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【摘要】 睡眠相关节律性运动障碍是一组以躯体大组肌群重复性、刻板性、节律性动作为特征的疾

病，主要发生于开始睡眠时和睡眠中，婴幼儿期发病常见，持续至成年或成年期发病者罕见。本文回顾

分析 1 例成人期发病的睡眠相关节律性运动障碍患者的诊断与治疗经过。男性患者，76 岁，临床主要表

现为睡眠中节律性敲打前额部，发作时敲打数下至数十下不等、停顿数秒后再次发作，持续 1 ~ 2 h，清醒

后不能回忆。多导睡眠图监测显示，睡眠效率降低，夜间觉醒次数增加、觉醒时间延长，睡眠结构紊乱，

非快速眼动睡眠期 1 和 2 期比例增加，快速眼动睡眠期比例减少、潜伏期延长，睡眠呼吸暂停低通气指数

为 8.40；可见数次异常行为发作，每次发作持续 3 ~ 18 s、频率 0.60 ~ 1.20 Hz，总发作时间 6 min。临床诊

断为睡眠相关节律性运动障碍，予氯硝西泮 0.50 mg/晚和普拉克索 0.0625 mg/晚规律服用 33 个月，效果

良好。同时复习相关文献，有助于提高睡眠相关节律性运动障碍的诊断与治疗水平，减少漏诊和误诊。
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【Abstract】 Sleep ⁃ related rhythmic movement disorder (RMD) is characterized by repetitive,
stereotyped and rhythmic motor behaviors (not tremors) that occur predominantly during drowsiness or sleep
and involve large muscle groups. The onset of RMD is typically in early childhood, rarely continue into
adolescence and adulthood. This paper retrospectively analyzed the diagnosis and treatment in a case of
adult ⁃ onset RMD. A 76 ⁃ year ⁃ old male mainly presented rhythmic forehead banging during sleep. The
number of forehead banging ranged from dozens to tens of seconds, pause seconds after the second attack,
lasting 1 to 2 h and can not be recalled after waking up. Polysomnography (PSG) showed sleep efficiency
decreased, awakening time prolonged, times of wakefulness increased, sleep structure disordered, non⁃rapid
eye movement (NREM) 1 and 2 sleep increased, rapid eye movement (REM) sleep decreased, sleep latency
of REM prolonged. Apnea hypopnea index (AHI) was 8.40. Several abnormal behavior attacks were
observed, each attack lasting 3 to 18 s, 0.60 to 1.20 Hz, total time lasting 6 min. The diagnosis was RMD,
clonazepam 0.50 mg/night and pramipexole 0.0625 mg/night were given and the result of 33 months follow ⁃
up showed effective. By literature review, we know the clinical features, diagnosis and treatment of RMD.
We also analyze the reasons of misdiagnosis for reducing diagnostic errors and mistreatments.
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·睡眠障碍相关疾病·

睡眠相关节律性运动障碍（RMD）典型表现为 睡眠相关重复性、刻板性、节律性运动，病因不清，

不同年龄发病率差异明显，常见于婴幼儿早期，在

孤独症和精神发育迟滞儿童中多见，持续至成年或

成人发病者少见［1］。由于这种节律性运动障碍影响

患者身心健康和社会功能且缺乏有效治疗方法，因

此，提高对该病的认识、减少误诊即显得尤为重
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要。本文回顾分析 1 例成年期发病的睡眠相关节律

