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患者 男性，25岁。因右手阵发性不自主动作

2年余，于 2022年 9月就诊于我院功能性神经系统

疾病多学科诊疗门诊。患者 2年前在研究生备考期

间写字时突感右上肢不适，继而出现剧烈的不自主

动作，表现为耸肩、抬臂、屈肘、甩手，每次发作持续

数秒即消失，仅见于写字时；单纯握笔、绘画或快速

写字时均无发作，发作过程中不伴面部不自主动作

或秽语。曾至当地中医院就诊，未明确诊断，仅施

以针灸对症治疗（具体方案不详），自述症状好转，

但治疗结束 1周后再次发作；此后反复发作，无明显

恶化或缓解，外院血清铜蓝蛋白以及头部 MRI常规

序列 +磁敏感加权成像（SWI）、脑电图检查均未见

明显异常，静息态卧位肌电图未发现异常肌电活

动，基因检测全外显子组测序（WES）未检出明确的

致病基因，无法明确诊断与治疗，遂至我院功能性

神经系统疾病多学科诊疗门诊就诊。自发病以来，

精神、睡眠、饮食一般，大小便正常，体重无明显变

化。生长发育史正常，否认儿童期抽动秽语综合征

病史，既往史、家族史无特殊。

诊断与治疗经过 入院后体格检查：神志清

楚，语言流利，高级神经功能正常，脑神经检查未见

异常；四肢肌力、肌张力正常，感觉系统正常，共济

运动完成可，腱反射对称引出，双侧病理征阴性，脑

膜刺激征阴性；上肢无明显姿势异常，静坐时无不

自主动作，嘱患者正常速度写字时右上肢出现耸

肩、抬臂、屈肘、甩手等不自主动作，嘱其绘画、快速

写字时无不自主动作（图 1）。神经心理学测验：汉

密尔顿抑郁量表（HAMD）评分 3分（> 7分提示可能

抑郁），汉密尔顿焦虑量表（HAMA）评分 2分（> 7分
提示可能焦虑），症状自评量表（SCL‑90）各分项评

分均正常。实验室检查：血尿常规、肝肾功能、血

糖、血清电解质、肌酶谱、血清铜蓝蛋白均于正常值

范围。神经电生理检测：发作时运动准备电位（BP）
检测于不自主动作发生前 1.50 s记录到顶区缓慢增

长并持续至动作发生后 1 s的负性准备电位（图 2）。

根据心理压力源（备考期心理压力）、阳性症状与体

征以及神经电生理检测到肌阵挛电位，最终诊断为

功能性肌阵挛。治疗以缓解运动障碍和情绪为主，

同时辅助快速至正常速度的写字康复训练，治疗药

物为度洛西汀 60 mg/d和奥氮平 1.25 mg/晚口服。

治疗 3 个月随访时患者自觉总体症状显著改善，发

作频率和幅度显著减小。目前仍在随访中。

讨 论

功能性肌阵挛是功能性运动障碍（FMD）的常

见 亚 型 ，是 一 类 转 换 性/分 离 性 障 碍（conversion/
dissociative disorders）［1］。一项经神经电生理检测

确诊的肌阵挛研究中功能性肌阵挛占比高达 47%，
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且女性患者比例更高［2］。目前诊断功能性肌阵挛

