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·专论·

神经肌肉病的诊断和评估过程中以神经电生

理检测和骨骼肌 MRI最为常用，如肌电图可以反映

神经肌肉的生理功能，是诊断神经肌肉病的基础；

骨骼肌 MRI可以准确识别肌肉组织脂肪、炎症反应

信号，可对肢体不同肌群同时进行观察和对比。近

年来随着超声技术的发展，周围神经和肌肉超声成

像（以下简称神经肌肉超声）临床应用越来越广泛，

其可以反映神经肌肉的形态学特征，将生理学信息

和形态学信息相结合，对于提示神经肌肉病的发生

机制有一定参考价值；可结合神经电生理和影像学

指标提高神经肌肉病的诊断水平；同时，神经肌肉

超声还具有无创、简便和费用低廉之优势。基于

此，本文拟对近年有关神经肌肉超声在神经肌肉病

诊断中的研究进展进行概述，以期推动神经肌肉超

声的临床应用。

一、周围神经超声

周围神经超声成像包括两种方法，一种为横切

面成像，另一种为纵切面成像；前者的正常神经表

现为“蜂巢”样结构，后者呈“轨道”样结构。超声声

像图的最外缘高回声结构为神经外膜，其内包含高

回声的神经束膜和低回声的神经束。既往周围神

经超声主要用于压迫相关周围神经疾病和神经肿

瘤等的形态学评估，近 20年来，超声技术的发展和

国内神经超声横截面积（CSA）正常值的建立为周围

神经超声的临床应用奠定了基础［1‑2］。周围神经超

声在多发周围神经病和多发单神经病中的研究和

【摘要】 周围神经和肌肉超声成像（以下简称神经肌肉超声）在神经肌肉病中的应用逐渐广泛，不

仅可以反映神经肌肉形态学特征，还可以作为神经电生理检测诊断的重要补充，在免疫相关周围神经

病、遗传性周围神经病、副蛋白血症相关周围神经病和运动神经元病等的诊断与鉴别诊断中发挥重要作

用。本文重点阐述神经肌肉超声在神经肌肉病领域的价值，以推动神经肌肉超声在临床中的应用。
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应用业已趋于成熟，主要包括遗传性周围神经病、

