼痛综合征。女性多见。临床主要表现为手足皮肤发红、肿胀、皮温升高，伴烧灼痛或针刺痛。夜间症状加重，患肢怕热，常暴露于被外或浸入水中方可缓解。本病预后一般尚好。

（三）闭塞性血栓性脉管炎（Buerger病）　本病系一种慢性动脉炎和静脉炎，病理改变主要是动脉血管内膜细胞肿胀及慢性增生性管腔阻塞，病因至今未明。好发于有重度嗜烟史的中年男性。本病主要是肢体血管疾患，但也可累及脑及内脏血管。初期症状为下肢间歇性跛行伴无力，行走时症状加重，休息时减轻甚至消失。下肢动脉搏动减弱或消失。病程晚期由于局部缺血引起缺血性神经病，以致休息时也可出现肢体疼痛。一般脑部症状在肢体症状出现几年后才发生。

六、局限性肌萎缩

（一）平山病　主要临床特点：①发病多在青年期，常在15~30岁，男性多见。②起病隐袭，无明显原因出现上肢远端手肌萎缩和无力，并逐渐累及前臂尺侧，但肱桡肌多不受累，故呈斜坡状肌萎缩特征。③大多数病例为一侧上肢远端肌受累，少数病例两侧受累，但多不对称。④半数以上的病例，其受累肌肉有肌纤维颤动。⑤寒冷时手指无力加重，即所谓寒冷性麻痹。⑥一般在发病后1-3年停止发展。⑦肌活检和肌电图显示神经源性损害。⑧屈颈位MRI，出现下颈髓及其硬膜囊的异常表现是平山病的一个显著特点。

（二）反射性肌萎缩　此种肌萎缩是指由于局部病变（如关节病变）使肌肉产生的一种废用性萎缩。见于创伤性、感染性、风湿性关节炎。例如膝关节病变时大腿前部出现肌肉萎缩；肩关节病变时三角肌有萎缩。

（三）局限型硬皮病　根据硬皮病的程度和范围，可分为弥漫型硬皮病和局限型硬皮症两种。后者皮损进展较慢，内脏牵连出现较晚。此外，在其相应部位的骨骼肌出现间质纤维化，导致肌无力和肌肉萎缩。一般病变皮肤多有色素沉着。

（四）进行性面偏侧萎缩症　好发于20岁前的青少年，女性多见。起病隐袭，进展缓慢。首发症状多为一侧面颊、额部等处皮肤干燥、色素增多。渐出现面部皮肤、皮下组织、肌肉、骨骼的萎缩。严重者出现前额、眼眶、耳部、颧部、颊部、舌部、牙龈等组织萎缩。少数患者其病变逐渐波及同侧的肢体或躯干，称为进行性半侧萎缩症。

（五）进行性脂肪营养不良
七、视力障碍

（一）视神经炎

（二）多发性硬化　本病是一种中枢神经系统脱髓鞘疾病。其临床特点为病灶多发，病程中常有缓解与复发。发病年龄多在20~40岁之间，女性稍多。病变最常侵犯的部位是脑室周围白质、视神经、脊髓和脑干传导束及小脑白质等处。本病大约有25%以球后或视神经炎作为首发症状，表现急性眼痛、伴有急剧的视力减退，1~2日即可失明。但经治疗后一般恢复较快。以后常有复发，这是多发性硬化特征之一。

（三）视神经脊髓炎　又称Devic病。多为急性或亚急性起病，视神经和脊髓症状可同时也可先后出现，常有缓解与复发。少数病例在一种症状反复出现多次后才出现另一种症状。视力障碍常为双侧性，一般发展很快且重，有的在数小时或数天内发展为完全失明。后期多发展为继发性视神经萎缩。

（四）脑血管疾患的视力障碍　视觉通路主要由颈内动脉系统和大脑后动脉供应。眼动脉（包括视网膜中央动脉）、脉络膜前动脉、大脑后动脉等血管闭塞，都会导致急性视力障碍和不同类型的视野缺损。

（五）脑肿瘤的视力障碍　是一种慢性起病呈进行性加重的占位性病变，它引起视力障碍可能有两个原因：①脑肿瘤时由于颅内压增高可以有眼底视乳头水肿，此时往往视力正常而不受影响；在肿瘤晚期因持久的视乳头水肿导致视神经萎缩，才出现视力障碍。②一些脑肿瘤如颅咽管病、视交叉神经胶质瘤、垂体瘤等因靠近视神经，增大的肿瘤可直接压迫视神经，从而导致视神经萎缩和视力障碍。

额叶底部肿瘤可出现Foster-Kennedy征。

（六）中毒性疾患引起的视力障碍　慢性铅中毒时可出现球后视神经炎。此外药物中毒如巴比妥类药物、乙胺丁醇等中毒，均可有视力障碍。

八、局限性肌张力不全与DRD

（一）眼睑痉挛
（二）Meige综合征　眼睑痉挛有时常伴有面下部肌肉的联动收缩，如口、面、舌、甚至于颈部肌肉也可累及。本综合征好发于50岁以后女性，有时易于与面肌痉挛症相混淆。

（三）痉挛性发音障碍　是一组因喉部肌肉的肌张力障碍引起的。一般以窒息、强直发音、声流破裂或发音无力为主要特征。

（四）痉挛性斜颈

（五）书写痉挛

【附】多巴反应肌张力障碍（DRD）
1.好发于儿童或青少年，少数患者可晚至50~60岁发病，女>男，男:女＝1:4。

2.儿童起病者，多以一侧下肢肌张力障碍为首发症状，患儿出现步态异常，马蹄内翻足等。以后肌张力异常由下肢发展到身体其他部位，甚至头颈部及身体中轴。成人起病者，多表现帕金森综合征。

3.大多数患者的症状呈日间波动性，晨轻暮重，休息时轻，劳累后加重。

4.部分病人有家族遗传史。

5.由于小剂量多巴制剂对DRD有快速、明显的疗效，临床上凡有可疑的患者，可给予美多巴62.5~250mg/d，2日~2周后均有明显好转，多数患者的改善颇具戏剧性，藉此作为试验性治疗，以利于确定诊断。

6.确诊后，可长期服用小剂量多巴制剂（美多巴用量：62.5~187.5mg/d）可使病人恢复正常或接近正常。

九、老年期脑出血

（一）高血压性脑出血　基底节区出血约占全部脑出血的70%。

（二）淀粉样脑血管病　主要临床表现：①好发于老年人，血压正常。②发病前有痴呆或多次中风史。③血肿多位于顶、枕、颞为主的脑叶，易反复发生。④血肿多呈不规则形或多灶性。

（三）其他　如血液病、原发性或转移性肿瘤、抗凝或溶栓治疗及静脉窦血栓形成等。

讲座
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