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论著·临床研究

儿童急性运动轴索性多发性神经病
临床 －电生理特征及预后

刘沉涛　张国元　王国丽　尹飞

（中南大学湘雅医院儿科，湖南 长沙　４１０００８）

　　［摘　要］　目的　探讨中国南方儿童急性运动轴索性多发性神经病（ａｃｕｔｅｍｏｔｏｒａｘｏｎａｌｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ，ＡＭＡＮ）
的临床特征、电生理特点及其预后。方法　对６例ＡＭＡＮ患儿的临床和神经电生理资料进行分析和随访。结果　
（１）患儿平均发病年龄为４．４岁，均来自农村，多有前驱感染史（５例），发病时间无明显季节性差异。肌无力为主
要首发症状，病情达高峰的平均时间为４．２ｄ。（２）神经电生理检查：所有患儿神经传导检测均表现为运动神经反
应电位波幅显著减低，降低至（２２．３％～７３．４％）正常值低限，四肢远端神经受损程度较近端重（Ｐ＜０．０５），而上、
下肢神经受损程度无明显差异（Ｐ＞０．０５），运动神经电位传导速度和感觉神经传导正常。全部患儿给予静脉丙种
球蛋白（ＩＶＩＧ）治疗。（３）随访３个月至１年，４例患儿已能独立行走。结论　儿童ＡＭＡＮ好发于农村，全年均可发
病；最常见的首发症状为肌无力，多在病程早期达到疾病高峰；神经电生理对ＡＭＡＮ的诊断、鉴别诊断提供了客观
依据；部分患儿起病后１年能恢复独立行走能力；尽早ＩＶＩＧ治疗有利于促进临床神经功能恢复。
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　　急性运动轴索性多发性神经病（ａｃｕｔｅｍｏｔｏｒａｘ
ｏｎａｌｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ，ＡＭＡＮ）是吉兰 －巴雷综合征的一
种亚型，以广泛的运动颅神经纤维和脊髓神经前根

及运动纤维轴索病变为主要特征，临床上主要表现

为急性起病，对称性肢体肌无力，部分患者有颅神经

运动功能受损，严重者出现呼吸肌无力，腱反射减低

或消失与肌力减退程度一致，但无明显感觉异常，其

神经电生理检查突出特点为近乎纯运动神经受累，

并以运动神经轴索损害明显［１］。ＡＭＡＮ在中国北
方、日本发病率较高。文献报道，大多数国家每年吉

兰－巴雷综合征发病率为０．１６／１０万 ～４／１０万［２］，

在日本 ＡＭＡＮ发病率占吉兰 －巴雷综合征的
４８％［３］，中国北方的发病率与日本相似［４］，而在中

国南方未见该病报道。本研究对我院诊治 ６例
ＡＭＡＮ的临床和神经电生理资料进行分析和跟踪随
访，并探讨该病的预后。

１　资料与方法

１．１　临床资料
２０１０年９月至２０１２年３月中南大学湘雅医院

儿科门诊随诊或病房收治 ＡＭＡＮ患儿６例，其中男
４例，女 ２例。年龄 ８个月至 １１岁，平均 ４．４岁。
６例患儿均来自湖南农村。５例患儿病前４周内有
前驱感染史（呼吸道感染３例，胃肠道感染２例）。
２例患儿６～９月发病，３例１０～１２月发病，１例２月
发病。

６例患儿均符合文献ＡＭＡＮ诊断标准［４］：（１）急
性起病，急性期病情进展＜４周；四肢对称性弛缓性
麻痹，腱反射减弱或消失，可伴有颅神经麻痹和

（或）呼吸肌麻痹；无感觉障碍；可有脑脊液蛋白细

胞分离。（２）均接受粪便脊髓灰质炎病毒分离，排
除脊髓灰质炎。（３）电生理标准：①无脱髓鞘表现，
或仅１条神经具有１项脱髓鞘特点且远端刺激下肌
肉复合动作电位波幅（ｄＣＡＭＰ）＜１０％ 正常值下限
（ＬＩＮ）；②两条或两条以上神经 ｄＣＡＭＰ＜８０％ＬＩＮ；
③感觉神经动作电位波幅正常。
１．２　神经电生理检查

应用ＮＩＨＯＮＫＯＨＤＥＮ肌电图诱发电位仪。操
作由专业技术员按标准化方法完成。患儿放松卧位

于安静、屏蔽的室内，室温２０～２２℃，肢体温度３２～
３４℃。所有患儿均行上下肢运动和感觉神经传导测
定。检测包括正中神经、尺神经、腓总神经和胫神经

等运动神经的传导速度（ＭＣＶ）、远端运动潜伏期
（ＤＭＬ）及ｄＣＡＭＰ；并测量和记录正中神经、尺神经

和腓肠神经等感觉神经传导速度计感觉神经动作电

位波幅。常规肌电图检测包括上下肢肌肉；测定参

数包括自发电位、运动单位的波幅、时限和多相波百

分比以及募集相。

１．３　结果判断
采用美国约翰·霍普金斯医院实验室肌电图正

常值作为结果判定标准，以文献［５］为依据：≥３岁儿
童神经传导参数近似于成人，故以健康成人正常值进

行比较；１～＜３岁儿童神经传导为成人值的８０％～
９０％，故神经传导速度和复合肌肉动作电位波幅正
常范围设定为成人正常值的８０％，远端潜伏期正常
值设定为成人正常值的１２０％。
１．４　随访