性运动障碍患者的诊断与治疗经过，以期提高临床

医师对该病的全面认识。

病历资料

患者 男性，76 岁，主因睡眠中敲打头部 30 余

年，于 2014 年 5 月 6 日至首都医科大学宣武医院神

经内科门诊就诊。患者 30 余年前被配偶发现入睡

后反复用右手敲打前额部，动作刻板，敲打声影响

配偶休息，自开始敲打至完全停止持续 1 ~ 2 h，每晚

均有发作且连续出现，发作时敲打前额部数下至数

十下不等，停顿数秒后再次出现，严重时可把自己

敲醒，清醒后不能回忆敲打动作，上述敲打动作仅

在睡眠中出现，不伴肢体抽搐、意识障碍，睡眠中间

断打鼾。外院行颈椎 MRI 检查（2011 年 7 月 7 日）显

示，颈椎退行性变，生理曲度变直，骨质增生，C3-4、

C4-5、C5-6、C6-7 椎间盘不同程度突出，椎管狭窄，相应

椎间孔狭窄，脊髓受压（图 1），考虑颈椎病，未予特

殊处理。此后，反复出现睡眠中敲打头部，影响睡

眠，右侧前额部肿物影响外观，再次至外院就诊。

就诊时情绪低落，不愿与他人交流，反应较慢，记忆

商测定 109 分，简易智能状态检查量表（MMSE）评分

30 分，蒙特利尔认知评价量表（MoCA）评分 30 分，日

常生活活动能力量表（ADL）评分 20 分，临床痴呆评

价 量 表（CDR）评 分 0 分 ，汉 密 尔 顿 焦 虑 量 表

（HAMA）评分 2 分，汉密尔顿抑郁量表（HAMD）评分

1 分；头部 MRI 检查（2012 年 10 月 14 日）显示，脑积

水伴轻度小脑扁桃体下疝可能（图 2），临床考虑癔

症，建议至精神科行心理治疗。症状持续存在，日

间劳累时加重，影响夜间睡眠，为求进一步诊断与

治疗，遂至我院就诊。患者自发病以来精神欠佳，

睡眠差，饮食基本正常，大小便正常，体重无变化。

既往史、个人史及家族史 既往右耳中耳炎后

鼓膜穿孔致右耳失聪，无高血压、冠心病、糖尿病、

癫 、脑血管病、精神病病史；否认类似疾病家族史。

体格检查 患者体温 36.3 ℃，脉搏 72 次/min，
心 率 72 次/min，血 压 130/75 mm Hg（1 mm Hg =
0.133 kPa）；神志清楚，语言流利，精神欠佳，情绪低

落，可见前额部一直径约 6 cm 圆形肿物，表面皮肤

青紫，无破损；脑神经检查未见异常；四肢肌力、肌

张力正常，共济运动和深浅感觉正常，双侧 Babinski
征阴性，脑膜刺激征阴性。

辅助检查 实验室检查各项指标均于正常值

范围。多导睡眠图（PSG）监测（2014 年 5 月 13 日），

总睡眠时间（TST）正常（291.50 min），睡眠效率（SE）
降低（55.20%），睡眠潜伏期（SL）正常（14.50 min），

夜间觉醒次数增加、觉醒时间延长，睡眠结构紊乱，

非快速眼动睡眠期（NREM）1 和 2 期比例增加（1 期

占 13.90%，2 期占 58%）、3 期比例正常（16%），快速

眼动睡眠期（REM）比例减少（12.20%）、潜伏期延长

（245.50 min），符合轻度睡眠呼吸暂停低通气事件，

睡眠呼吸暂停低通气指数（AHI）为 8.40，以低通气

事件为主，偶见阻塞性事件，最低脉搏血氧饱和度

（SpO2）为 0.87；监测中可见数次异常行为发作，每次

持续 3 ~ 18 s，敲打头部频率为 0.60 ~ 1.20 Hz，总发

作时间 6 min，发作时可见脑电晃动伪差，整个过程

均发生于非快速眼动睡眠期 1 和 2 期（图 3）。视频

脑电图（VEEG）检查（2014 年 5 月 23 日）未见 样放

电，敲打头部发作时可见脑电晃动伪差和肌电伪

差，未见异常波形。

图 1 颈椎矢状位 T2WI 显示，颈椎退行性
变，生理曲度变直，骨质增生，C3-4、C4-5、C5-6、
C6-7椎间盘不同程度突出，椎管狭窄，脊髓受
压（箭头所示） 图 2 头部矢状位 T1WI 显
示，小脑扁桃体变尖，突入枕骨大孔（箭头
所示），脊髓未见明显受压，脑干未见明显
异常，提示轻度小脑扁桃体下疝可能

