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功能性肌阵挛诊断与治疗

黄清 王刚

【摘要】 功能性肌阵挛属突发性异常运动，是功能性运动障碍常见亚型，临床特点包括突发突止、

症状多变、注意分散效应、夹带现象、安慰剂或暗示治疗有效等，神经电生理检测可见较长的爆发持续时

间、可变的肌肉募集模式、相对特征性准备电位。诊断主要依靠阳性症状与体征以及神经电生理检测阳

性结果。目前尚缺乏一致性治疗意见，推荐心理治疗、物理治疗等多学科诊疗模式。本文综述功能性肌

阵挛的临床特征、诊断与鉴别诊断、治疗与预后等，以帮助临床早期准确诊断、及时治疗，改善患者预后。
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【Abstract】 Functional myoclonus is a group of paroxysmal abnormal movements, which is one of the
common types of functional movement disorder (FMD). The clinical characteristics include sudden
occurrence and sudden arrest, inconsistent symptoms, distraction, entrainment, and placebo or suggestion
therapy is effective. Long burst duration, variable muscle recruitment pattern and relatively characteristic
bereitschafts potential (BP) can be seen in neuroelectrophysiological examination. The diagnosis is mainly
based on the positive clinical symptoms and electrophysiological examination results. At present, there is
no unified guideline for treatment, which recommends psychotherapy, physical therapy and multidisciplinary
cooperation. This article reviews the clinical characteristics, diagnosis and differential diagnosis, treatment
and prognosis of functional myoclonus, in order to help clinical early accurate diagnosis, timely treatment,
and improve patient prognosis.
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功能性肌阵挛（functional myoclonus）亦称为功

能性抽搐（functional jerks），是一组突发性异常运

动，呈阵发模式，可累及四肢、躯干、颈部。20世纪

90 年代，英国 Thompson 等 ［1］以及美国 Monday 和

Jankovic［2］最早对其临床特征进行描述：临床症状与

器质性肌阵挛不一致；存在潜在的精神病学证据

（焦虑、抑郁、人格障碍等）；注意力分散后症状改

善，安慰剂治疗可以改善症状；神经电生理检测肌

阵挛发作潜伏期和肌肉募集模式多变。功能性肌

阵挛是仅次于功能性震颤和功能性肌张力障碍的

第 3位临床常见的功能性运动障碍（FMD）亚型［3］，

约占全部功能性运动障碍的 15%，在运动障碍门诊

占比为 3% ~ 6%［4］甚至更高，荷兰一项三级转诊中

心数据显示约占运动障碍门诊的 47%［5］。功能性肌

阵挛好发于女性，发病率为 57% ~ 90%，但特定亚型

如影响躯干的功能性肌阵挛（轴向抽搐）则以男性

更高，约为 55%［6］；各年龄阶段均可发病［7］，高峰发

·功能性神经系统疾病·
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病年龄为 20 ~ 73岁［3］，目前国内尚无功能性肌阵挛