随访方法包括来我院小儿神经专科门诊复诊和

电话随访。

１．５　统计学分析
采用ＳＰＳＳ１１．０软件包处理。计量资料以均数±

标准差（ｘ±ｓ）表示，两组间比较采用ｔ检验。Ｐ＜０．０５
为差异有统计学意义。

２　结果

２．１　临床特征
肌无力为本组患儿主要首发症状，６例患儿均

以此症状起病，５例患儿四肢均受累，１例患儿为双
下肢受累；１例伴复视，１例吞咽困难、饮水呛咳，
１例有植物神经症状，表现为括约肌功能障碍。４例
患儿在病程第３～１０天病情严重程度达高峰，２例
患儿病程在 ３ｄ内达高峰，达高峰的平均时间为
４．２ｄ。就诊时间为起病后的５ｄ至６个月。３例患
儿在病程 ２周时脑脊液检查可见蛋白细胞分离，
１例患儿在病程２周时脑脊液检查未见蛋白细胞分
离现象，２例患儿在起病后５、６个月就诊，脑脊液检
查亦未见蛋白细胞分离现象。６例患儿头部和脊髓
ＭＲＩ均未见异常。
２．２　神经电生理检测结果
２．２．１　神经传导　　６例患儿神经传导检测均表现
为运动神经传导的改变，其中反应电位波幅显著减

低，降低幅度为２２．３％～７３．４％ＬＩＮ，平均（４８±１８）％
ＬＩＮ；ＭＣＶ基本正常；运动神经反应电位波幅检测：四
肢远端神经反应电位波幅降低为（３８±１８）％ＬＩＮ，四
肢近端神经反应电位波幅降低为（５８±１２）％ＬＩＮ，两
者比较差异有统计学意义（ｔ＝３．５２８，Ｐ＜０．０５），说明
远端神经受损程度重；下肢远端神经反应电位波幅降

低为（３５±１５）％ＬＩＮ，上肢远端神经反应电位波幅降
·３９１·
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低为（３８±１８）％ＬＩＮ，两者比较差异无统计学意义
（ｔ＝１．０２６，Ｐ＞０．０５）；下肢近端神经反应电位波幅
降低为（５９±１３）％ＬＩＮ，上肢近端神经反应电位波
幅降低为（５５±１６）％ＬＩＮ，两者比较差异无统计学
意义（ｔ＝０．８２８，Ｐ＞０．０５），说明上、下肢神经受损
程度无明显差异。感觉神经电位波幅和传导速度基

本正常。

２．２．２　肌电图　　所有患儿行同芯针电极肌电图
检查均表现为运动单位电位时限增宽，波幅增高，大

力收缩募集减少，并可见自发电位。

２．３　治疗和随访
所有患儿均使用静脉免疫球蛋白（ＩＶＩＧ，２ｇ／ｋｇ）

治疗，４例患儿症状明显改善，２例患儿症状轻微改
善。随访３个月至１年，１例患儿症状完全缓解，肌
力５级；３例患儿肌力增加１～２级，已能独立行走；
２例患儿肌力增加＜１级；其中恢复独立行走能力的
４例患儿中，３例在起病后 ６个月内恢复（５０％），
１例在起病后１年内恢复（１６％）。

３　讨论

吉兰－巴雷综合征是临床上急性弛缓性瘫痪的
常见病因之一，根据其神经电生理表现可以分为急

性炎症性脱髓鞘性多发性神经病和轴索型多发神经

病。轴索型多发性神经病由 Ｆｅａｓｂｙ等［６］１９８６年首
先提出，进一步分为急性运动轴索型多发性神经病

和急性运动感觉性轴索型多发性神经病。

ＡＭＡＮ是吉兰－巴雷综合征的一种亚型，在东
亚地区与欧美国家的流行病学有着明显的不同［７］，

而在中国南方尚无该病的报道。中国北方、日本发

病率较高，并且具有明显季节性，６～１０月为高峰
期，可发生在任何年龄，儿童更常见，平均为４岁半，
男性患者略多，男女比为３∶２。在欧州和北美是一
种散发的，非季节性疾病，发病年龄平均为 ４０～
６０岁，并且女性多见。本研究显示患儿平均发病年
龄为４．４岁，与中国北方儿童的发病年龄相似，但是
与北方儿童不同的是，本研究中患儿发病季节无明显

差异。在欧美国家，ＡＭＡＮ发病率占吉兰－巴雷综合
征的１０％，在日本和韩国，ＡＭＡＮ分别占吉兰 －巴雷
综合征的４８％［３］和２５％［７］。２０世纪９０年代认为
中国北方儿童吉兰－巴雷综合征以 ＡＭＡＮ为主，随
着中国经济发展、卫生条件的改善，空肠弯曲菌感染

