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·病例报告·

小儿危重病性多发性神经病与肌病２例报告

李玉梅　张圳　刘羽飞

（吉林大学第一医院小儿重症监护室，吉林 长春　１３００２１）

　　病例１：患儿，男，４岁，因咳嗽、喘息３ｄ，加重
８ｈ入院。病程中伴有发热，体温 ３８．０℃左右。既
往有哮喘病史，未系统治疗。入院体查：一般状态

差，烦躁不安，呼吸困难，４５次／ｍｉｎ，鼻翼扇动，三凹征
阳性，口唇发绀，右肺呼吸音粗，呼气相明显延长，可

闻及高调哮鸣音，心率１４０次／ｍｉｎ，心音有力，肝肋
下４ｃｍ，四肢肌力及肌张力正常。入院后心肌酶谱
检查：肌酸激酶增高（４８９００ＩＵ／Ｌ），肌酸激酶同工酶
增高（２６４．８ＩＵ／Ｌ），乳酸脱氢酶增高（１９００Ｕ／Ｌ），
α羟丁酸脱氢酶增高（８７０Ｕ／Ｌ）。肝功能检查：
谷草转氨酶增高（４７１Ｕ／Ｌ），谷丙转氨酶增高
（７４０ＩＵ／Ｌ）。心肌损伤标志物：肌红蛋白增高
（２９２７０．０ｎｇ／ｍＬ），肌钙蛋白Ｉ增高（０．０６ｎｇ／ｍＬ），
肌酸激酶同工酶增高（６９．１０ｎｇ／ｍＬ）。血糖增高
（１９ｍｍｏｌ／Ｌ）。尿潜血（３＋），尿蛋白（３＋），尿素氮
增高（１３．０１ｍｍｏｌ／Ｌ）。肺部ＣＴ示左肺肺门处大片
状实变影。临床诊断为重症肺炎、呼吸衰竭、支气管

哮喘及多器官功能障碍综合征。给予抗感染、对症

及机械通气呼吸支持治疗。入院后约１０ｄ出现肢
体运动功能减低，肌张力下降，迟缓性麻痹，四肢肌

力明显下降，双上肢２级，下肢１级，无感觉及尿便
障碍，腱反射消失，补充临床诊断为危重病性多发性

神经病与肌病，诊断依据是在重症肺炎、呼吸衰竭、

多器官功能障碍综合征的基础上出现四肢迟缓性麻

痹，肌力下降，腱反射消失，不伴有感觉及尿便障碍，

入院时神经系统正常，并且患儿呼吸机依赖强，脱机

困难。实验室检查肌酸激酶、肌酸激酶同工酶、肌红

蛋白以及肌钙蛋白均明显升高，血糖升高。治疗上

给予继续抗感染、机械通气呼吸支持、营养神经，并加

强营养支持，物理康复治疗等，共行机械通气４５ｄ。
撤机后加强锻炼并继续康复治疗。发病后３个月时
双上肢肌力已恢复至４级，双下肢肌力２～３级。

病例２：患儿，女，３３个月，因发热、咳嗽３ｄ，加重
２ｄ，喘息１ｄ入院。入院体查：一般状态差，呼吸困难

明显，口周紫绀，ＳａＯ２８５％，吸气性三凹征阳性，左侧
呼吸动度弱，左下肺叩诊浊音，听诊呼吸音弱，右肺呼

吸音粗，有散在痰鸣音及水泡音。四肢肌力及肌张力

正常。入院后血气分析提示严重低氧血症；白细胞计

数减低；ＣＲＰ增高（２１１ｍｇ／Ｌ）；血糖增高（１３ｍｍｏｌ／Ｌ）；
心肌酶谱检查：肌酸激酶增高（１７６３Ｕ／Ｌ），肌酸激酶同
工酶增高（３２．２Ｕ／Ｌ），乳酸脱氢酶增高（１２９５Ｕ／Ｌ），α
羟丁酸脱氢酶增高（７８９Ｕ／Ｌ）；血细菌培养证实为肺
炎链球菌感染；动态监测胸部 Ｘ线检查肺内斑片状
阴影迅速蔓延至左全肺、右上、中肺；胸部彩超提示

左侧胸腔积液、左肺实变。临床诊断为重症肺炎、急

性呼吸窘迫综合征、呼吸衰竭、胸腔积液、多器官功

能障碍综合征。给予机械通气及抗感染、对症支持

治疗。共行机械通气治疗２周，撤机后发现患儿四
肢肌无力，四肢肌张力下降，肌力３级，腱反射消失，
但无感觉及尿便障碍，补充诊断危重病性多发性神

经病与肌病，诊断的支持点是原发病为重症肺炎、急

性呼吸窘迫综合征、多器官功能障碍综合征，入院时

肌力及肌张力正常，之后出现四肢肌力下降，腱反射

消失表现。实验室检查肌酸激酶增高，血糖增高。

治疗上给予营养神经，并积极物理康复治疗，加强营

养支持，四肢肌力及呼吸肌功能逐渐恢复，至发病后

２．５个月四肢肌力已完全恢复正常，可缓慢行走。
讨论：危重病性多发性神经病（ｃｒｉｔｉｃａｌｉｌｌｎｅｓｓ

ｐｏｌｙｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ，ＣＩＰ）是一种继发于危重病的感觉和
运动神经元轴索变性疾病；危重病性肌病（ｃｒｉｔｉｃａｌ
ｉｌｌｎｅｓｓｍｙｏｐａｔｈｙ，ＣＩＭ）继发于危重病，累及神经肌
肉接头和肌肉，主要特点为肌肉萎缩和坏死。二者

