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　 　 患者，女，７０ 岁，因“语速缓慢、行动迟缓 １ 年余”于 ２０２４ 年

３ 月 ２１ 日就诊于北京市中关村医院。 １ 年前患者无明显诱因逐

渐出现语速缓慢、讲话欠清晰，面部表情减少、瞬目减少，行动

迟缓，表现为翻身、起床、穿衣、行走、转弯等动作缓慢，自觉左

侧肢体笨拙更重，后逐渐出现不能骑车、爬楼费力，平地行走缓

慢、易疲劳，常有头晕症状，表现为自身不稳感，无视物旋转及

恶心呕吐等不适。 近 １ 年余跌倒 ４ ～ ５ 次，多为向后跌倒。 近记

忆力减退，表现为忘记要做的事情及他人说的话等。 有时排尿

有尿不尽感。 无头痛、吞咽障碍、饮水呛咳，无肢体麻木无力，
无夜间喊叫症状、视幻觉、便秘等。 既往史：否认冠心病、高血

压、糖尿病等慢性病病史。 否认脑卒中、脑外伤、脑炎等。 否认

吸烟、饮酒史。 否认抗精神病药、毒物接触史。 入院体格检查：
Ｔ ３６ ℃，Ｐ ７５ 次 ／分，Ｂｐ １１４ ／ ７０ ｍｍＨｇ，Ｒ １８ 次 ／分；神清，构音略

欠清，语调单一、低沉；面部表情减少、瞬目减少；双侧瞳孔等大

等圆，双眼左右视到边、有顿挫，上下视显著受限，未及眼震；额
纹、鼻唇沟对称，伸舌居中，咽反射正常。 四肢未见静止性及姿

势性震颤；四肢肌力Ⅴ级，腱反射活跃，双上肢肌张力轻度齿轮

样增高，双上肢 Ｈｏｆｆｍａｎ 征阳性，双侧巴氏征未引出；双侧深浅

感觉大致正常，双侧共济运动尚可，闭目难立征阴性；行走左上

肢摆臂减少，无冻结步态，后牵拉试验阳性。 实验室检查结果：
血常规：Ｈｂ １１１． ０ ｇ ／ Ｌ。 生化功能：总胆固醇（ＴＣ） ６． ０６ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，
低密度脂蛋白胆固醇（ＬＤＬ⁃Ｃ） ３． ７６ ｍｍｏｌ ／ Ｌ。 头颅 ＭＲＩ 平扫结

果见图 １。 头颅磁共振血管成像（ＭＲＡ）检查结果：轻度脑动脉

硬化。１１Ｃ⁃β⁃ＣＦＴ 正电子发射断层显像 （ ＰＥＴ） ／ ＣＴ 及１８ Ｆ⁃ＦＤＧ
ＰＥＴ ／ ＣＴ 检查结果见图 ２。 评估量表：帕金森病综合评分量表

（ ＵＰＤＲＳⅢ）评分：基线２６分，最佳改善率（服用多巴丝肼１２５ｍｇ

图 １　 ２０２４ 年 ３ 月 ２１ 日患者头颅 ＭＲＩ 平扫结果［Ａ：Ｔ２ 加权像（Ｔ２ＷＩ）矢状位示中脑 ／ 脑桥比值 ＝ ０． ４７，中脑背盖上缘平

坦，呈“蜂鸟征”；Ｂ：Ｔ１ 加权像（Ｔ１ＷＩ）轴位示中脑被盖萎缩呈“牵牛花征”（白色箭头），中脑基底萎缩导致大脑脚之间间

距变宽呈“鼠耳征”］ 　 图 ２　 ２０２４ 年 ３ 月 ２５ 日患者头颅 ＰＥＴ ／ ＣＴ 结果［ １１Ｃ⁃β⁃ＣＦＴ ＰＥＴ ／ ＣＴ 结果示双侧尾状核和壳核多巴

