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【摘要】 研究背景 行为异常型额颞叶痴呆（bvFTD）患者早期异常行为症状突出，但是由于易与

其他精神病混淆、诊断标准敏感性和特异性较低，临床早期诊断困难。本文总结行为异常型额颞叶痴呆

患者早期临床特点并结合近年文献进行比较，以期提高早期诊断与鉴别诊断水平。方法 共 23 例经行

为异常型额颞叶痴呆国际标准联盟诊断标准诊断的很可能的和可能的行为异常型额颞叶痴呆患者

（bvFTD 组），采用上海市精神卫生中心自行编制的调查表收集社会人口学资料和临床资料，总结临床特

点（包括异常行为、认知功能障碍、精神病性症状、其他症状），采用简易智能状态检查量表、日常生活活

动能力量表和临床痴呆评价量表进行神经心理学测验，并与国外相似研究（对照组，66 例）进行比较。

结果 bvFTD 组患者发病年龄［（50.83 ± 11.55）岁对（57.00 ± 10.00）岁；t = 3.863，P = 0.000］和明确诊断

年龄［（53.22 ± 11.55）岁对（61.00 ± 9.00）岁；t = 13.423，P = 0.000］更小。异常行为方面，bvFTD 组患者更

多表现为淡漠或懒惰［95.65%（22/23）对 65.15%（43/66）；χ2 = 8.057，P = 0.005］，同情和（或）同理心缺失

［95.65%（22/23）对 33.33%（22/66）；χ2 = 26.499，P = 0.000］；对照组患者更多表现为脱抑制行为［98.48%
（65/66）对 52.17%（12/23）；χ2 = 27.514，P = 0.000］，持续、刻板、强迫性和（或）仪式化行为［95.45%（63/66）
对 30.43%（7/23）；校正 χ 2 = 39.159，P = 0.000］；认知功能障碍方面，bvFTD 组患者更多表现为失用

［69.56%（16/23）对 22.73%（15/66）；χ2 = 16.484，P = 0.000］和执行功能障碍［82.61%（19/23）对 59.09%（39/
66）；χ 2 = 4.156，P = 0.041］；精神病性症状方面，对照组患者更多表现为幻觉妄想［33.33%（22/66）对

4.35%（1/23）；χ2 = 7.477，P = 0.006］。结论 行为异常型额颞叶痴呆患者临床症状多样，记忆障碍可能是

突出症状之一。与国外相似研究相比，临床症状的构成比不同可能是由于评价者对部分症状的理解存

在文化差异。
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【Abstract】 Background Although the early behavioral symptoms of behavioral variant
frontotemporal dementia (bvFTD) are prominent, early diagnosis for bvFTD is difficult due to confusion with
other mental disorders, and lack of sensitivity and specificity of diagnostic criteria, etc. In this paper, we
summarized the important reviews in recent years and analyzed the clinical characteristics of bvFTD
patients to improve the detection of early symptoms in bvFTD. Methods Twenty ⁃ three possible or
probable bvFTD patients were diagnosed according to International Behavioral Variant Frontotemporal
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行为异常型额颞叶痴呆（bvFTD）是额颞叶变性

