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后部皮质萎缩研究进展

彭丽君 钱海蓉

【摘要】 后部皮质萎缩是以视觉障碍伴进行性认知功能障碍为主要表现的进展性痴呆。其首发症

状、组织病理学和影像学分别表现为视觉障碍、与阿尔茨海默病相同的神经炎性斑（亦称老年斑）和神经

原纤维缠结形成（亦有研究发现 PS⁃1 基因和 ApoEε4 等位基因突变可能参与后部皮质萎缩的发病过程），

以及以大脑后部右侧为主的顶枕叶萎缩、低灌注和（或）葡萄糖代谢降低。胆碱酯酶抑制剂可以改善临

床症状并延缓病情。无统一诊断标准使得这些研究之间的可比度大为降低。合理应用诊断标准将有助

于疾病分型和鉴别诊断。
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【Abstract】 Posterior cotical atrophy (PCA) is a kind of progressive dementia with main clinical
manifestations of visual dysfunction as the starting symptom and associated with progressive cognitive
disorder. The histopathology and imaging of PCA show visual dysfunction, neuritic plaques (NPs) and
neurofibrillary tangles (NFTs), which are the same as those in Alzheimer's disease (AD). Researches also
showed that mutation of presenilin ⁃1 (PS ⁃1) gene and apolipoprotein E (ApoE) genotype may participate in
the occurrence and development of PCA. Parieto ⁃ occipital lobe atrophy, hypoperfusion and/or glucose
metabolism reduction in the right posterior cerebrum can be seen in PCA. Cholinesterase inhibitors (ChEIs)
may improve the symptoms and postpone the progression of illness. No unified diagnostic criteria will
reduce the comparability between different studies. Reasonable usage of the diagnostic criteria of PCA will
be helpful in classifying and differentiating this disease.
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1988 年，Benson 等［1］首次报告 5 例以视觉功能

障碍为首发症状的患者，最终进展至失读、失写、视

觉 失 认 ，以 及 部 分 性 或 完 全 性 Bálint 综 合 征 、

Gerstmann 综合征或感觉性失语症。由于这些患者

MRI 检查均显示大脑后部皮质萎缩性改变，故将其

命名为后部皮质萎缩（PCA）。该病临床较为罕见，

阿尔茨海默病（AD）是其常见病因，临床表现以视觉

认知和（或）视空间判断能力缺失伴进行性认知功

能减退为特征。笔者拟对其流行病学、基因学、病

理学、临床特征、神经心理学、神经影像学、诊断与

治疗等特点进行文献回顾，以提高临床医师对该病

的诊断与治疗水平。

一、流行病学

后部皮质萎缩发病人群以老年人为主，发病率

未见确切报道。2007 年，Snowden 等［2］对 523 例因认

知功能障碍就诊患者临床资料进行回顾分析，其中

约 4.59%患者（24/523）因存在视觉功能障碍而诊断

为后部皮质萎缩。与典型阿尔茨海默病相比，后部

皮质萎缩发病年龄更早，一般为 55 ~ 65 岁［3⁃5］，也有

文献报道发病年龄更低、范围更广，为 45 ~ 74 岁［6］

或 40 ~ 86 岁［7］；无明显性别差异［4⁃5，7］，亦有报道女性

多于男性（男女之比为 10∶29［6］或 19∶29［8］）。目

前，国内尚缺少相关流行病学资料，随着临床对后
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部皮质萎缩的关注及其诊断标准的提出，未来其流