胺转运蛋白分布明显减低，右侧为著；Ａ：冠状位；Ｂ：轴位，双侧尾状核；Ｃ：轴位，双侧壳核；１８ Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 结果示额叶

（前扣带回著）、双侧尾状核、中脑及双侧小脑葡萄糖代谢减低；Ｄ：矢状位，额叶（前扣带回著）；Ｅ：轴位，双侧尾核；Ｆ：矢状

位，中脑及双侧小脑］
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后 ２ ｈ）２３． １％ ；简易精神状态检查（ＭＭＳＥ）评分：２３ 分；蒙特利

尔认知评估量表（ＭｏＣＡ）评分：１４ 分；汉密尔顿焦虑量表：５ 分；
汉密尔顿抑郁量表：１ 分；Ｂｅｒｇ 平衡量表：２０ 分；Ｂａｒｔｈｅｌ 指数：
８５ 分。 临床诊断：进行性核上性麻痹 Ｒｉｃｈａｒｄｓｏｎ 综合征型（ＰＳＰ⁃
ＲＳ）、高脂血症、轻度贫血。 入院后予多巴丝肼（１２５ ｍｇ 每日

３ 次）、雷沙吉兰（１ ｍｇ 每日 １ 次）、丁苯酞及降脂、纠正贫血等

治疗，重复经颅磁刺激（双侧 Ｍ１ 区，５Ｈｚ）及康复训练改善运动

症状。 经过治疗，患者平衡功能改善，Ｂｅｒｇ 平衡量表：２５ 分，日
常生活能力改善，Ｂａｒｔｈｅｌ 指数：９０ 分，于 ２０２４ 年 ４ 月 １ 日出院。
出院 ３ 个月后随访，患者行动迟缓及肢体笨拙无明显加重。
　 　 讨　 　 论

进行性核上性麻痹（ＰＳＰ）是一种罕见的非典型帕金森综合

征，男性多见，发病率为 ５ ～ ７ ／ １０ 万，于 １９６４ 年由 Ｓｔｅｅｌｓ 等首次

报道，典型的临床表型是 ＰＳＰ⁃ＲＳ，临床特征包括垂直性核上性

凝视麻痹、姿势不稳、轴性肌张力障碍、锥体外系症状、假性延

髓麻痹和轻度认知障碍［１］ 。 约 ２ ／ ３ 患者早期症状不典型，称作

非典型变异型 ＰＳＰ（ＶＰＳＰ），包括：帕金森综合征型（ＰＳＰ⁃Ｐ）、进
展性冻结步态型（ＰＳＰ⁃ＰＧＦ）、皮质基底节综合征型（ＰＳＰ⁃ＣＢＳ）、
言语障碍型（ＰＳＰ⁃ＳＬ）、额叶症状型（ＰＳＰ⁃Ｆ）及小脑共济失调型

（ＰＳＰ⁃Ｃ） ［２］ 。 除了基因多态性，ＰＳＰ 还与 ｔａｕ 蛋白异构体的失衡

有关，但 ＰＳＰ 的确切病因仍不清楚［３］ 。 组织病理学上，ＰＳＰ 典

型变化是神经原纤维缠结、曲线体和 ｔａｕ 免疫反应性星形胶质

细胞（ｔａｕ ＋ ）的形成［４］ 。
该病临床表型较多，起病隐袭且早期临床表现不典型，容

易误诊。 国际运动协会于 ２０１７ 年制定了新的 ＰＳＰ 诊断标准［５］，
分为确诊的、很可能的、可能的及提示性 ＰＳＰ。 根据诊断标准，
本例患者主要表现为垂直性核上性凝视麻痹（Ｏ１）及反复自发