（FTLD）较为常见的临床行为异常型。额颞叶变性

在 45 ~ 64 岁人群中患病率为 15 ~ 22/10 万［1⁃2］，约为

此年龄段阿尔茨海默病（AD）患病率的 1/2，占老年

前期（< 65 岁）痴呆的 12% ~ 22%［1］。行为异常型额

颞叶痴呆临床主要表现为自知力缺失、情感迟钝、

人际交往障碍、社会交往障碍和隐匿起病共 5 组核

心症状［3］。此类患者多首次就诊于精神科，早期识

别和明确诊断较为困难，淡漠症状易误诊为精神分

裂症［4］，刻板行为、重复言语易误诊为强迫症［5］。早

期诊断标准与病理学符合率较低，敏感性和特异性

亦较低，一直反复修订，如 Brun 诊断标准［6］、Neary
诊断标准［7］、Mckhann 诊断标准［8］、Rascovsky 等［9⁃10］

于 2007 年提出的行为异常型额颞叶痴呆诊断标准

和 2011 年提出的行为异常型额颞叶痴呆国际标准

联盟（FTDC）诊断标准。研究显示，FTDC 诊断标准

的敏感性较 Neary 诊断标准明显提高，176 例经病理

学证实的行为异常型额颞叶痴呆患者中 149 例符合

FTDC 诊断标准中可能的（possible）行为异常型额颞

叶痴呆，灵敏度为 84.66%；而 Neary 诊断标准的灵敏

度仅为 51.97%（79/152）［10］。将 FTDC 诊断标准与我

国专家共识、多模态影像学和生物学标志物研究相

结合有望提高行为异常型额颞叶痴呆的诊断与治

疗水平［11］。行为异常型额颞叶痴呆的早期症状无

特异性，似精神病［12］或表现为帕金森综合征［13］，临

床诊断不能完全依靠影像学、基因检测。本研究总

结 23 例行为异常型额颞叶痴呆患者的临床特点并

结合近年文献进行比较，以期有助于临床早期诊断

与鉴别诊断。

资料与方法

一、临床资料

1. 纳入标准 （1）行为异常型额颞叶痴呆的诊

断符合 FTDC 诊断标准中很可能的（probable）或可

能的行为异常型额颞叶痴呆。（2）能够配合神经心

理学测验。（3）本研究经上海市精神卫生中心伦理

委员会审核批准，所有患者或其家属均知情同意并

签署知情同意书。

2. 排除标准 （1）合并严重躯体疾病。（2）伴脑

血管病、帕金森病等可能影响研究结果的中枢神经

系统疾病。（3）不能配合神经心理学测验。

3. 一般资料 （1）行为异常型额颞叶痴呆组

（bvFTD 组）：选择 2012 年 7 月-2014 年 1 月在上海市

精神卫生中心和南京医科大学附属脑科医院门诊

Dementia Criteria Consortium (FTDC). Self ⁃ designed questionnaires designed by Shanghai Mental Health
Center were used to collect sociodemographic data and general information of patients. Their clinical
characteristics were summarized, including abnormal behaviors, cognitive impairment, psychotic symptoms
and other symptoms. Mini⁃Mental State Examination (MMSE), Activities of Daily Living (ADL) and Clinical
Dementia Rating Scale (CDR) were used to make neuropsychological tests and compare with similar
overseas studies (control group, N = 66). Results Eleven male patients and 12 female patients were
included in our study. Compared with control group, the average age of onset [(50.83 ± 11.55) years vs.
(57.00 ± 10.00) years; t = 3.863, P = 0.000] and average age of diagnosis [(53.22 ± 11.55) years vs. (61.00 ±
9.00) years; t = 13.423, P = 0.000] of bvFTD patients were smaller. The study showed that bvFTD patients
had more apathy or indolence [95.65% (22/23) vs. 65.15% (43/66); χ 2 = 8.057, P = 0.005], loss of sympathy
or empathy [95.65% (22/23) vs. 33.33% (22/66); χ 2 = 26.499, P = 0.000], while patients in control group
showed more derepression behavior [98.48% (65/66) vs. 52.17% (12/23); χ 2 = 27.514, P = 0.000] and
continuous, stiff, obsessive and/or ritualized behavior [95.45% (63/66) vs. 30.43% (7/23); adjusted χ 2 =
39.159, P = 0.000]. For cognitive impairment, bvFTD patients presented apraxia [69.56% (16/23) vs.
22.73% (15/66); χ2 = 16.484, P = 0.000] and executive dysfunction [82.61% (19/23) vs. 59.09% (39/66); χ2 =
4.156, P = 0.041]. In psychotic symptoms, patients in control group showed hallucination and delusion
[33.33% (22/66) vs. 4.35% (1/23); χ 2 = 7.477, P = 0.006]. Conclusions While the behavioral symptoms of
bvFTD patients are varied, memory disorder can be one of the primal symptoms. Compared with similar
foreign studies, the different composition of behavior symptoms of our bvFTD patients may be caused by
cultural differences among evaluators in the understanding of some clinical symptoms in patients.

【Key words】 Dementia; Frontal lobe; Temporal lobe; Neuropsychological tests
This study was supported by Shanghai Municipal Commission of Health and Family Planning Scientific

Research Plan Project (No. 2012-4123) and Shanghai Mental Health Center Scientific Research Plan
Project (No. 2012-YJ-03).
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或住院治疗的很可能的或可能的行为异常型额颞