率降低，近年来ＡＭＡＮ发病率与日本和韩国近期研
究结果相似，本研究中６例患儿均来自于农村，提示
发病与居住地卫生条件有关。ＡＭＡＮ发病的前驱事

件多有腹泻和上呼吸道感染等，以空肠弯曲菌多见。

本组患儿中５例有前驱事件，包括上呼吸道感染和
腹泻；无前驱事件的患儿至我院就诊时，发病已６个
月并且为留守儿童，所以不能完全排除存在前驱事

件的可能。由于现有病例数尚少，所以关于中国南

方儿童 ＡＭＡＮ患病的流行病学资料有待进一步
完善。

临床上，ＡＭＡＮ与急性炎症性脱髓鞘性多发性神
经病（ＡＩＤＰ）相似，均表现为急性弛缓性瘫痪，严重者
出现呼吸肌麻痹、颅神经麻痹、植物神经受累。但是，

两者在临床表现和神经电生理、神经病理及免疫学发

病机制方面有诸多显著不同。ＡＭＡＮ患儿典型的临
床症状为：急性起病，肢体迟缓性瘫痪，不伴四肢末梢

痛觉减退表现，ＡＩＤＰ患儿则具有肢端痛觉减退。神
经电生理对 ＡＭＡＮ的诊断、鉴别诊断提供了其他检
查不能替代的客观依据。ＡＭＡＮ患儿至少具备两条
或两条以上运动神经传导反应电位波幅降低，

＜８０％ＬＩＮ；无脱髓鞘表现，或仅１条神经具有１项
脱髓鞘特点且反应电位波幅降低 ＜１０％ＬＩＮ。ＡＩＤＰ
患儿主要表现为运动神经传导速度降低，＜９０％
ＬＩＮ，为脱髓鞘改变。本研究报道的患儿临床上主
要表现为肌无力、腱反射消失，部分患儿脑脊液检查

呈蛋白－细胞分离，电生理检查符合 ＡＭＡＮ神经电
生理改变；无脱髓鞘表现，不支持诊断ＡＩＤＰ；同时电
生理检测显示上下肢神经受损程度相似，四肢远端

神经受损程度较重，这一结果与文献报道相似［８］。

从免疫学发病机制看［１］：ＡＭＡＮ由于免疫复合物
结合导致轴索损伤华勒变性而神经髓鞘相对完整，损

伤的主要靶位是脊髓前根和神经纤维轴索，感觉神经

未受损。多数伴有血清抗神经节苷脂 ＧＭ１、ＧＭ１ｂ、
ＧＤ１ａ或ＧａｌＮａｃＧＤ１ａ抗体滴度增高［８］；ＡＩＤＰ免疫损
伤的主要靶位是周围神经纤维髓鞘，导致多灶和节段

性髓鞘脱失，伴显著巨噬细胞和淋巴细胞浸润，轴索

相对不受损，运动和感觉纤维同时受损；病理学研究

显示，ＡＭＡＮ主要表现为周围神经运动纤维和脊髓前
根发生弥漫性的华勒氏样变性［９］。一些病情危重者

前根的近端和中段的华勒氏样变性最为常见，可高

达８０％，轴索粗细不均、断裂，巨噬细胞弥漫性浸
润，神经内膜血管充血，但在血管及神经内膜未见淋

巴细胞浸润，髓鞘正常。ＡＩＤＰ为周围神经的炎性髓
鞘脱失病变，并且在髓鞘脱失区及附近血管周围有

大量淋巴细胞炎性浸润。相反，脊髓前根及神经节

除个别受累外，均正常。

因此，总体来说，ＡＭＡＮ患儿病情较 ＡＩＤＰ患儿
严重，肌肉萎缩出现早，恢复差，约１４％ＡＭＡＮ患儿
·４９１·
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在起病６个月内尚不能恢复独立行走能力，这部分
患儿中６５％在起病后１年方恢复独立行走能力，其
他则在起病后的５年内仍有逐渐恢复的可能［１０１１］。

本组患儿中４例已恢复独立行走能力，其中３例在
起病的６个月内恢复，１例在起病１年内恢复。Ｋｕ
ｗａｂａｒａ等［１２］进一步研究发现，ＡＭＡＮ患者有或快或
慢两种恢复模式，临床上腱反射存在、前驱感染为流

感嗜血杆菌感染，早期接受ＩＶＩＧ治疗是快速恢复的
预示因素。本组病例中肌力恢复 ＜１级的 ２例患
儿，起病时没有及时就诊，自起病至首次就诊的时间

分别为５个月和６个月，均经ＩＶＩＧ治疗后随诊３个
月，神经电生理显示出持续性 ｄＣＭＡＰ波幅降低，临
床神经功能恢复不良，所以对于 ＡＭＡＮ患儿早期诊
断并尽早ＩＶＩＧ治疗，有助于改善预后。
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