行病学资料将逐渐得到充实。

二、基因学

大量研究业已证实，早发型家族性阿尔茨海默

病患者普遍存在早老素 1（PS⁃1）基因突变，导致γ分
泌酶活性增加，引起β⁃淀粉样蛋白（Aβ）异常沉积。

Sitek 等［9］报告 1 例后部皮质萎缩患者，PS⁃1 基因第

211 位密码子突变，通过影响 PS⁃1 蛋白与其增强子

之间的交互作用而促进γ分泌酶合成和分泌，由此

推断 PS⁃1 基因突变可能是其发病原因。

目前，对后部皮质萎缩和阿尔茨海默病载脂蛋

白 E（ApoE）基因型颇具争议，部分学者认为二者明

显不同［2，10］，另一些学者则认为二者无差异［11 ⁃ 12］。

Gutiérrez⁃Galve 等［13］的研究显示，阿尔茨海默病患

者 ApoE 基因型可能与萎缩部位有关，非 ApoEε4 等

位基因携带者更易发生双侧颞叶、顶叶后部或枕叶

萎缩，皮质萎缩范围更广泛，与后部皮质萎缩相

似。ApoEε4 纯合子者易发生颞叶中部皮质萎缩，

ApoEε4 杂合子者易发生颞叶中部和左侧顶叶萎缩；

随着 ApoEε4 等位基因频率的增加，大脑皮质和扣带

回峡部体积趋于增大、海马和脑室体积趋于缩小。

但近期研究显示，ApoEε4 等位基因可以增加后部皮

质萎缩和以后部萎缩为主的阿尔茨海默病的发病

风险［14］。以上研究结果不同的原因可能归于样本

例数较小、诊断标准和基因检测方法不同。与阿尔

茨海默病不同，迄今尚无后部皮质萎缩呈常染色体

显性遗传的文献报道，但 Depaz 等［15］报告的 1 例后

部皮质萎缩患者以常染色体显性遗传性朊蛋白病

（PrD）形式出现，提示朊蛋白（PrP）基因突变亦可引

起阿尔茨海默病或后部皮质萎缩。由于目前此类

研究较少，后部皮质萎缩的遗传学规律尚待进一步

研究。

三、组织病理学

由于病例数较少，关于后部皮质萎缩的组织病

理学研究较少。据 Hof 等［16］报告，后部皮质萎缩与

阿 尔 茨 海 默 病 的 神 经 炎 性 斑［NPs，亦 称 老 年 斑

（SPs）］和神经原纤维缠结（NFTs）分布范围略有不

同，前者老年斑和神经原纤维缠结主要形成并沉积

于初级视觉皮质和颞顶枕叶深部的视觉联合区，而

额叶尤其是前额叶密度极低。但也有研究显示二

者老年斑的分布范围并无明显差异，Tang⁃Wai 等［17］

对 9 例后部皮质萎缩患者进行尸检研究，发现其神

经原纤维缠结密度在 Brodmann 分区（BA）17 和 18 区

明显增加，海马和下托明显减少，其他脑区则无显

著差异。上述组织病理学差异可能与年龄、疾病严

重程度、染色方法、对老年斑的辨认不同有关。

四、临床特征

1. 临床症状与体征 （1）首发症状：后部皮质萎

缩患者多以视觉障碍首发，如双眼视力减退、视物

模糊、阅读障碍、无法准确辨认熟人面孔等。此类

患者常就诊于眼科而被误诊为眼科疾病，并接受不

必要的眼科治疗，从而延误早期诊断。例如，Wan
等［18］报告 1 例以左眼视野上方弓形缺损导致阅读困

难为首发症状的患者，眼科诊断为青光眼，5 年后进

展为双眼视野缺损不一致的同向偏盲，左眼较右眼

视野缺损范围大，明确诊断为后部皮质萎缩。（2）核

心 症 状 ：包 括 部 分 性 或 完 全 性 Bálint 综 合 征 和

Gerstmann 综合征、环境失认、视觉失认。其中，

Bálint 综合征主要表现为精神性凝视麻痹（眼球运

动失用）、视觉共济失调（不能运用视觉定位移动手

接近目标物体）和同时性视觉失认（visual agnosia）；

Gerstmann 综合征主要表现为失算（计算不能）、手指

失认（不能辨认双手手指和名称）、左右失认（不能

辨别左右）、失写（不会书写常用字或书写错误）。

病程中可伴失读、环境失认即患者对以往熟悉的环

境感到陌生，不能认识，如在自己家附近却找不到

回家的路。视觉失认表现为视觉物体失认、图画失

认、视觉图像组合失认和空间忽视；其中，视觉物体

失认表现为对相似或同类物体的辨认困难；图画失

认以不能识别图画上的二维物体为主，但可以识别

或更好地识别现实中的三维物体。视觉图像组合

失认十分常见，指当 2 个及以上物体同时呈现时，不

能 识 别 其 中 任 意 一 个 物 体 或 这 个 组 合 整 体，如

Caixeta 等［19］报告 1 例患者不能同时识别两种物体，

当测试者向其展示一张画有黑线的图片并指向其

中一条黑线嘱其说出所见物体时，患者仅能看到测

试者手指甲；空间忽视则表现为对特定空间内的刺

激物不能识别和定位，但可正常识别和定位其他空

间内的刺激物。空间忽视有多项参考系，其中两项

主要参考系是自我中心和非自我中心［20］，自我中心

忽视可以细分为视网膜中心忽视、躯干中心忽视和

头部中心忽视；非自我中心忽视则细分为亚刺激中

心忽视和物体中心忽视。后部皮质萎缩患者的空

间忽视多表现为自我中心忽视［3，21⁃22］，亦可呈非自我

中心忽视［20］；其表现形式多样，以半侧空间忽视常

见［21］，但双侧空间忽视率无明显差异［23 ⁃ 24］。（3）幻
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视：幻视在后部皮质萎缩患者中较为常见，约 25%
患者存在幻视［1，17］。（4）其他常见认知功能障碍症

