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小 脑 性 共 济 失 调 症

( 附 58例临床资料和 2 9例气脑造影分析 )

附属第二 医院

艾暴算
王佩珍 程源深

李森华

小脑性共济失调在神经科临床上是并不

太少见的一种疾病
,

但国内仅有少数个案报

道 ( ’ “ )
。

它是一组以共济运动障碍为突出表

现的中枢神经 系统变性疾病
,

部分病例有家

族遗传性
。

本组 58 例中有遗传史者仅 20 例
,

占3 4
。

4% , 而散发病例有 38 例
,

占6 5
.

6 %
。

本病主要影响小脑及其传出和传入纤维
、

脊

髓后束和侧束 , 少数还可影响橄榄
、

视神经
、

基底节和大脑皮层
。

由于其受损 部 位 和 程

度各不相同
,

故构成了许多临床上不同的体

征和症状
。

M a r i e
氏共济失调和 F r i e d : e i。 h

氏共济失调在国外虽属主募的二型
,

但在本

组材料中并非如此
。

前者主要是显性遗传
、

成年起病
、

小脑型共济失调
、

键反射亢进
、

巴彬斯基氏征阳性
,

常无骨骼畸形 《 ’ 》。 后者

七 a d a 切 “
氏认为 20 岁前起病和膝反射消 失

是诊断的二大要素 ` ” ) ,

且常伴有骨骼畸形
。

木文报道 1 9 6 1年初至 1 9 81 年 6 月底本科

收治的小脑性共济失调症 58 例 ( 不包括急性

小脑性共济失调 )
。

其中虽 有 比 较 典型的

M a r i e
氏型和 F r i e d r e i e h氏型共济失调

,

但

大部分病例 (不管是有遗传史或无遗传史 )
,

其临床方面资料相差不大
,

体征 主 要 集 中

在小脑性共济失调
,

这和国外报道的有所不

同 ( . ’ 7 )
。

临 床 资 料

本组 58 例病人
,

根据其有无肯定的家族

遗传史分为 2 组
,

有家族遗传史的为第 1组

计 20 例
,

无家族遗传史 的有 38 例为第 2 组
。

并对二组病人的临床资料进行对比分析
。

一
、

年龄
、

性别
:
本组男性41 例

,

女性

17 例
,

男
:
女 = 2

.

4 : 1
。

男性最小年龄 18 岁
,

女性23 岁 , 男性最大年龄 5 6岁
,

女性58 岁
。

如二组病例分别计算
,

性别及年龄分布未见

明显差异
。

二
、

起病
: 58 例病人均属慢性起病

.

无

1例能回忆起确切的发病日期
。

全部病例最

先发现的症状为行走不稳
、

步态瞒姗和容易

跌跤
。

其次是言语含糊
,

再次则是上肢动作

笨拙
。

以上三大症状大都依次出现
,

可认为

是小脑性共济失调最早症状之三部曲
。

从步

态不稳到
一

言语含糊之间的间隔一般为半年至

1 年
,

最长者达 6 年 ; 但有少数病例二者可

同时发生
。

起病后最早就诊者半年
,

最长达

15 年
,

平均为 4 年余
。

曾有 l 例初次来诊时

主诉有行走不稳
,

当 IJ寸神经系统检查尚无明

显阳性发现
,

2 年后再诊时
,

各项小脑体征

都很明显
,

因此主观的早期症状常较客观体

征更早出现
。

三
、

体征
:
二组病 例具体体征见附 表

。

除

意 向性震颤
,

二组之间有较为显 着的差异外

( X “ = 1 3
.

6 4 > 3
.

8 4 ,
t = 4

.