性跌倒（Ｐ１）的核心特征，同时伴有姿势不稳、对左旋多巴反应

差及轻度痴呆，故诊断为很可能的 ＰＳＰ⁃ＲＳ。 约 ２ ／ ３ 的 ＰＳＰ⁃ＲＳ
患者在病程初期出现头晕症状，本例患者头晕症状突出，导致

姿势不稳，是平衡障碍和跌倒的前兆。 本例患者呈现出一种由

于额肌过度活动和颈部拉长所致的特殊面容，与帕金森病（ＰＤ）
患者的呆板表情相区别，同 Ｖｉｓｃｉｄｉ 等［６］的描述相似。

头颅 ＭＲＩ 对 ＰＳＰ 的诊断尤为重要，中脑萎缩和小脑上脚萎

缩是 ＰＳＰ 与其他帕金森综合征鉴别的重要依据。 本例患者

Ｔ２ＷＩ 失状位示中脑背盖上缘平坦呈“蜂鸟征”，Ｔ１ＷＩ 轴位示中

脑被盖萎缩呈“牵牛花征”、中脑基底萎缩导致大脑脚之间间距

变宽呈“鼠耳征”。 此外，中脑长轴垂直线 ＜ ９． ３５ ｍｍ，中脑 ／脑
桥比值 ＜ ０． ５２ 及帕金森综合征指数（ＭＲＰＩ）等均在 ＰＳＰ 的诊断

中具有较高的特异性及敏感性［７］ 。
１１Ｃ⁃ＣＦＴ 联合１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 脑显像在帕金森综合征鉴别

诊断方面具有突出的临床价值。 ＰＳＰ 患者的１１Ｃ⁃ＣＦＴ 放射性分

布表现为双侧尾状核、壳核摄取分布减低至缺损，与 ＰＤ 及多系

统萎缩（ＭＳＡ）患者相比，ＰＳＰ 患者多巴胺能系统受损最严重［８］。

ＰＳＰ 患者的１８Ｆ⁃ＦＤＧ 放射性分布表现为尾状核、额叶皮层不对

称性葡萄糖代谢减低，双侧前扣带回皮层对称性葡萄糖代谢减

低［９］ 。 本例患者均符合上述影像学表现。 研究发现，ＰＳＰ 患者

垂直性凝视麻痹与前扣带回的低葡萄糖代谢相关，步态冻结及

非功能性失语与中脑和单侧内额叶、背外侧额叶皮层区域的低

葡萄糖代谢相关［１０］ 。 通过上述特征性的葡萄糖代谢模式，可提

前 ２ 年或 ２ 年以上临床诊断 ＰＳＰ。 Ｔａｕ 蛋白 ＰＥＴ 脑显像的应用

目前处于临床研究阶段，在第二代示踪剂１８Ｆ⁃ｆｏｌｒｚｏｌｏｔａｕ 显像中，
ＰＳＰ 患者表现为中脑、丘脑底核、壳核、苍白球等部位显著高放

射性摄取，与 ＭＳＡ⁃Ｐ 和 ＰＤ 等 α⁃突触核蛋白病明显不同，可用

于疾病的鉴别诊断［１１］ 。 ＰＳＰ 目前没有明确的治疗方法，尽管左

旋多巴可能对 ＰＳＰ⁃Ｐ 型患者有益，但对其他表型效果欠佳，临
床治疗的重点是缓解症状，改善患者的生活质量、活动能力和

独立性。
综上，ＰＳＰ 的早期诊断较难，主要依靠临床表现、头颅 ＭＲＩ

特征性表现，ＰＥＴ ／ ＣＴ 双示踪剂联合脑显像有助于鉴别诊断，目
前临床缺乏针对性病因治疗，值得进一步探索。
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［１１］刘丰韬，鲁佳荧，丁正同，等． 常见原发性 ｔａｕ 蛋白病的 ｔａｕ 蛋白 ＰＥＴ
脑显像技术操作规范及报告解读专家共识［ Ｊ］ ． 中国临床神经科
学，２０２２，３０（６）：６０１⁃６０９．
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