状：包括面孔失认、阅读困难、命名不能、经皮质感

觉性失语、结构性失用等。面孔失认表现为不能识

别现实和图片中的人脸，但听声音可以辨认出自己

熟悉的人［25］。（5）嗅觉缺失：部分后部皮质萎缩患者

可以出现嗅觉缺失，患病率约 30%［3］，可能与大脑右

侧颞叶前内侧皮质功能紊乱有关，但与阿尔茨海默

病和帕金森病相似，就诊时主诉嗅觉缺失者相当少

见。（6）正性感知现象：较少见［26］，临床以过度持续

性颜色后像、反向尺寸效应（阅读小号字体的文章

比阅读大号字体的文章更容易，即“见小不见大”）

为特点，部分患者可将静态刺激物看成动态物体，

将平坦的房间看成是倾斜。由于后部皮质萎缩患

者早期可出现一系列视觉障碍，但对疾病的认识能

力、对事物的洞察能力、语言和记忆功能均保持相

对完好，因此在发病早期可伴焦虑和抑郁 ［5，27］。

Isella 等［28］对 20 例后部皮质萎缩患者的临床表现进

行总结，发现其常见的情绪障碍为冷漠（60%）、焦虑

（55%）、抑郁（45%）或易怒（35%），提示其较阿尔茨

海默病患者更易发生焦虑。

2. 神经心理学测验 后部皮质萎缩常用的神经

心理学测验量表包括韦氏成人智力量表（WAIS）中

的语言智商（VIQ）和操作智商（PIQ）。有研究显示，

后部皮质萎缩患者 VIQ 通常高于 PIQ［26］，与其视觉

障碍致语言障碍相一致。韦氏记忆量表（WMS）和

Hooper 视觉组织测验（HOVT）可分别用于评价患者

认知功能和视空间能力，而描摹几何图形、图画和

判 断 图 像 对 判 断 患 者 视 空 间 能 力 十 分 敏 感 。

Migliaccio 等［22］发现，后部皮质萎缩患者左手观念运

动性失用主要以空间错误为特点；使用真实物体

时，其表现良好，而闭眼进行实验时则表现较差。

与典型阿尔茨海默病患者相比，其日常生活活动能

力（ADL）和自我护理能力更差，而刻板运动能力和

动机维持能力相对较好［29］。此外，神经心理学测验

尚可用于评价或鉴别其空间忽视：自我中心忽视可

采用直线二等分测验、目标删除任务等方法进行评

价，而非自我中心忽视可通过间隔察觉测验、图形

复制或文字阅读等方法来评价［20］。简易智能状态

检查量表（MMSE）仅适用于评价患者当前认知功

能，不能作为明确诊断依据；一般情况下，MMSE 评

分多为 22 ~ 30 分，主要表现为阅读、模仿或命名障

碍［30］。其他类似初筛量表还包括 Blessed⁃Roth 痴呆

量表、临床痴呆评价量表（CDR）等，但均无特异性。

尽管神经心理学测验量表仅能提供患者当前状态

的部分信息，并非明确诊断手段，但对诊断具有重