叶痴呆患者 23 例，男性 11 例，女性 12 例；年龄 29 ~
75 岁，平均（54.83 ± 12.10）岁；发病年龄 27 ~ 73 岁，

平均（50.83 ± 11.54）岁；明确诊断年龄 29 ~ 75 岁，平

均（53.22 ± 11.55）岁；受教育程度 6 ~ 15 年，平均

（10.74 ± 3.05）年。（2）对照组：以 2014 年国外文献［14］

报道的很可能的或可能的行为异常型额颞叶痴呆

患者作为对照组，共 66 例，男性 43 例，女性 23 例；平

均发病年龄（57 ± 10）岁；平均明确诊断年龄（61 ±
9）岁。两组患者一般资料比较，性别差异无统计学

意 义（P = 0.133）；而 发 病 年 龄 和 明 确 诊 断 年 龄，

bvFTD 组低于对照组且差异有统计学意义（均 P =
0.000，表 1）。

二、研究方法

1. 临床资料采集 采用上海市精神卫生中心自

行编制的调查表记录患者社会人口学资料和临床

资料，包括研究编号、姓名、联系方式、性别、年龄、

受教育程度、职业、婚姻、既往史、个人史、家族史，

以及发病年龄、明确诊断年龄、诱因、诊断、治疗方

案等。

2. 临床评价 由具有丰富临床经验的高年资医

师进行临床评价：（1）异常行为，包括脱抑制行为，

淡漠或懒惰，同情和（或）同理心缺失，持续、刻板、

强迫性和（或）仪式化行为，饮食行为改变（包括饮

食习惯改变、贪食、异食等）。（2）认知功能障碍，包

括记忆障碍、失语、失用、执行功能障碍。（3）精神病

性症状，如幻觉妄想。（4）其他症状，包括激越攻击、

易激惹。

3. 神经心理学测验 由经过专业训练的神经心

理学医师采用简易智能状态检查量表（MMSE）和日

常生活活动能力量表（ADL），由富有临床经验的高

年资医师采用临床痴呆评价量表（CDR）对患者进行

神经心理学测验。（1）MMSE 量表：用于评价认知功

能，包括时间和地点定向力（10 分）、词汇学习记忆

能力（6 分）、注意力和计算力（5 分）、物体命名能力

（2 分）、言语表达和理解力（6 分）、图形描画（1 分）等

项内容，总评分为 30 分，评分 < 24 分为认知功能障

碍。（2）ADL 量 表：该 量 表 由 躯 体 生 活 自 理 量 表

（PSMS）和工具性日常生活活动能力量表（IADL）组

成，共包括 14 项内容，每项评分 1 ~ 4 分，1 分，完全

可以自理；2 分，可以自理，但有些困难；3 分，需他人

帮助；4 分，完全不能自理，≥ 2 项能力缺失或总评

分 > 22 分为痴呆。（3）CDR 量表：用于评价认知功

能，包括记忆力、定向力、判断和解决问题能力、工

作和社会交往能力、家庭生活和个人业余爱好、独

立生活能力共 6 项内容，每项分为 0 ~ 3 分共计 5 级，

0 分，正常；0.50 分，可疑异常；1 分，轻度异常；2 分，

中度异常；3 分，重度异常，各项评分相加以获得总

评分。

4. 统计分析方法 采用 SPSS 11.5 统计软件进

行数据处理与分析。计数资料以相对数构成比（%）
或率（%）表示，采用χ2检验或校正χ2检验；呈正态分

布的计量资料以均数 ± 标准差（x ± s）表示，采用两

独立样本的 t 检验。以 P ≤ 0.05 为差异具有统计学

意义。

结 果

两组患者临床特点比较，异常行为方面 bvFTD
组患者更多表现为淡漠或懒惰（P = 0.005），同情和

（或）同理心缺失（P = 0.000）；对照组患者更多表现

为脱抑制行为（P = 0.000），持续、刻板、强迫性和

（或）仪式化行为（P = 0.000）；而饮食行为改变组间

差异无统计学意义（P = 0.930，表 2）。认知功能障碍

方面 bvFTD 组患者更多表现为失用（P = 0.000）和执

行功能障碍（P = 0.041），而失语组间差异无统计学

意义（P = 0.708，表 2）。精神病性症状方面对照组患

者更多表现为幻觉妄想（P = 0.006，表 2）。其他症状

方面［激越攻击（P = 0.702）和易激惹（P = 0.523）］
bvFTD 组与对照组差异无统计学意义（表 2）。由于

对照组未进行神经心理学测验，故无法比较两组患

者的神经心理学测验结果。

表 1 两组患者一般资料的比较

Table 1. Comparison of general data between 2 groups

χ 2 test for comparison of sex, and two ⁃ independent ⁃ sample t test
for comparison of age of onset and age of diagnosis。 —，no
available，未 提 及 。 bvFTD，behavioral variant frontotemporal
dementia，行为异常型额颞叶痴呆

Item
Sex [case (%)]

Male
Female

Age (x ± s, year)
Age of onset(x ± s, year)
Age of diagnosis(x ± s, year)
Education (x ± s, year)

bvFTD(N = 23)

11 (47.83)
12 (52.17)

54.83 ± 12.10
50.83 ± 11.55
53.22 ± 11.55
10.74 ± 3.05

Control［14］

(N = 66)