临床上均表现为肌肉无力和麻痹，且经常同时发生，

故将二者合称为危重病性多发性神经病与肌病

（ｃｒｉｔｉｃａｌｉｌｌｎｅｓｓｐｏｌｙｎｅｕｒｏｐａｔｈｙａｎｄｍｙｏｐａｔｈｙ）。１９８４
年Ｂｌｏｔｏｎ等［１］首次提出该疾病，任何原因导致的危重

病均可引起ＣＩＰ、ＣＩＭ，尤其多见于脓毒症和多器官衰
竭、呼吸窘迫综合征及长期机械通气患者。目前，该
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病的发病机制尚未完全阐明，但可以明确的是，该病

为获得性病变，其发病与其原发病本身以及治疗措

施、治疗效果密切相关。儿童危重病性多发性神经病

与肌病的危险因素尚无确切定论，但脓毒症、哮喘、器

官和骨髓移植等均可增加其发病机率［２］。此外，需要

强调的是，高血糖与危重病性多发性神经病与肌病发

病率具有显著正相关性［３］，因此，临床工作中应积极

避免高血糖的发生及持续存在，同时高血糖也提示了

病情的严重程度，病例１患儿血糖显著高于病例２，肌
张力减低的情况显著重于病例２。

临床工作中危重病性多发性神经病与肌病不易

被及时发现，如患者存在意识不清、镇静或机械通气

等情况时诊断难度增加。此病的临床特征包括难以

用原发病解释的四肢弛缓性瘫痪，四肢无力或呼吸

机撤离困难甚至发现肌萎缩、腱反射消失等，通常此

类患者的感觉神经较少受累。当存在此病的危险因

素的危重患者出现上述情况时则应高度警惕此病的

发生。本组病例中病例１患儿为病程第１０天发现
患儿过于安静，自主活动少，进而体查发现迟缓性麻

痹，肌张力下降，四肢肌力明显下降，呼吸肌无力，后

期因撤机困难而行气管切开。而病例２患儿因其原
发病对镇静要求高，且呼吸肌未受累，临床发现相对

病例１较晚，于撤机后发现四肢肌张力下降，肌力下
降，四肢腱反射消失而明确诊断。

诊断方面，除了通过上述危险因素及临床特征

的分析判断外，更要强调神经电生理检查方法。常

规运动和感觉神经传导测定、肌电图和肌肉活检是

主要的诊断方法，最早可在危重病起病第２～５天内
发生改变［４］。危重病性多发性神经病与肌病患者

伴有复合肌肉动作电位及感觉神经动作电位

（ＳＮＡＰ）波幅减低而神经传导速度（ＮＣＶ）正常［５］，

但由于 ＣＩＰ和 ＣＩＭ的重叠，诊断仍然比较困难，且
在危重症患者中神经电生理检查方法的临床应用得

到一定限制，尤其是在儿童患者中尤其难以普遍开

展。由于患儿病情危重及临床应用受限，本组病例

均未行神经电生理检查。肌肉活检在儿童患者的应

用亦因年龄、依从性等因素受到较大限制。ＣＩＭ病
例光镜下可见到不同程度的肌纤维变性、坏死、萎缩

及再生。电镜下可发现大量粗肌丝丢失［６］。ＣＩＰ病
例神经活检可有急性轴索病变，以及变性等病理特

征，但一般无炎症改变证据［７］。

实验室检查不具有特异性，但肌酸激酶水平可作

为临床提示依据之一，ＣＩＭ病例早期血清肌酸激酶水
平明显增高，且可同时伴发肌红蛋白尿表现［８］，部分

病例亦可表现为ＣＫ水平正常。ＣＩＰ患者血清肌酸激

酶水平多数为正常或轻度升高。早期肌酸激酶水平

越高，往往提示肌肉损伤越重，恢复相对缓慢。对指

导预后具有一定的参考价值。本病例１患儿疾病极
期肌酸激酶水平高达４８９００ＩＵ／Ｌ，病例２患儿肌酸激
酶水平亦有增高，为１７３０ＩＵ／Ｌ，与研究报道相符［８］，

同时也证实肌酸激酶可间接证实损伤的严重程度，病

例１患儿病情显著重于病例２，后期随访也证实病例
１患儿恢复时间长、恢复情况略差。

目前危重病性多发性神经病与肌病尚无特殊药

物治疗，亦无确切的预防措施。早期发现、避免危险

因素、积极治疗原发病、预防和控制全身炎症反应综

合征的形成和发展是降低其发生率的有效措施。同

时应尽早恢复肾功能，改善营养不良，纠正水电解质

紊乱。有观点认为，物理治疗和功能康复是目前为止

唯一有效的疗法，但尚缺乏临床大样本随机对照试验

结论支持该观点。本组２例患儿均行系统物理康复
治疗，并取得满意疗效。

危重病性多发性神经病与肌病的预后取决于原

发病的严重程度、呼吸机的使用时间及ＩＣＵ的住院时
间长短，约有１／３患者于急性期死亡，若能积极控制
原发病，患者通常可以在数周至数月内逐渐恢复，若

能成功脱离呼吸机，大多数可以恢复机体功能，部分

患者可因持续运动功能障碍不能完全恢复。
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