Figure 1 Sagittal T2WI of cervical spine
showed degeneration of cervical spine, the
cervical curve straight ⁃ end, hyperosteogeny,
C3-4, C4-5, C5-6 and C6-7 disc herniation in
varying degrees, spinal stenosis, the
corresponding spinal cord compression
(arrow indicates). Figure 2 Head sagittal
T1WI showed the cerebellum tonsils

sharpened and protruding into the foramen magnum (arrow indicates), no obvious compression to the spinal cord, and no
abnormalities of the brain stem, suggesting possible hydrocephalus with minor tonsillar hernia.

21
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诊断与治疗经过 结合临床表现和多导睡眠

图监测结果，临床诊断为睡眠相关节律性运动障

碍。首次治疗予氯硝西泮 0.50 mg/晚，连续 2 周后效

果欠佳，增至氯硝西泮 1 mg/晚，出现日间困倦、白天

过度嗜睡（EDS），影响日常生活，间隔 2 周后调整为

氯硝西泮 0.50 mg/晚并增加普拉克索 0.0625 mg/晚，

治疗 2 周，效果良好。此后，每月随访 1 次，目前规

律服药 33 个月，氯硝西泮和普拉克索维持原剂量，

头部敲打动作频率缓解 60%，敲打强度减轻 90%，前

额部隆起已明显减轻，皮肤颜色恢复正常，同时对

配偶的生活基本无影响。

讨 论

睡眠相关节律性运动障碍是睡眠相关以躯体
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SpO2，pulse oxygen saturation，脉搏血氧饱和度；L，left，左侧；R，right，右侧：HR，heart rate，心率

图 3 发作期多导睡眠图监测所见 3a 可见非快速眼动睡眠期 1 期背景下节律性敲打头部的肌电活动 3b 可见非快速眼
动睡眠期 2 期背景下节律性敲打头部的肌电活动

Figure 3 PSG findings Myoelectric activity of rhythmic head beating in NREM1 was observed (Panel 3a). Myoelectric activity of
rhythmic head beating in NREM2 was observed (Panel 3b).
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多部位反复节律性刻板动作为临床表现的综合征，