43 (65.15)
23 (34.85)

—

57.00 ± 10.00
61.00 ± 9.00

—

χ2 or tvalue
2.672

3.863
13.423

P value
0.133

0.000
0.000
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讨 论

本研究曾尝试根据临床症状从不典型精神分

裂症、难治性抑郁症中鉴别诊断出可能的行为异常

型额颞叶痴呆，其中 1 例 27 岁发病男性患者，病程

缓慢，表现为生活疏懒、常独坐发呆、淡漠、答非所

问、言语简单和易跌倒等症状，曾诊断为潜隐型精

神分裂症、亚木僵，抗精神病药疗效欠佳，临床医师

注意到进展性病程、认知功能障碍特点，结合影像

学检查方诊断为很可能的行为异常型额颞叶痴呆，

最终经基因检测证实；1 例 50 岁女性患者每日去超

市购买同一种水果，表现为明显刻板行为，难以用

其他精神障碍解释，MRI 显示额叶、前颞叶明显萎

缩，提示行为异常型额颞叶痴呆的诊断。除此 2 例

外，并未在精神科初筛中筛选出更多的行为异常型

额颞叶痴呆患者。

本研究行为异常型额颞叶痴呆患者发病年龄

为（50.83 ± 11.55）岁 、明 确 诊 断 年 龄 为（53.22 ±
11.55）岁，存在诊断延迟，由于患者隐匿起病，症状

未受重视，早期诊断困难，异常行为仍是诊断行为

异常型额颞叶痴呆的最主要临床依据。如果注意

到行为异常型额颞叶痴呆多于老年前期发病，存在

异常行为、认知功能障碍和影像学异常等，结合敏

感性较高的诊断标准可以减少漏诊，仅有异常行为

而缺乏明显认知功能障碍和影像学异常时则诊断

困难。

本研究选择 2014 年 Chare 等［14］报告的 66 例行

为异常型额颞叶痴呆患者作为对照，以额叶特征性

表现如脱抑制行为，淡漠或懒惰，同情和（或）同理

心缺失，持续、刻板、强迫性和（或）仪式化行为，饮

食行为改变（包括饮食习惯改变、贪食、异食等）和

执行功能障碍等总结行为异常型额颞叶痴呆的临

床特点，结果显示，本研究纳入患者与国外文献报

道有较大差异，对照组出现脱抑制行为及持续、刻

板、强迫性和（或）仪式化行为的比例超过 90%，高

于本研究纳入患者，而淡漠或懒惰及同情和（或）同

理心缺失比例低于本研究纳入患者，而两项研究饮

食行为改变和激越攻击、易激惹发生率相近，究其

原因可能包括以下几方面：（1）某些临床评价的准

确性有所欠缺。临床医师的关注点和症状挖掘深

度可能影响临床症状的评价，对于病程较长的患者

可能仅关注主要症状。一般而言，异常行为易引起

临床医师的重视，而淡漠或懒惰、同情和（或）同理

心缺失等易忽视，本研究纳入患者淡漠或懒惰、同

情和（或）同理心缺失比例较高，表明临床医师较为

重视行为异常型额颞叶痴呆核心症状的询问，失

用、执行功能障碍比例亦较高，提示本研究纳入患

者总体痴呆程度较重，MMSE 评分和 CDR 评分也有

所体现。（2）评价者对临床症状的理解存在文化差

异。对于激越攻击、易激惹等较客观、易识别的行

为，评价者易达成一致，而对于社会行为不当、无礼

貌、行为举止不得体和冲动、鲁莽等脱抑制行为的

判断有所不同。（3）不同病理亚型患者的临床表现

有所不同，如 C9ORF72 基因突变患者存在更明显的

持续、刻板、强迫性和（或）仪式化行为［15⁃17］。两组患

者均未进行亚型分类，这可能也是临床症状构成比

不一致的原因。

行为异常型额颞叶痴呆患者的记忆障碍是一

个有趣的话题。即使包含部分早发型患者，本研究

纳入患者中以记忆障碍首发的比例达 91.30%（21/

表 2 两组患者临床特点的比较

Table 2. Comparison of clinical characteristics between2 groups

*adjusted χ 2 value。—，no available，未提及。bvFTD，behavioral
variant frontotemporal dementia，行为异常型额颞叶痴呆；MMSE，
Mini ⁃Mental State Examination，简易智能状态检查量表；ADL，
Activities of Daily Living，日常生活活动能力量表；CDR，Clinical
Dementia Rating Scale，临床痴呆评价量表

Item
Abnormal behavior [case (%)]