要参考价值，不同测验量表可为鉴别不同高级皮质

功能障碍提供有效信息。

3. 神经影像学表现 （1）MRI：后部皮质萎缩以

大脑后部皮质萎缩为主，而阿尔茨海默病则以颞叶

中部皮质，尤其以海马萎缩为主，具有早期诊断价

值［3］。至疾病晚期，二者均表现为大脑皮质广泛性

萎缩，则 MRI 图像不具有鉴别诊断价值。随着神经

影像学诊断技术的发展，基于体素的形态学分析

（VBM）、扩散张量成像（DTI）、纤维束示踪成像和主

观视觉评价法等均有助于评价脑萎缩程度。Alves
等［31］进行的一项基于体素的形态学分析显示，与正

常对照组相比，后部皮质萎缩患者枕叶和顶叶皮质

明显萎缩，其次为颞叶皮质；与典型阿尔茨海默病

患者相比，后部皮质萎缩患者右侧顶叶萎缩更严

重，而内侧颞叶和海马萎缩程度相对较轻。其他同

类研究亦证实，后部皮质萎缩患者大脑后部皮质呈

不对称性萎缩，且右侧比左侧更严重［8，32］。目前开

展的 DTI 研究主要用于观察后部皮质萎缩患者大脑

后部白质纤维束（腹侧通路和背侧通路）完整性，提

示完整性降低［22，33⁃35］。Migliaccio 等［34］对 7 例后部皮

质萎缩患者进行 DTI 研究，发现均存在腹侧通路损

伤，其中 2 例伴背侧通路损伤。与典型阿尔茨海默

病白质萎缩主要发生于内侧颞叶不同，后部皮质萎

缩主要发生于枕叶［36］。Koedam 等［37］于 2011 年提出

鉴别阿尔茨海默病、路易体痴呆（DLB）与健康人群

的主观视觉评价方法，即三维快速扰相梯度回波序

列（3D⁃FSPGR）、多层面重建 T1WI 和 FLAIR 成像评

价萎缩程度，分为 0 ~ 3 级共 4 个等级，但迄今未获

得专业领域内大多数专家的共识［11 ⁃12］。（2）SPECT：
SPECT 在痴呆性疾病中最先用于阿尔茨海默病的

诊断，而近年在后部皮质萎缩的影像学诊断中颇受

关注［38］。主要表现为大脑后部枕顶叶血流低灌注，

尤以右侧显著 ［6，23，39］。Kas 等［6］采用 SPECT 对临床

明确诊断的 39 例后部皮质萎缩患者进行为期 2 年

的随访观察，发现无论在病程任何阶段，这些患者

均存在大脑后部皮质血流低灌注现象，发病初期以

背侧顶叶皮质为主，随着病程进展逐渐累及颞枕叶

皮质，甚至额叶视区，这可能是视觉共济失调的发

生机制之一；与典型阿尔茨海默病相比，后部皮质

萎缩枕叶、顶叶、大脑后部颞叶皮质区的血流低灌
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注现象更加严重。（3）PET：近年来，18F⁃脱氧葡萄糖

