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提 要
:
目的 了解橄榄

一

桥脑
一

小脑萎缩 ( OCP )A 患者的临床特点与神经电生理改变
。

方法 对 16 例 O PC A 患者进行多种形

式的电生理检查
,

并结合临床表现进行分析
。

结果 发现 O CP A 患者视觉诱发电位 ( v E )P
、

听觉诱发电位 ( B A EP )和体感诱发电位

( SEP )有较高的异常率
,

而事件相关电位 玛oo
、

肌电图 ( EM )G
、

周围神经传导速度 ( N CV) 和脑电图 ( E E)G 无明显异常变化 ; 临床以共

济失调为核心症状伴随多种形式的神经功能异常
,

诱发电位检查可以发现一些亚临床病灶
。

结论 神经系统病理损害的广泛性是

O CP A 患者的主要特征
,

电生理检查对确定亚临床病灶有重要价值
。
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一

桥脑
一

小脑萎缩 ( Ol iv o 一

p on ot
一 c e re b e n ar at m

-

p场
,

O P c A )是遗传性共济失调这一类疾病中的常见类

型
,

其病因和病理改变比较复杂
,

临床表现也迥然各

异
。

我们对 16 例临床诊断 O Pc A 的患者进行了多种

神经 电生理检测
,

结合临床特点对其病理损害的广泛

性和临床表现的多样性进行了总结和分析
。

1 资料与方法

1
.

1 研究对象

本科 1空灭)年 1月至 2X( X) 年 9 月收治的 O P C A 患者
,

共 16

例
,

根据刘悼霖 〔’二标准做出诊断
:

①缓慢起病
,

进行性发展 ; ②

以小脑性共济运动障碍为突出临床表现
,

可伴有构音障碍或吞

咽困难
,

锥体外系
、

锥体束征等 ; ③ CT 或 MRI 证实小脑和脑干

萎缩 ; ④可有或者没有家族史 ;⑤排除纯脊髓型 (irF
e

der
ic h)

、

遗

传性痉挛性 ( M出 i e

)共济失调和继发性小脑变性等
。

1
.

2 电生理检测
1

.

2
.

1 脑电图 ( E E )G 条件 在屏蔽室内进行
,

采用 10
一

20

导联系统
,

头皮电极记录
,

日本光电 7 31 4 型脑电图仪
,

保证睡

眠
,

进早餐后上午 9 一 10 点检查
。

E E G 按黄远桂川 标准进行判
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断
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分为正常范围
、

轻度异常
、

中度异常和高度异常脑电图
。

1
.

2
.

2 肌电图及诱发电位条件 采用 N
e

urD
m at i c Z仪幻C/ M 型

肌电诱发 电位仪
,

在 隔音 的电磁屏蔽室 内进 行
,

室温 22
-

25 ℃
。

诱发电位的各项指标测定时
,

用诱发电位仪的光标 自动

测定各波峰潜伏时 ( eP ak l ate cn y
,

PL )
,

然后计算波间潜伏时 ( I
n -

te 卜 pe ak late cn y
,

ILP )
。

诱发电位各指标以均数 无 和标准差
,
的

形式来表达
,

大于正常值的 无 士 2
.

5
,

为异常 (正常值来自我科

临床电生理室 )
。

1
.

2
.

2
.

1 体感诱发 电位 ( s即 ) 正中神经体感诱发 电位

( M
e击an

n e v e:

soaonrt
s e sn 。理 e v o

k
e
d 因 t e nt ial

,

M SEP )
:

腕横纹中点

上 1 一 2 c m 刺激正中神经
,

参考电极置于前额
,

鼻根至枕骨隆突

正中矢状连线中点为 C
z

点
,

C
z

点向后 2
C
m

,

再沿中线旁开 7 。m

向左为左侧记录点 3C
’

点
,

向右为右侧记录点 4C
’

点
,

分析时间
l oo lns

,

刺激强度以拇指轻微外展抽搐为宜
。

胫后神经体感诱

发电位 ( iT ib al vne
e r s o

nart
o s e

nso w e vo k
e
d 即 t e n t ial 厂咫 E p )

:

内躁后

约 1 一 Z cm 刺激胫后神经
,

参考电极置于前额
,

C z

点向后 Z cln
,

再沿中线旁开 2 c m
,

向左为左侧记录点 lC
’ ,

向右为右侧记录

点 2C
’ ,

分析时间 2 (X) nsI
,

刺激强度以历屈肌轻微抽搐为宜
。

1
.