相关流行病学数据。本文拟从功能性肌阵挛临床

特征、诊断与鉴别诊断、治疗与预后等方面进行综

述，以期帮助临床早期准确诊断、及时治疗，改善患

者预后。

一、临床特征

1.临床病史 功能性肌阵挛通常呈急性发病，

患者常自觉症状严重，可由身体创伤等躯体事件或

心理压力等因素触发，突发突止，症状迅速恶化，病

程可持续稳定或反复波动，并发精神心理疾病比例

较高但诊断特异性较低，器质性肌阵挛亦常并发精

神心理疾病。功能性肌阵挛可累及任意部位，表现

为局灶性、多灶性、节段性、轴性或全身性肌阵挛［4］，

尤以累及中轴肌肉者更倾向功能性肌阵挛，累及面

部或颈部患者特别是青年患者应注意与抽动相鉴

别，累及四肢和躯干者应注意与器质性肌阵挛相鉴

别［8］。非运动症状中以疼痛和疲劳较为常见［9］，功

能性肌阵挛患者与皮质性肌阵挛患者非运动症状

基本一致，但疼痛是功能性肌阵挛的特异性表现［4］。

2.症状与体征 功能性肌阵挛具有以下阳性症

状与体征：（1）症状变化，包括肌阵挛持续时间、定

位、幅度、方向变化，如果存在高度变异性，提示功

能性肌阵挛。（2）注意力分散后症状减轻，与其他功

能性运动障碍亚型相同，注意力分散或未被关注时

症状改善。因此，体格检查时应测试分散注意力对

症状的影响，但是由于肌阵挛通常不规则，多呈发

作性，故诊断价值低于功能性震颤。（3）夹带现象

（entrainment），患者在执行特定有节奏的任务时，可

诱导其适应特定频率，称为夹带现象，尤以功能性

震颤更显著［10］。如果肌阵挛的症状与体征受测试

者影响，则支持功能性病因。（4）对刺激异常敏感，

所有功能性运动障碍亚型均对刺激异常敏感，尤以

功能性肌阵挛显著，表现为过度腱反射或过度惊跳

反应［11］。（5）叠加其他功能性症状，如功能性肢体无

力或功能性肌张力障碍［3］，但应警惕是否同时存在

非功能性病因。（6）安慰剂或心理暗示治疗有效。

二、诊断与鉴别诊断

功能性肌阵挛的诊断主要依靠临床病史、阳性

症状与体征，发作时视频具有重要诊断意义，功能

性运动障碍相关量表、神经心理学测验、神经电生

理检测亦具有辅助诊断价值。目前，功能性肌阵挛

的诊断主要采用 Fahn和 Williams［12］制定的功能性

运动障碍诊断标准，该标准最初的设计是用于功能

性乏力，之后，随着应用范围的扩大逐渐用于不同

功能性运动障碍亚型的诊断，其中，功能性肌阵挛

的诊断不同于既往排除器质性疾病而考虑功能性

疾病的排他性诊断，根据特征性临床表现结合神经

电生理检测阳性结果诊断功能性肌阵挛是目前的

发展趋势。值得注意的是，功能性肌阵挛特别是阵

发性发作患者，夹带现象、注意力分散后症状减轻、

症状变异性明显等临床表现不如功能性震颤等其

他亚型典型，需仔细观察并结合神经电生理检测阳

性结果予以诊断。

1.功能性运动障碍（视频）量表 发作时视频及

相关量表评估可确定发作形式和发作特点，常用量

表为运动转化症状的视频评价量表（VRMC）［13］和心

因性运动障碍评价量表（PMDRS）［14］。

2. 神 经 电 生 理 检 测 （1）多 肌 表 面 肌 电 图

（pEMG）：用于评价肌阵挛爆发持续时间和肌肉募

集模式。功能性肌阵挛爆发持续时间较长，如果肌

电脉冲持续时间 ≥ 75 ms，则提示功能性病因；肌肉

募集模式也有助于诊断，如果存在夹带现象、注意

力分散后症状减轻、肌肉募集模式多变和刺激异常

敏感，则提示功能性病因［10］。（2）准备电位（BP）：结

合脑电图、肌电图的运动前准备电位是鉴别功能性

肌阵挛与器质性肌阵挛的特异性方法［15］。准备电

位出现于运动前 2 s，表现为缓慢上升的负皮质电

位，诊断灵敏度为 25% ~ 86%、特异度 100%［16‑18］，其

敏感性较低可能是由于每次测定前均需数秒使脑

电图稳定，但肌阵挛患者难以实现，至少需 40次激

发方可获得可靠结果，使得检查时间较长。将准备

电 位 与 β 频 段（13 ~ 30 Hz）事 件 相 关 去 同 步 化

（ERD）相结合，可提高诊断的敏感性［18］。但应注意

的是，原发性抽动患者也存在准备电位但潜伏期较

短。（3）听觉惊跳反射（ASR）：刺激异常敏感和夸张

的惊跳反应是功能性肌阵挛重要特征。表面肌电

图测量全身听觉惊跳反射可用于区分功能性与其

他类型肌阵挛，听觉惊跳反射包括两种反应，第一

种是早期的刻板、广泛性肌肉反应，具有短潜伏期

（< 100 ms）的头至尾（rostro‑caudal）募集模式；第二

种是晚期反应，模式更多变，与行为处理和自主变

化相关。功能性肌阵挛患者虽可见第一种反应，但

第二种反应的变异性更大，潜伏期通常 > 100 ms［11］。
3.神经影像学检查 目前，功能性肌阵挛相关

影像学研究较少，针对包括功能性肌阵挛在内的功

能性运动障碍结构性影像学研究显示，患者左侧杏
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仁核、纹状体、小脑、梭状回以及双侧丘脑体积扩