（18F⁃FDG）PET 在神经变性病的应用日益广泛，后部

皮质萎缩表现为双侧顶枕叶代谢降低，尤以右侧显

著［6，23，39 ⁃40］。 18F⁃FDG PET 研究显示，后部皮质萎缩

患者大脑后部（枕叶、顶叶、颞叶）皮质和额叶视区

葡萄糖代谢均降低；与阿尔茨海默病相比，其在枕

叶皮质，尤其是视觉联合区代谢降低更显著［40 ⁃41］。

Rosenbloom 等［11］和 de Souza 等［42］对后部皮质萎缩

和典型阿尔茨海默病患者进行 11C⁃匹兹堡复合物 B
（11C⁃PIB）PET 显像对比研究，发现两组患者存在大

量广泛性淀粉样物质沉积，而且分布范围并未见明

显差异，提示 11C⁃PIB PET 显像对这两种疾病并无鉴

别诊断价值；国内亦有研究支持其结论［41］。国内有

学者对 MRI 表现不明显的后部皮质萎缩患者进行
18F⁃FDG PET 和 11C⁃PIB PET 研究，结果显示，二者对

后部皮质萎缩具有一定的早期诊断价值［43］，此外，

Wahlster 等［44］研究认为，11C⁃PIB PET 对诊断轻度认

知损害和判断预后具有较高的临床意义，未来有可

能成为轻度认知损害和后部皮质萎缩的筛选标志

物。影像学检查是诊断后部皮质萎缩的重要辅助

方法，MRI 检查可以发现双侧大脑后部皮质萎缩，基

本体素的形态学分析提示病变侧别（右侧比左侧严

重），而 SPECT 和 PET 均呈现双侧大脑后部顶枕叶

以右侧显著的低灌注和（或）葡萄糖代谢降低，对于

判断萎缩起源和严重程度均有提示作用，尚待深入

研究。

五、诊断与分型

1. 诊断标准 迄今国外共发表两版后部皮质萎

缩诊断标准：第 1 版于 2002 年由 Mendez 等［45］提出，

建议以核心特征和支持特征作为诊断依据；2004 年

Tang⁃Wai 等［17］对其进行修订（表 1）。后者的核心特

征包括：（1）隐匿发病，渐进性进展。（2）以视觉障碍

为主诉，且原有的眼科疾病无法解释其相关症状与

体征。（3）疾病早期顺行记忆力和洞察力相对保

留。（4）疾病过程中无视觉障碍。（5）无脑卒中或肿

瘤证据。（6）无早期帕金病综合征或幻觉。（7）具备

以下症状中任意一项，即伴或不伴视觉共济失调、

眼动失用、同时性视觉失认；结构性失用；视野缺

损；环境失认；Gerstmann 综合征。支持特征：（1）失

读。（2）老年早期发病。（3）观念运动性或穿衣失

用。（4）面孔失认。辅助检查：（1）与顶叶和（或）枕

叶相关的神经心理学测验缺陷。（2）结构影像学显

示顶叶和（或）枕叶局灶性或非对称性萎缩。（3）功

能影像学可见顶叶和（或）枕叶局灶性或非对称性

低灌注或葡萄糖代谢降低。在上述标准中，核心特

征须全部具备，支持特征大部分具备且影像学检查

符合后部皮质萎缩特点，即可明确诊断。Tang⁃Wai
等［17］的诊断标准以梅奥阿尔茨海默病研究中心等

机构的临床经验为依据，与 2002 年版诊断标准［45］相

比，更强调首发症状为眼科疾病不能解释的视觉障

碍；Bálint 综合征须有同时性视觉失认才可作为核

心诊断特征；并将 Gerstmann 综合征调整为核心诊

断特征、穿衣失用调整为支持诊断特征，剔除环境

失认作为诊断特征（阿尔茨海默病患者亦常见环境

失认），且明确提出发病过程中虽有视觉障碍，但视

力始终未受累。但该项标准尚未经临床广泛验证，

尤其是我国尚无相关诊断标准。此外，两项诊断标

准均未明确支持特征和辅助检查中需满足几项方

可明确诊断。因此，对后部皮质萎缩诊断标准的修

订与实施尚有赖于更加广泛的研究，甚至开展国际

Proposed diagnostic criteria
Core features

Insidious onset and gradual progression
Presentation of visual complaints in the absence ofsignificant primary ocular disease explaining the symptoms
Relative preservation of anterograde memory and insightearly in the disorder
Disabling visual impairment throughout the disorder
Absence of stroke or tumor
Absence of early parkinsonism and hallucinations
Any of the following findings:

1) Simultanagnosia with or without optic ataxia orocular apraxia
2) Constructional dyspraxia
3) Visual field defect
4) Environmental disorientation
5) Any of the elements of Gerstmann syndrome

Supportive features
Alexia
Presenile onset
Ideomotor or dressing apraxia
Prosopagnosia