Derepression behavior
Apathy or indolence
Loss of sympathy or empathy
Continuous, stiff, obsessiveand/or ritualized behavior
Dietary behavior change

Cognitive impairment [case (%)]
Dysmnesia
Aphasia
Apraxia
Executive dysfunction

Psychotic symptom [case (%)]
Hallucination and delusion

Other symptom [case (%)]
Intense attack
Irritability

MMSE (x ± s, score)
ADL (x ± s, score)
CDR (x ± s, score)

bvFTD(N = 23)

12 (52.17)
22 (95.65)
22 (95.65)

7 (30.43)
13 (56.52)

21 (91.30)
12 (52.17)
16 (69.56)
19 (82.61)

1 ( 4.35)

6 (26.09)
9 (39.13)

17.39 ± 7.59
31.61 ± 9.82

1.78 ± 0.88

Control［14］

(N = 66)

65 (98.48)
43 (65.15)
22 (33.33)
63 (95.45)
38 (57.58)

—

30 (45.45)
15 (22.73)
39 (59.09)

22 (33.33)

20 (30.30)
20 (30.30)

—

—

—

χ2 value

27.514
8.057

26.499
39.159*

0.008

0.140
16.484

4.156

7.477

0.147
0.408

P value

0.000
0.005
0.000
0.000
0.930

0.708
0.000
0.041

0.006

0.702
0.523
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［5］

［6］
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［8］

［9］

［10］

［11］

23），如此高的发生率，是否提示混入阿尔茨海默病

患者，还是行为异常型额颞叶痴呆患者也可以出现

明显的记忆障碍，业已证实早期情景记忆损害是诊

断阿尔茨海默病的主要临床依据［18］。可能正是受

到这种传统观点的影响，结合 Neary 诊断标准［17］将

严重的记忆障碍作为排除依据、FTDC 诊断标准［10］

将早期情景记忆相对保留作为诊断的支持依据，对

行为异常型额颞叶痴呆情景记忆损害的研究较

少。2010 年，Hornberger 等［17］的研究显示，进展性行

为异常型额颞叶痴呆患者的情景记忆损害与阿尔

茨海默病患者相似，故仅依据记忆障碍评价并不能

有效鉴别诊断。Pennington 等［19］的研究具有一定代

表性，纳入 14 例行为异常型额颞叶痴呆患者和 6 例

行为异常型额颞叶痴呆拟表型，以 14 例阿尔茨海默

病患者和 15 例正常者作为对照，通过记忆功能评价

和影像学检查发现，行为异常型额颞叶痴呆患者记

忆功能评分与阿尔茨海默病患者无明显差异，但二

者脑萎缩部位有所不同，前者表现为前额叶萎缩、

后者为中颞叶萎缩。因此认为，行为异常型额颞叶

痴呆患者记忆障碍程度与阿尔茨海默病相似，但神

经网络损害部位不同。Hornberger 和 Piguet［20］对额

颞叶痴呆的情景记忆损害提出几个重要观点：第

一，尽管主要表现为记忆障碍的痴呆更可能是阿尔

茨海默病，但特异性较低，并不能排除行为异常型

额颞叶痴呆；第二，行为异常型额颞叶痴呆患者记

忆障碍特点提示其脑部病理改变部位与阿尔茨海

默病不同，尽管目前对早期行为异常型额颞叶痴呆

是否累及中颞叶仍有争议，但其早期累及前额叶眶

额部和内侧面却已达成共识，而额叶眶额部对记忆

的形成和提取有重要作用［21⁃22］；第三，既往关于行为

异常型额颞叶痴呆记忆障碍的研究结论矛盾，其主

要原因是采用的记忆功能评价工具对记忆的重现

和再认过程关注度不够，不能有效区别额叶与颞叶

损伤类型。因此，记忆障碍并不能作为有效鉴别行

为异常型额颞叶痴呆与阿尔茨海默病等其他痴呆

的依据［20，23 ⁃24］，经病理学证实的行为异常型额颞叶

痴呆患者也可能存在情景记忆损害。

本研究的不足之处在于：病例数较少，缺乏病

理学证据，尽管预计从精神分裂症、难治性抑郁症

中筛查出行为异常型额颞叶痴呆，但实际很难做

到。国外关于行为异常型额颞叶痴呆的高质量研

究多有病理学证据的支持，并于生前进行系统临床

资料收集和随访。本研究在缺乏病理学证据的前

提下，保证入组相对较早期患者的同时，保证诊断

的可靠性存在较大难度，对临床症状存疑、缺乏强

有力影像学证据的患者尽可能不纳入本研究，也是

导致病例数较少的原因之一。
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