主要发生于开始睡眠或睡眠中任何阶段，偶见于清

醒时，也可发生于清醒向睡眠的过渡阶段。婴幼儿

常见，极少数持续至成年期。尽管有单卵双生子发

病的文献报道，但较少有家族遗传性。临床主要表

现为撞击头部、晃动头部或躯体摆动，也可累及四

肢，以撞击头部最为常见，有 1 种或以上动作形式，

动作频率为 0.50 ~ 2.00 Hz，每次发作持续数分钟至

20 分钟，每晚发作数次至数十次［2⁃3］。

1727 年 Wepfer 率 先 描 述 这 一 现 象 ，1905 年

Zappefl 和 Cruchet 进一步详细阐述［4］。2014 年最新

发布的睡眠障碍国际分类第 3 版（ICSD⁃3）将睡眠相

关节律性运动障碍归于睡眠运动障碍性疾病［5］。睡

眠相关节律性运动障碍具有发作性、反复性、刻板

性和发作后不能回忆等特点，易误诊为癫 等其他

发作性疾病。可以造成头部创伤、颈动脉夹层或干

扰他人，青春期和成年期发病者可伴不宁腿综合征

（RLS）、焦虑和抑郁症状、注意力缺陷、阻塞性睡眠

呼吸暂停综合征（OSAS）、日间功能下降［2，5］和白天

过度嗜睡［1，5］。

睡眠相关节律性运动障碍发病率在不同年龄

阶段差异较大，9 个月婴儿发病率为 66%，18 个月

降至 33％，4 岁降至 8%，5 岁仅为 5％［4，6］。青年期

和成年期发病者罕见，且多伴其他神经精神疾病。

亦有部分儿童期发生的睡眠相关节律性运动障碍

可持续至成年期。一项针对 24 例睡眠相关节律性

运动障碍患者的多导睡眠图监测研究显示，约 83%
的儿童期发病患儿症状持续至儿童期后［6］。成年睡

眠相关节律性运动障碍患者通常包括以下 3 种情

况：婴幼儿期发病且症状持续至成年期；婴幼儿期

发病，随后自愈，成年期复发；青春期或成年期首次

发病，亦称为迟发型或晚发型睡眠相关节律性运动

障碍［7］。

睡眠相关节律性运动障碍病因尚不清楚，绝大

多数患者无其他伴随疾病，亦有少数患者同时伴精

神发育迟滞、孤独症等神经精神疾病。目前有多种

关于疾病病因的假说［6，8⁃9］，有学者认为，睡眠中个人

学习行为、刻板动作是中枢运动模式发生器控制产

生的；亦有学者认为，是刻板动作产生的知觉强化

而维持的操作性行为［10］；由于睡眠相关节律性运动

障碍的发生多始于生命早期阶段，且正常儿童比例

较高，4 岁后发作停止，故有学者认为这是一种生理

现象，可能有益于促进运动发育［11］。另一种观点

是，睡眠相关节律性运动障碍与遗传因素有关，故

在某些病例中可见家族性特点［8⁃9］，有单卵双生子均

患病的报道，对其家族进行遗传系谱分析发现确有

家族史［8］。睡眠相关节律性运动障碍无明显性别差

异，但 Mayer 等［6］对 24 例儿童期发病持续至成年期

的睡眠相关节律性运动障碍患者观察发现，20 例为

男性，存在明确的性别优势，推测可能与雄激素水

平有关。近年有学者提出，睡眠相关节律性运动障

碍是大脑皮质对位于脑干的中枢运动模式发生器

失抑制所致，或者与注意力缺陷和（或）活动过度有

关［11⁃12］。晚近研究显示，节律运动的产生取决于不

同状态下神经递质对哺乳类动物脊髓运动网络的

不同影响［13］，一篇最新的关于刻板动作病理生理学

机制的综述指出，神经化学物质、神经环路结构或

功能失衡、遗传背景、环境因素均是产生刻板动作

的基础［1］。睡眠相关节律性运动障碍的病因尚待进

一步研究。

迄今尚无关于睡眠相关节律性运动障碍的病

理学研究，血液生化指标均于正常值范围。研究显

示，睡眠相关节律性运动障碍患者情绪不稳，易激

惹，HAMA 和 HAMD 评分提示中度焦虑和抑郁［14］。

头部 CT、MRI 和核素扫描通常无明显异常。少数患

者脑电图提示非特异性改变，可见发作间期棘波和

尖波［12，15］。多导睡眠图监测显示，节律运动可发生

于睡眠各阶段，包括快速眼动睡眠期和非快速眼动

睡眠期，尤以非快速眼动睡眠期 2 期多见，占 46％，

同时发生于快速眼动睡眠期和非快速眼动睡眠期

者占 30％，仅发生于快速眼动睡眠期者占 24％，相

关肌电图记录到节律性运动电位［2，12］。该例患者多

导睡眠图监测可见非快速眼动睡眠期 1 和 2 期出现

频率为 0.60 ~ 1.20 Hz 的节律性敲打前额部动作，每

次持续 3 ~ 18 秒，总发作时间 6 分钟。

参照 ICSD⁃3 标准［5］，诊断睡眠相关节律性运动

障碍应符合以下 4 项条件：（1）表现为大组肌群反复

性、刻板性、节律性动作。（2）动作与睡眠显著相关，

可发生于小睡或入睡前，也可发生于入睡时（困倦）

或睡眠中。（3）此种行为导致的严重后果至少包含

以下情况中的 1 项，①妨碍正常睡眠。②严重日间

功能障碍。③在无防范措施情况下，已造成或可能

造成自身损伤。（4）该节律运动无法用其他运动障

碍或癫 解释。值得注意的是，这种节律运动如果

没有造成临床后果，只能认为是睡眠相关节律性运

动，不能诊断为睡眠相关运动节律性运动障碍。同
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时还应排除夜间磨牙症、吮拇癖、不宁腿综合征、静