Investigations
Neuropsychological deficits referable to parietal and/oroccipital regions
Focal or asymmetric atrophy in parietal and/or occipitalregions on structural imaging
Focal or asymmetric hypoperfusion/hypometabolism inparietal and/or occipital regions on functional imaging

表 1 后部皮质萎缩推荐诊断标准［17］

Table 1. Proposed diagnostic criteria for PCA［17］
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多中心大样本临床研究。

2. 分型 目前尚未取得共识，根据临床和组织

病理学特点分为背侧型和腹侧型两种亚型［4，17，40］。

背侧通路的主要功能是发现物体的定位和运动情

况，并为跟随运动作准备，因此背侧型后部皮质萎

缩主要呈现顶枕叶损伤，表现为部分性或完全性

Gerstmann 综合征、Bálint 综合征、失语、穿衣失用。

腹侧通路的主要功能在于识别物体、面容、颜色和

文字，系颞枕叶损伤所致，表现为视觉忽视、面部失

认、全色盲和失读，但不伴失语。也有学者根据组

织病理学和解剖学特点分为双侧顶叶型、颞枕叶型

和视觉变异型 3 种亚型［46］，其中，双侧顶叶型后部皮

质萎缩表现为部分 Bálint 综合征（失用、失写、视空

间能力障碍，但保留基本认知功能、目标识别和阅

读），颞枕叶型呈现失读、视觉忽视和（或）面孔失

认，视觉变异型则以初级视觉障碍和基本认知损害

为特征。

3. 后部皮质萎缩与典型阿尔茨海默病的关系

二者病因和病理学过程有一定相似性，如以 PS⁃1
基因突变［9］和 ApoE 基因型［2，10⁃12，17］为发病原因；神经

原纤维缠结和老年斑形成［3，17］；淀粉样物质分布范

围一致［11 ⁃12，42］；疾病晚期表现为进行性加重的痴呆

且影像学表现相似［3］。然而二者相比，后部皮质萎

缩具有以下特点：（1）发病年龄更早［3⁃4］。（2）早期以

视觉症状为主要表现，晚期出现认知损害症状与体

征［3 ⁃4，17］。（3）疾病早期 MRI 即显示大脑后部顶枕叶

萎缩［阿尔茨海默病则以颞叶中部（尤其是海马）萎

缩为主］［3］。因此，笔者认为，后部皮质萎缩是阿尔

茨海默病的一种视觉变异型，即临床表现不典型。

4. 鉴别诊断 目前倾向于将后部皮质萎缩作为

描述性诊断，有许多疾病均有类似表现，因此应注

意与以下疾病相鉴别：（1）伴幻视者与路易体痴呆

相鉴别。二者均有视觉认知和视空间能力障碍的

相关症状，但路易体痴呆多呈现帕金森综合征表

现，且 MRI 无枕叶萎缩表现［17］。（2）伴痴呆症状者与

典 型 阿 尔 茨 海 默 病 、皮 质 基 底 节 变 性（CBD）、

Creutzfeldt⁃Jacob 病（CJD）和少见进行性皮质下胶质

增生症相鉴别［17，47］。后部皮质萎缩与上述神经变性

病的鉴别诊断存在一定困难，如能获得更多后部皮

质萎缩的组织学材料进行深入研究，将有助于诊断

和鉴别诊断。（3）以视觉皮质功能异常为突出表现

时，应与顶枕叶肿瘤、颅脑创伤（TBI）、脱髓鞘和脑

血管病引起的继发性症状，或单纯疱疹病毒性脑炎

（HSE）累及顶枕叶，以及线粒体脑肌病伴乳酸血症

和卒中样发作（MELAS）、进行性多灶性白质脑病

（PML）相鉴别［17，47］。影像学提示大脑后部顶枕叶

皮质萎缩代谢降低或灌注减少有助于后部皮质

萎缩的诊断。（4）伴抑郁症状时与抑郁症相鉴别。

后者极少出现视觉障碍和认知损害等相关症状［26］。

六、治疗原则

目前，有关胆碱酯酶抑制剂（如多奈哌齐、卡巴

拉汀、加兰他敏）治疗后部皮质萎缩疗效的研究鲜

见报道。由于其与阿尔茨海默病高度相关，而胆碱

酯酶抑制剂是治疗阿尔茨海默病的常用药物，因

此，大多数学者倾向于以胆碱酯酶抑制剂作为首选

药物。Kim 等［48］报告 1 例后部皮质萎缩患者，经胆

碱酯酶抑制剂治疗后症状改善。Tsai 等［49］观察多

奈哌齐治疗后部皮质萎缩的效果，10 例患者总体认

知功能均显著改善，但视空间能力较治疗前无明显