大，而左侧感觉运动皮质体积缩小［19］；静息态 fMRI
（rs‑fMRI）呈右侧尾状核、左侧杏仁核与双侧中央后

回之间的功能连接增强，右侧颞顶联合区（TPJ）与

额叶之间功能连接减弱。根据上述数据进一步构

建诊断与鉴别诊断模型，其区分功能性运动障碍患

者与健康对照者的灵敏度为 70%、特异度 68%、准确

度 69%［20］。此外，功能性肌阵挛患者亦可表现为右

侧颞顶联合区与右侧感觉运动皮质、小脑蚓部、双

侧辅助运动区（SMA）和右侧岛叶之间功能连接减

弱［21］。功能性运动障碍通常症状重叠，不同亚型之

间可能存在相似的病理生理学基础，目前开展的影

像学研究受试者包括各种类型的功能性运动障碍

病例，其结果是否适用于单纯功能性肌阵挛，尚待

进一步验证。

4.神经心理学测验 功能性运动障碍虽可合并

精神心理疾病，但并非所有患者病程中均伴有精神

心理障碍，故精神心理疾病无法作为诊断之必要条

件；既往罹患精神心理疾病未必一定产生功能性肌

阵挛症状，神经心理学测验有助于明确是否合并精

神心理疾病。研究显示，功能性肌阵挛与皮质肌阵

挛患者 Beck焦虑量表（BAI）和 Beck抑郁量表（BDI）
评分无明显差异［22］。

5.基因检测 功能性运动障碍各亚型高度共

病，共病风险基因筛查有助于揭示基因与功能性运

动障碍之间的关联性［23］。表观遗传学分析显示，功

能性运动障碍患者存在全基因组 DNA甲基化［24］；

TPH2基因与功能性运动障碍发病年龄和症状严重

程度相关［25］；功能性癫痫的遗传因素包括 FKBP5基

因［26］。目前尚无针对功能性肌阵挛的基因研究。

6.鉴别诊断 功能性肌阵挛应注意与抽动、器

质性肌阵挛、癫痫和原发性发作性运动障碍等相鉴

别。（1）抽动：抽动是突发的重复性、无节律、无目

的、不可抗拒的肌肉运动（运动性抽动）或发声（发

声性抽动），如 Tourette综合征，多于儿童期发病，可

伴有阳性家族史。抽动是有意识的、可抑制的，表

现刻板，变异性小，而功能性肌阵挛为非随意运动，

不可抑制，症状变异性较大。抽动患者可有目的地

运动以掩盖抽动症状，而功能性肌阵挛患者无法隐

藏或抑制症状。高达 20%的原发性抽动综合征患

者存在模仿行为，如重复声音、重复动作和秽语，但

这些现象在功能性肌阵挛患者中少见［27］。神经电

生理检测出现准备电位提示功能性病因，抽动患者

出现准备电位的概率较低，且其形态与功能性运动

障碍（如功能性肌阵挛）不同，潜伏期较短（500 ~
1000 ms）［28］。（2）器质性肌阵挛：器质性肌阵挛系肌

肉收缩（正性肌阵挛）或肌肉收缩短暂中断（负性肌

阵挛）引起的一种短暂性、突发性、休克样非随意运

动。根据解剖定位可分为皮质肌阵挛、皮质下肌阵

挛和脊髓性肌阵挛。①皮质肌阵挛，表面肌电图显

示的爆发持续时间较短（< 30 ms），与功能性肌阵挛

（≥ 75 ms）不同［29］。其他支持皮质起源的神经电生

理检测包括巨大体感诱发电位、相干性分析和 C反

射。②皮质下肌阵挛，起源于基底神经节或脑干，

例如肌阵挛 ‑肌张力障碍综合征（MDS）系 DYT11基

因变异导致的常染色体显性遗传性疾病，起源于基

底神经节［30］，其特点为上肢和躯干抽搐，伴轻度肌

张力障碍，通常于儿童期发病，有阳性家族史，神经

电生理检测爆发持续时间较长（> 100 ms）；过度惊