坐不能、抽动秽语综合征（TS）和癫 等［3］。睡眠相

关节律性运动障碍亦可以同时伴有其他睡眠障碍

性疾病，如不宁腿综合征［16］，诊断时应首先进行多

导睡眠图监测［17］，以排除精神病或其他睡眠障碍性

疾病。

绝大多数睡眠相关节律性运动障碍患儿可以

自行缓解，故发作频率较少者无需治疗，应注意防

止发作中受伤，如颅脑创伤、颈动脉破裂、视网膜出

血等。对于发作频繁或伴不宁腿综合征、焦虑和抑

郁症状、易激惹、注意力缺陷和睡眠质量较差的患

者，应予适当治疗［2］。研究显示，苯二氮 类药如氯

硝西泮、左旋多巴或多巴胺受体激动剂、三环类抗

抑郁药均对睡眠相关节律性运动障碍有效［2，18］。也

有多巴胺受体阻断剂治疗有效的个案报道［19］。该

例患者服用小剂量氯硝西泮和普拉克索 33 个月，效

果良好，虽为个案报道，但随访时间较长，可以为该

病提供一定的药物治疗参考依据。与其他治疗方

法包括行为干预、催眠疗法和睡眠限制［4］。对于不

伴睡眠呼吸暂停的患者，可以选择睡前服用氯硝西

泮［20⁃23］；对于伴睡眠呼吸暂停的患者，持续气道正压

通气（CPAP）可以减少发作频率［6，24］。与其他睡眠

障碍性疾病共病的管理和对症药物治疗可以有效

改善睡眠质量。

该例患者至我院就诊前已辗转多所医院反复

就诊近 3 年，多次行头部 MRI、视频脑电图等相关检

查（部分重复检查资料因结果雷同未妥善保存而遗

失），因发作期未监测到 样放电，加之该病对夜间

睡眠质量和患者外表的影响，使患者在与临床医师

的多次交流中均表现出情绪低落、焦虑、易激惹，故

被多数临床医师认为是精神异常所致，建议至精神

科就诊，但各项量表评分又无法支持精神病的诊

断，考虑为“癔症”，延误治疗。该例患者的诊断与

治疗经过提示，在临床实践中，对于各项检查结果

阴性的患者，不能概以“癔症”而论，对于不熟悉的

症状，应多查阅相关文献资料，即使现有检查方法

并无明确阳性发现，也应考虑神经科中仍存在某些

疾病是通过排除性诊断来确定的，符合某些临床特

征而可以除外某种疾病的情况，则可以诊断为某种

疾病。该例患者目前门诊随访 2 年余，是近年国内

相关文献报道中发病年龄最大的患者［25⁃26］，治疗效

果良好，未出现长期药物不良反应，为成年患者的

安全用药起到一定的提示作用。
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【点评】 睡眠相关节律性运动障碍通常发生

于婴幼儿期，如果随着年龄的增长，症状消失或未

造成功能障碍，则无法诊断为睡眠相关节律性运动

障碍，仅能描述为睡眠相关节律性运动。该病属于

少见的睡眠运动障碍性疾病，对其临床认识普遍不

足，尤其是罕见的成年期发病患者（目前国内仅见

数例报道且最大发病年龄为 13 岁）。由于其特殊临

床特点易与其他睡眠障碍或发作性疾病如癫 相混

淆，亦有患者因发作时无脑电图或睡眠特征性改变

而误诊为癔症，无法获得合理治疗，给生活造成较

大影响。该文以成年期发病的睡眠相关节律性运

动障碍患者的诊断、治疗和随访为切入点，并复习

相关文献，对睡眠相关节律性运动障碍进行全面阐

述，提高临床医师尤其是神经科和精神科医师对该

病的认识，具有较好的临床指导意义。
（武汉，华中科技大学同济医学院附属

协和医院神经内科 王涛教授）
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疗；颅内压、脑血流量和脑氧代谢监测、脑微透析监测等新技术的应用；颅脑创伤与危重症治疗的规范化与标准化研究相关基
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