主要参照 Fahn和Williams标准［3］以及 Gupta和 Lang
标准［4］，注重功能性运动障碍症状与体征；存在夹

带现象和注意力分散效应；临床症状与客观检查结

果不符；通常发生于女性；症状突发突止，复杂多

变；多伴有其他功能性神经系统症状如头晕、心悸、

感觉障碍等。由于功能性肌阵挛阵发性和异质性

特点，仅通过单个或数个临床特征难以明确诊断，

需结合神经电生理检测提高诊断准确性，因此被认

为是与神经电生理诊断结合最紧密的功能性运动

障碍亚型。

神经电生理检测通过记录脑电图和肌电图至

少 40次发作，叠加平均后获得运动准备电位，该电

位表明存在早期大脑皮质激活，是随意运动的准备

信号。准备电位分为早期准备电位和晚期准备电

位，肌电图运动电位开始前至少 1000 ms出现的电

位为早期准备电位，运动电位开始前 1000 ~ 500 ms
出现的电位为晚期准备电位。准备电位的存在及

其出现时间可鉴别功能性肌阵挛与器质性肌阵挛

和抽动，器质性肌阵挛患者无发作前准备电位；部

分抽动秽语综合征（TS）患者亦存在准备电位，但出

现时间较晚，通常为晚期准备电位；功能性肌阵挛

患者的准备电位出现时间较早，通常为运动电位开

始前至少 1000 ms，早期准备电位诊断功能性肌阵

挛的灵敏度和特异度均达 86%，为神经电生理诊断

提供证据［5］。

功能性肌阵挛的鉴别诊断主要包括抽动、器质

性肌阵挛及其他运动障碍疾病［6］。（1）抽动：临床常

见的抽动是一种重复性、无目的性、单个或数个部

位肌肉运动性抽动或发声性抽动，可伴有注意力、

图 2 运动准备电位检测所见 2a 右上肢肱二头肌电极记录到的肌阵挛电位 2b 肌阵挛电位合成的平均电
位 2c C3电极合成的准备电位 2d Cz电极合成的准备电位

Figure 2 Bereitschafts potential findings Myoclonic potential recorded by the right upper limb biceps muscle
electrode (Panel 2a). Average potential for myoclonic potential synthesis (Panel 2b). The bereitschafts potential
synthesized by the C3 electrode (Panel 2c). The bereitschafts potential synthesized by the Cz electrode (Panel 2d).

1a 1b 1c
图 1 患者执行不同任务时的笔迹变化 1a 嘱患者正常书写“瑞金医院”文字时的笔迹 1b 嘱患者绘画时的笔
迹 1c 嘱患者以绘画速度书写时的笔迹

Figure 1 Patient's handwriting changes under different tasks Handwriting when the patient was told to write "Ruijin
Hospital" normally (Panel 1a). Handwriting when the patient was told to draw (Panel 1b). Handwriting when the patient was
told to write "Ruijin Hospital" at the speed of drawing (Panel 1c).
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睡眠和情绪障碍，通常于儿童期和青少年期发病，