8 2 > 2 )
,

其他

体征均无明显差异
。

二组的主要体征都是小

脑性步态
、

昂白试验阳性
、

轮替和快复动作

障碍
、

指鼻试验阳性
,

以后依次为 口齿不清
、

眼球震颤
、

意向性震颤和吞咽困难
。

二组病

人中均有 1 / 3病例有锥 体束征
。

深感觉障碍

则仅在无家族遗传史组中有 1 例
,

较文献报

道要少得多
。

这可能系对部分病例神经 系统

检查不够仔细所 致
。

上述各项小脑性休征
,

由于就诊时距起病时间不同
,

故存在一定的
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附表 小 脑 性 共 济 失 调 症 8 5例 休 征

小 脑 性 休 征
深旅觉障碍 002 1 .

锥

休

束

征

(+)

7

3 5

1 3

意向性震颤 2功 2 3小脑步态昂白试验 +快复不能轮替笨拙指试鼻验 +吞咽难困 [ ]齿不清

协

1 61马 2 0

8 0公 1 5 0 0

2 3 5 . 3了

92
.

1 ?6
.

3口 7
.

6 0
.

4 6 3

几 0U n .舀
` .占的己,d,̀

O口

第 2组
3 8例

例数

男

例数

另

1 7

8 5

眼震球颤12的

2 4

6 3
.

3 1 了 3 5

8基
.

6 18
.

习 92
.

相对性
,

有些早期病人
,

随着病程进展
,

症

状也会越来越多
。

四
、

脑脊液和脑电图变化
:

37 例进行了

脑脊液检查
,

无明显阳性发现
。

12 例进行了

脑电图检查
,

其中 9例正常
,

1 例轻度不正

常
, 2 例中等度不正常

。

在有遗传史和没有

遗传史的二组中无明显差异
。

五
、

气脑造影表现
: 29 例作了脑充气造

影 ( 第 1 组 7例
,

第 2 组 2 2例 )
,

其中 2 7例

先进行小剂量缓慢定向后颅窝充气造影
,

在

后颅窝充气显影后
,

再加摄 常规气脑片以显

示天幕上情况 , 2例仅 作 了 天 幕上常规造

影
。

对 29 例造影后所摄之 X 线片均测量 了第

四脑室前后径和横径
,

大脑导水管宽度
,

小脑

延髓池前后径和长径
。

,

同时结合观察二侧侧

脑室的形态和小脑
、

大脑表面沟回的显影情

况
。

然后参照上海第一医学院编著的
“ X 线

诊断学
” 的正常测量值《 8 ) ,

并将所测得的数

值分别$lJ 定为正常
、

轻度和明显变化三种
。

发现
:

①第四脑室扩大共 2 3例 ( 85 % )
,

其

中轻度扩大 8 例
,

明显扩大 15例 , ②大脑导

水管增宽者 14 例 ( 4 8
.

3% )
,

其中轻度增宽

8 例
,

明显增宽 6 例 , ③小脑延髓池扩大 16

例 ( 5 5
。

2 % )
,

其 中轻度扩大 6 例
,

明显扩

大 10 例 , ④此外 9 例 ( 31 % ) 出现小脑沟回

显影
,

以及 19 例 ( 6 5
.

5写 ) 出现侧脑室扩大

或大脑 沟回阴影增宽等小脑和大脑脑萎缩的

征象
。

六
、

随访
:

在 1 9 8 0年底以前住院的 50 例

病人
,

均在 19 8 1年 6 月发函访 问
,

随访期最

短 3 个月
,

最长 20 余年
。

25 例有回信
,

其中

已死亡 7例 ( 第 1组 3例
,

第 2 组 4例 )
,

占2 8% , 疾病进展较快
,

目前已不能生活自

理的有 5例 ( 第 1组 2 例
,

第 2 组 3 例 )
,

占2 0 % , 疾病发展较慢
,

目前尚能生活自理

者有 13 例 ( 第 1 组 5 例
,

第 2 组 8 例 )
,

占
5 2 %

。

根据随访资料二组预后 也墓本相同
,

因此
,

有否遗传史对疾病的进展和预后关系

不大
。

在巳死亡和发展较快的 12 例 中
,

男

性 10 例
,

女性 2 例 , 男性明显多于女性 , 而

进展缓慢的 13 例中男女基本相同
。

讨 论

F
r i。 d r 。 i C

h最早于 18 63 年报道了三个家

族共有 9例病人 ` . 》 ,

当时他称为
“
脊髓后束

退行性萎缩
” ,

并提出有家族遗传史
、

早年

起病
、

女性好发
、

病程较长和无感觉障碍等来

和脊髓街区别
。

此后 S a n g e r B r o w n于 18 9 2

年报道了一个家族中有多例起病年龄较晚
,

除有共济失调外
,

尚有反射亢进及有锥体束

征的一种遗传性疾病
,

称之为遗传性痉孪牲

共济失 调《 7 ) ,

此后被称为 M a r ie 氏共济失调

症
。

随着病理解剖的进展
,

发现在许多部位

有不同程度病损出现
,

而临床上症状 也并不

完全一致
,

因此就有更多的各种类型小脑性

共济失 凋报道
。

病人就诊时没有发现有家 族史并不能否

定本症
,

因其双亲可 能 有 一 方或双方已早
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亡
,

且兄弟姐妹尚年幼
,

未至发病年龄
。

本组

有阳性家族遗传史的 20 例中
,

3例是在随访

时才发现其同代中有类似病史的
,

而在就诊

时其同代尚未发病
。

本组有阳性家族遗传的

2 0例中
,

16 例在上代有阳性病史
,

其中 9 例

是通过母亲遗传
,

7例通过父亲遗传
,

故属

显性遗传 , 另有 4例在同代中有同样病史
,

而其上代不是早亡即是改嫁
,

究属隐性或显

性遗传尚难肯定
。

故小脑性共济失调症如有

遗传史
,
则大部份属显性

,

而隐性较少
,

这

和有些书本上 ( ’ )认为 F r i e d r e i e 五共济失调

系隐性通传并不符合
。

此外
,

文献中` , 。 , 曾

提到大都系母系遗传
,

且认为由母亲遗传者
病倩童

、

病程短 ;而经父系遗传者常病情轻
、

病程长
,

但本组资料与此资料也不相符
。

一

小脑性共济失调症的气脑造影的主要表

现为脑的萎缩性改变
,

主要发生在小脑
,

同

时也常累及大脑甚至脊谧 ( . ’ 7 》
。

各种类型的

小脑性共济失调症在气脑造影币并无特征性

改变
,

故诊断主要依据临床症状
。

小脑萎缩

的主要征象是第四脑室
、

小脑延髓池扩大以

及大脑导水管增宽 ( 图 l ~ 3 )
。

特别是第

四脑室的扩大
,
改变比较明显

,
也比较容易

观察
。

小脑延谧池因正常范围较大
,

因此
,

不能单独作为小脑萎缩的征象
。

小脑的沟回

在正常的气脑造影中多不显出
,

故如在脑充

气时显示小脑的沟回
,

即可判断其有小脑萎

编存在 ( 见图 4 )
,

而且意义也较大
。

大脑

姜绘也常可同时合并存在
.

但和小脑相比
,

多数程度狡轻
。

根鹅米组资料
,
我们认为小脑性共济失

调症羌论在发病年龄
、

性别
、

起病方式
、

临床

症状和体征
,

以及出现的程序
,

病程长短
、

气

脑造影等各个方面
,

有遗传史和没有遗传史

无明显差异
。

当然临床上典型的 F : i e
d

r e i c
h

和 M
: r ie 氏共济失调其诊断也并不困难 , 但

在我国较多的病例是没有家族遗传史
,
也常

无骨骼畸形发现
,

而呈现典型的慢性进行性
的小脑病抽

,

看来这是我国的小脑性共济失

调症的特点
。

( 图见插页第20 页 )
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