变化。有学者认为，N⁃甲基⁃D⁃天冬氨酸（NMDA）受

体阻断剂美金刚也可能有效［50］。由于对后部皮质

萎缩的发病原因和发病机制尚不十分了解，对其治

疗仍在探索阶段。

七、结论

后部皮质萎缩是一种以神经原纤维缠结和老

年斑形成为主要病理改变，以视觉相关功能障碍为

首发症状，结构影像学表现为双侧顶枕叶萎缩、功

能影像学呈现双侧顶枕叶低灌注或葡萄糖代谢降

低的神经变性病。目前，对该病的认识尚存在较多

困惑和争议，诸如应定义为疾病实体或综合征、属

于何种类型的蛋白质病变，以及与阿尔茨海默病和

Creutzfeldt⁃Jacob 病之间的关系等。因此，对其基因

学、组织病理学、临床表现、影像学、诊断与治疗等

方面的研究应更加客观、深入，以制定公认的诊断

标准，通过积累更多病例，不断提高对该病的认识。
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凝血酶原时间 prothrombin time（PT）
欧洲阿尔茨海默病协会

European Consortium on Alzheimer's Disease（EADC）
帕金森病 Parkinson's disease（PD）
帕金森病痴呆 Parkinson's disease with dementia（PDD）
帕金森病进行性抗阻训练试验

Progressive Resistance Exercise Training in Parkinson's
Disease（PRET⁃PD）trial

帕金森病评价量表⁃认知分量表
Parkinson's Disease⁃Cognitive Rating Scale（PD⁃CRS）

帕金森病预后量表⁃认知分量表
Scales for Outcomes in Parkinson's Disease⁃Cognition
（SCOPA⁃Cog）

皮质基底节变性 corticobasal ganglionic degeneration（CBD）
平滑肌肌动蛋白 smooth muscle actin（SMA）
前交通动脉 anterior communicating artery（ACoA）
5⁃羟色胺和去甲肾上腺素再摄取抑制剂

serotonin and norepinephrine reuptake inhibitor（SNRI）
轻度认知损害 mild cognitive impairment（MCI）
氢质子磁共振波谱

hydrogen proton magnetic resonance spectroscopy
（1H⁃MRS）

去甲肾上腺素转运体 norepinephrine transporter（NET）

认知行为疗法 cognitive behavioral treatment（CBT）
日常认知测验 Everyday Cognition Battery（ECB）
日常生活活动能力量表 Activities of Daily Living（ADL）
乳酸脱氢酶 lactate dehydrogenase（LDH）
朊蛋白病 prion disease（PrD）
三环类抗抑郁药 tricyclic antidepressants（TCAs）
三维快速扰相梯度回波序列

three⁃dimensional fast spoiled gradient⁃recalled
（3D⁃FSPGR）

Stroop 色词测验 Stroop Color⁃Word Test（SCWT）
上皮膜抗原 epithelial membrane antigen（EMA）
少突胶质细胞转录因子 2

oligodendrocytes transcription factor⁃2（Olig⁃2）
神经棘红细胞增多症 neuroacanthocytosis（NA）
神经微丝蛋白 neurofilament（NF）
神经炎性斑 neuritic plaques（NPs）
［老年斑 senile plaques（SPs）］

神经原纤维缠结 neurofibrillary tangles（NFTs）
视觉诱发电位 visual⁃evoked potential（VEP）
Hooper 视觉组织测验

Hooper Visual Organization Test（HVOT）
视神经脊髓炎 neuromyelitis optica（NMO）
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