吓反应症（hyperekplexia）起源于脑干或网状结构，

其特点为出生即有全身僵硬和夸张的惊跳反应，神

经电生理检测显示持续性多肌表面肌电图募集模

式，其肌电异常起源于脑干尾侧，自胸锁乳突肌沿

脑干和脊髓传导至其他肌肉，潜伏期随支配肌肉的

神经节段与脑干距离的增加而延长［31］。③脊髓性

肌阵挛，分为脊髓节段性肌阵挛和脊髓固有性肌阵

挛，前者罕见，后者可由胸髓病变（如肿瘤、感染）引

起，但更多见于功能性病因。大多数特发性脊髓固

有肌阵挛被证实为功能性起源［7］，神经电生理检测

可见准备电位。（3）癫痫：部分伴发肌阵挛的癫痫患

者发作时症状、视频脑电图可资鉴别。此外，还应

注意与心因性非癫痫性发作（PNES）相鉴别，PNES
类似癫痫发作但脑电图无异常，临床表现为抽搐、

反复眨眼或翻眼、感觉异常或反应迟钝，可迅速自

行缓解。癫痫共病 PNES患病率为 5.2%，占所有癫

痫患者的 12.3%，占所有 PNES 患者的 14.8% ［32］。

PNES和功能性运动障碍（如功能性肌阵挛）是功能

性神经系统疾病（FND）的不同表型，二者均为突然

发作，注意力分散后症状减轻，常规药物治疗无效，

共同危险因素有精神疾病病史、受虐待史、创伤史

和女性；不同的是，功能性运动障碍可能表现为慢

性、持续性、致残性异常运动，而 PNES为发作性、自

限性癫痫发作［33］。（4）原发性发作性运动障碍：原发

性发作性运动障碍系一组罕见的多动性运动障碍，

其特征为短暂性发作性不自主运动，包括发作性运

动诱发性运动障碍（PKD）、发作性非运动诱发性运
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动障碍（PNKD）和发作性过度运动诱发性运动障碍

（PED），尤以 PKD最常见。通常于青年期发病，有

阳性家族史，相关致病基因有 PRRT ⁃ 2、MR ⁃ 1 和

GLUT⁃1等，发作前可有先兆，临床表现呈固定模式，

有一致的触发因素尤其是运动诱发形式，且随着年

龄增长发作逐渐减少，无功能性肌阵挛的临床表现

多变，但部分患者可能为功能性肌阵挛共病原发性

发作性运动障碍［8］。

三、治疗与预后

功能性肌阵挛的治疗应采取多学科诊疗模式

（MDT），遵循个体化、综合性原则［34］。首先，应向患

者解释病情［35］，以帮助患者理解并获得信心，提高

治疗依从性。心理治疗尤其是认知行为疗法（CBT）
曾经是首选，物理治疗目前越来越受到重视，康复

治疗旨在通过物理治疗、作业治疗或言语治疗帮助

患者建立对运动的控制能力［36］；无创性脑刺激技术

包括经颅磁刺激（TMS）也有一定疗效［37］。其次，需

同时治疗抑郁、焦虑或睡眠障碍等共病，多学科诊

疗模式可能是未来疾病管理方向。与其他功能性

运动障碍亚型一样，功能性肌阵挛的总体预后欠

佳。即使诊断明确且接受治疗的患者仍有可能随

着病程推移，症状持续存在甚至恶化。良好的预后

与年龄和早期明确诊断相关［38］。

功能性肌阵挛是功能性运动障碍常见亚型，严

重影响患者生活质量，应引起临床医师重视，注重

早期识别，诊断应强调阳性症状与体征以及辅助检

查阳性结果，治疗应注重个体化、综合性、多学科诊

疗模式，以尽可能改善患者预后。

利益冲突 无
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