免疫相关周围神经病、副蛋白血症相关周围神经病

等，另外在运动神经元病的鉴别诊断中也具有一定

作用。

1.遗传性周围神经病 以遗传性运动感觉性周

围神经病和家族性淀粉样变性周围神经病较为常

见。遗传性运动感觉性周围神经病中，腓骨肌萎缩

症（CMT）1A型的周围神经超声改变最具特征，主要

表现为所有神经均明显增粗，而腕管和肘管等部位

可稍细；X连锁遗传的 CMT患者周围神经也有增粗

表现，但程度不如 CMT1A型明显，其他髓鞘相关的

遗传性运动感觉性周围神经病如 CMT4型亦有周围

神经增粗的报道［3‑4］；遗传性压迫易感周围神经病周

围神经超声也可见神经增粗，以受压部位相邻组织

更为明显；而 CMT2型周围神经增粗通常并不明显。

家族性淀粉样变性周围神经病也可见神经增粗，但

程度较轻，远不如 CMT1A型明显［5］。

2.免疫相关周围神经病 （1）慢性炎性脱髓鞘

性多发性神经根神经病（CIDP）：免疫相关周围神经

病中，以 CIDP的周围神经超声研究最为深入。约

25%患者表现为周围神经明显局灶性增粗，呈梭

形；逾 50%患者周围神经普遍轻度增粗；约 15%患

者可无增粗［6］。另外 CIDP的周围神经超声亦可见

神经束信号异常，缺乏典型“蜂巢”样结构，呈现神

经束增粗和低回声改变，部分患者也可呈现高回声

特点［7］。目前，有关 CIDP周围神经血流信号变化的

报道较少，究其原因，可能与炎症反应导致血流量

增加不明显，或微小血管作为周围神经供血动脉于

常规超声下难以识别有关。CIDP的周围神经超声

具有动态变化的特征，33%患者经免疫治疗后临床

症状得以缓解，增粗的周围神经直径可恢复正常；

16%患者神经横截面积无明显变化；51%患者尽管

临床症状有所缓解但周围神经直径仍继续增粗［8］。

CIDP的周围神经超声的差异性可能与潜在的免疫

机制差异有关［8］，提示 CIDP具体致病环节可能存在

个体差异，有些患者虽经治疗症状与体征改善，但

不同个体病程中周围神经形态学表现有所不同。

对于药物治疗后症状好转但周围神经直径仍持续

增粗的患者，停药后复发风险较高。目前，周围神

经超声已是 CIDP辅助诊断的重要方法之一，且为全

球共识，其可以作为神经电生理检测的重要补充，

特别是当神经电生理检测尚未达到髓鞘病变标准

时，周围神经超声对明确诊断则极具参考价值［9‑10］。

（2）多灶性运动神经病：多灶性运动神经病的诊断

也推荐将周围神经超声作为筛查病变部位的依据

之一，可以作为神经电生理检测的补充［11‑12］。多灶

性运动神经病患者也可见周围神经增粗，但其神经

增粗与运动神经传导阻滞并不存在平行关系，在周

围神经同一节段传导阻滞处可表现为神经增粗，也

可表现为电生理检测呈神经传导阻滞而周围神经

超声未见神经增粗，还有一些患者仅有周围神经增

粗 而 无 神 经 传 导 阻 滞 ［12］。（3）吉 兰 ‑巴 雷 综 合 征

（GBS）：吉兰 ‑巴雷综合征患者周围神经也可有增粗

表现，症状较轻者周围神经直径可于正常范围；而

病情严重者神经增粗则较为明显，可能与重症患者

的炎症性水肿有关［13］。（4）血管炎相关周围神经病：

通常表现为多发单神经病，周围神经增粗常呈灶性

分布，与血管病变之缺血坏死有关，但程度较轻，在

神经受累后，随时间推移，水肿消退，神经增粗逐渐

不明显［14］。这种改变与淋巴瘤浸润相关周围神经

病不同，后者可随病程的迁延，神经增粗越来越明

显，并可伴有血流信号增加，神经受累越早、程度越

严重。

3.副蛋白血症相关周围神经病 POEMS综合

征（POEMS syndrome）患者由于单克隆免疫球蛋白

在神经髓鞘板层累积以及水肿等原因，也可导致周

围神经较正常人粗大，但与 CIDP相比程度轻微，且

增粗部位以臂丛等上肢近端部位略明显［15‑16］。

4.运动神经元病 运动神经元病发生运动神经

元变性坏死时可导致肌萎缩、肌无力，周围神经超

声检查正中神经和尺神经横截面积通常在正常范

围或减小，这种改变对于运动神经元病的诊断并无

特殊意义，但明确其改变特征，可用于与其他疾病

鉴别诊断，如多灶性运动神经病、CIDP纯运动型等。

以下运动神经元或运动轴索受累为主要表现的患

者，若周围神经超声发现周围神经明显增粗，则不

支持运动神经元病的诊断［17］。

二、肌肉超声

肌肉接受运动神经支配，在发生运动神经元或

周围神经病变时可导致肌萎缩、肌无力，也会出现

肌肉超声形态学改变。肌肉和骨骼超声在骨科和

免疫科的应用已经较为广泛。尽管 40年前即有针

对肌营养不良患者的肌肉超声报道，但将肌肉超声

所检测到的形态学改变用于神经肌肉病的临床诊

断与鉴别诊断，价值较小。笔者拟从肌肉超声对肌

肉组织信号的静态和动态观察两个角度，系统阐述
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肌肉超声在神经肌肉病诊断中的应用。