发生于儿童期者较常见的是抽动秽语综合征。抽

动患者发作前常有先兆冲动，发作刻板，常伴有怪

声，发作后冲动缓解，很少出现准备电位且潜伏期

较短（< 1000 ms）［7］。本文患者存在早期准备电位

（肌电图运动电位开始前 1500 ms）且检查过程中无

抽动相关表现，排除抽动。（2）器质性肌阵挛：临床

常见的肌阵挛根据来源可分为皮质来源、皮质下来

源、脊髓来源和外周来源。皮质肌阵挛较功能性肌

阵挛发作时间更短，呈闪电样发作，易由外界声光

刺激诱发，存在巨大的体感诱发电位，表面肌电图

肌阵挛电位持续时间 < 100 ms；皮质下肌阵挛发作

时间较长，电位持续时间 > 100 ms。本文患者表面

肌电图电位持续时间 > 100 ms，并未记录到巨大的

体感诱发电位，且诱发因素、发作形式与皮质肌阵

挛不符，予以排除。脊髓固有性肌阵挛（PSM）是脊

髓肌阵挛的较常见亚型，是一种常表现为肌无痛性

屈性抽搐的轴性运动障碍，常于仰卧位时发作，易

受外界刺激诱发，可分为特发型、症状型和功能性，

其中功能性脊髓固有性肌阵挛占绝大多数［8］，部分

功能性脊髓固有性肌阵挛患者神经电生理检测可

见准备电位。本文患者发作部位主要为上肢，且无

典型的仰卧位诱发特点，可排除功能性脊髓固有性

肌阵挛。（3）过度惊吓反应症（hyperekplexia）：是一

种罕见的遗传性神经系统疾病，可发生于胎儿或新

生儿，点鼻试验是特征性体格检查方法，阳性反应

可作为早期诊断线索之一［9］。过度惊吓反应症系

对意外声音、运动或触摸有过度的惊吓反应，症状

主要为累及全身的肌肉僵硬或肌张力增高。电生

理检测可伴头至尾（rostro‑caudal）募集模式。本文

患者主要由写字诱发，不存在惊吓反应，故可排除。

本文患者于成年期发病，症状突发突止，局限

于右上肢，且仅出现于有写字意图时，而在单纯握

笔、绘画或快速写字时不发作，肌阵挛症状多变，可

表现为耸肩、抬臂、屈肘、甩手，结合存在心理压力

源（研究生备考期心理压力较大），经非典型抗运动

障碍药物以及康复治疗后获益，考虑功能性肌阵挛

可能性大；进一步行肌电图和脑电图检查，表面肌

电图肌阵挛电位持续时间 > 100 ms，合成事件相关

电位后可见准备电位且出现时间较早（运动电位开

始前 1500 ms），属于早期准备电位，因此，排除抽

动、器质性肌阵挛后，根据 Fahn和 Williams标准［3］

诊断为实验室检查结果支持的功能性肌阵挛。

目前，功能性肌阵挛的治疗仍以认知行为疗法

（CBT）为首选［10］。随着研究的深入，物理治疗越来

越受到重视，可通过物理治疗、职业治疗或语言治

疗等一系列措施重建功能［6］。肉毒毒素局部注射、

经颅磁刺激（TMS）等也有一定疗效。本文患者予以

度洛西汀 60 mg/d和奥氮平 1.25 mg/晚连续口服 3 个

月，同时接受快速至正常速度的写字康复训练，有

一定获益但未能完全缓解发作，后续将考虑认知行

为治疗、经颅磁刺激等方法。

我国功能性神经系统疾病研究起步较晚，临床

医师、患者及其家属对功能性肌阵挛的认识尤为不

足［11］。本文病例综合临床特征以及神经电生理检

测存在早期准备电位，明确诊断为功能性肌阵挛，

强调了功能性神经系统疾病“rule in”的诊断原则，

即根据阳性体征进行诊断，而非完全依靠排他性诊

断。由于目前准备电位的准确性及标准范式尚未

统一，各项研究之间存在较大异质性，因此大规模、

多中心临床研究将是未来神经电生理诊断功能性

神经系统疾病的方向之一。
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引用文献，不加评论和解释。摘要应客观、如实地反映文章原文，不得添加原文中所没有的内容。中文摘要以不超过 800字为

宜，英文摘要应与中文摘要相对应。英文摘要中应提供正式对外交流的英文单位名称。其他各类稿件均应附简要的中英文摘

要，摘要内容要客观全面地反映文章的中心内容，中英文摘要内容要一致。

《中国现代神经疾病杂志》编辑部对来稿中的统计分析方法一律要求明确研究设计方法，以及详细描述资料性质和结果，

具体要求如下：

1.研究设计方法 要求交代研究设计的名称和主要方法。如调查设计应写明是前瞻性、回顾性还是横断面调查研究；实

验设计应写明具体设计类型，如自身配对设计、成组设计、交叉设计、析因设计或正交叉设计等；临床试验设计应写明属于第几

期临床试验，采用何种盲法措施等。应围绕“重复、随机、对照、均衡”四项基本原则进行概要说明，尤其要说明如何控制重要的

非试验因素的干扰和影响。

2.资料及结果的表达与描述 采用均数 ±标准差（x ± s）表示近似服从正态分布的计量资料，采用中位数和四分位数间距

［M（P25，P75）］表示呈偏态分布的计量资料；采用相对数构成比（%）或率（%）表示计数资料，用相对数构成比时分母不能小于

20。应写明所用统计分析方法的具体名称、统计量具体值，应尽可能给出确切的 P值；当涉及总体参数时，在给出显著性检验

结果的同时，给出 95%CI。

《中国现代神经疾病杂志》编辑部关于稿件统计分析方法的要求
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