1.肌肉组织信号的超声静态观察 正常肌肉组

织在横切面呈现低回声背景下的“星空”样表现，肌

纤维呈低回声，而肌纤维周围肌束膜和肌内膜的结

缔组织则为高回声，从而呈现“星空”样特征。肌肉

组织超声信号改变除病理因素外，还受年龄、性别、

病变部位等多种因素的影响。不同神经肌肉病的

肌肉超声改变有所不同，如肌营养不良常表现为弥

散且一致的高回声伴超声信号衰减，类似“磨玻璃”

样表现；炎性肌病早期，因存在明显的水肿和炎症

反应，可见回声增强但无信号衰减；运动神经元病

或轴索性周围神经病中可表现为斑片状高回声伴

“虫噬”样改变。目前，临床常采用 Heckmatt评分对

肌肉组织超声信号异常程度进行评价［18］；也有采用

人工智能技术，通过计算机系统对肌肉超声回声进

行智能定量评价，但尚未达到标准化应用［18］。此

外，肌肉超声也可用于检测各种神经肌肉病不同肌

群受累程度的差异，例如，包涵体肌炎指深屈肌受

累较相邻的指浅屈肌和尺侧腕屈肌更明显，因此对

于肌肉超声显示指深屈肌存在明显的肌病表现，而

相邻的指浅屈肌和尺侧腕屈肌正常则高度提示包

涵体肌炎［19］。由于肌肉超声对肌肉组织信号中脂

肪、炎症反应的识别能力相对较差，且受探测深度

和范围限制，无法像骨骼肌 MRI一样，在同一视野

下对肢体所有肌群进行观察和对比，因此在反映病

变不同肌群分布特征上，骨骼肌 MRI明显优于肌肉

超声。肌肉超声也可用于测定肌肉大小和（或）厚

度，需注意的是，测定肌肉厚度时，其结果易受技术

因素影响，如肌肉是否放松、探头导致肌肉受压变

形等。

2.肌肉组织的超声动态观察 将肌肉超声探头

垂直置于肢体表面，可以观察肌肉组织不自主收缩

运动，并反映其兴奋性特征，尤以对肌束颤动的观

察最为常用。运动神经元病的重要临床表现之一

即为肌束颤动，2022年，中华医学会神经病学分会

肌萎缩侧索硬化协作组发布的《肌萎缩侧索硬化诊

断和治疗中国专家共识 2022》［20］中有关肌萎缩侧索

硬化的诊断标准为，存在肌束颤动的诊断价值堪比

纤颤电位和正锐波的诊断价值，尽管其并非诊断所

必须条件，但该共识仍建议可采用肌肉超声对肌束

颤动进行评价。肌肉超声观察肌束颤动较肌电图

更为敏感，且无创、快速。肌束颤动无特异性，既可

见于运动神经元病如肌萎缩侧索硬化、肯尼迪病、

脊髓性肌萎缩等，也可见于周围神经或神经根病如

多灶性运动神经病、放射治疗后臂丛神经病等；正

常人群同样可以观察到肌束颤动。通过进一步对

肌束颤动严重程度和分布特征进行观察和半定量

分析，有助于运动神经元病与周围神经病的鉴别诊

断［21‑22］，其中弥散大量的肌束颤动更多见于运动神

经元病；在患者并无肌肉跳动感时，肌肉超声即可

观察到肌束颤动，这在周围神经病变则极为少见。

随着计算机系统和超声探头硬件技术的进步，

以及软件系统的研发，神经肌肉超声对周围神经和

肌肉组织的显示越来越清晰，周围神经弹性超声、

微血流成像、3D成像、周围神经超声造影等技术的

应用，可提供更多的周围神经和肌肉病变形态学信

息。相信随着对不同神经肌肉疾病研究的深入，神

经肌肉超声在神经肌肉病诊断和评价中的应用将

越来越广泛。
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