2
.

2
.

2 听觉诱发电位 ( B A五p ) 耳机单耳疏密波短声刺

激
,

刺激强度以听觉阂再加 65 dB 为宜
,

记录电极置于 C
z

点
,

参

考电极置 于刺激耳 同侧乳突
,

分析时间 or lns
,

带通 500 -

1 (I 旧比
,

叠加 I X( X〕次
。

1
.

2
.

2
.

3 视觉诱发电位 ( 、下1
〕

) 半野棋盘格翻转模式刺激
,

视距 100
C m

,

眼与屏幕中央黄点同一水平
,

参考电极在鼻根 卜

12
Cm

,

枕骨隆突上 5 二 为 M O 点
,

MO 点旁开 5
c m

,

向左为左侧
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记录点 OL 点
,

向右为右侧记录点 R O 点
,

分析时间 300 qILT
,

叠加

200 次
。

1
.

2
.

2
.

4 事件相关电位 ( vE
e

-nt rel at de 砂 ten it旗 )玛印
:
耳机双耳

短声刺激
,

l X( x) ZH 低频纯音为非靶刺激
,

2 侧刀 ZH 高频纯音为

靶刺激
,

参考电极置于前额
,

C z

点为记录点
,

叠加 50 次
。

1
.

2
.

2
.

5 尺神经运动传导速度 (砚
n ar ne vr

e

mo t io n e o n
南

c t io n

v e
l、 i钾

,

u M e v )
、

尺神经感觉传导速度 ( U lanr
n

o
e se n , 卫 3 e o n -

面
e it o n 、 e lco iyt

,

tT SC V )
、

用卜浅神经运动传导速度 ( S
u
详币

。 ial 拌or
-

ne 习 iomt
o n C o

dnu ict
o n 、

el oe ity
,

MP c V)
、

排浅神经感觉传导速度

(S
u l叩I石c ial 详or

n e
al

S e ns 恻
。 o
记

u e t io n

vel oc i ty
,

PS C V ) 和肌电图

( D
e c t n ” 11y 。『 a p h y

,

EM G )均按仪器本身设置的参数和标准进行

测试
。

EMG 仅在部分 《 ) PCA 患者选择 2 一 3 个部位检查
,

EM G

按汤晓芙
「,

「

标准分为正常
、

肌源性损害和神经性损害
。

2 结果

2
.

1 临床特点

2
.

1
.

1 一般情况 16 例 ( )1〕C A 患者男 9 例
.

女 7 例
,

发病平

均年龄 36
.

21 岁 ( 16 一
53 岁 )

,

平均就诊年龄 叨
.

21 岁 ( 17
一

65

岁 )
,

平均病程 12
.

32 年 ( 1 一 30 年 )
。

有明确家族史 5 例
,

家族史

不详 3 例
,

无家族史 8 例
。

2
.

1
.

2 临床症状与体征 ①共济失调
: 16 例 0 1

)
C A 患者病程

中均有共济失调
、

指鼻实验不稳
、

跟膝径不稳和 oR
l l l
l吧 gr 征异

常
,

其中小脑性共济失调作为首发症状 12 例
。

②后组颅神经

受损
:

构音障碍或吞咽困难 9 例
,

吞 咽困难作为首发症状者 1

例
。

③运动系统功能障碍
:

肌张力和腔反射异常 8 例
,

不 自主

运动 (包括震颤
、

喉肌痉挛和痉挛性斜颈 )5 例
,

喉肌痉挛作为首

发症状 1 例
,

帕金森综合征作为首发症状 l 例
。

④其他
:

病理

征阳性 4 例
,

精神异常
、

肌 肉萎缩
、

痴呆和视物模糊各 1例
,

伴

蛛网膜下腔出血 1 例
,

伴低血钙 1例 (排除了原发性甲状旁腺

功能减退 )
。

2
.

1
.

3 辅助检查 16 例患者均行腰穿术
,

结果显示压力和

常规化验正常
。

CT 发现小脑和脑干萎缩 3 例
,

MRI 显示小脑和

脑干萎缩 13 例
,

MRA 发现动脉瘤 1例

2
.

2 电生理检查结果

2
.

2
.

1 脑电图 16 例 OcP A 患者仅发现 l 例轻度异常
,

其余

都属于正常范围
。

2
.

2
.

2 诱发电位 16 例患者都完成 B AEP
、

竹护
、

玛oo
、

M SE P
、

邓EP 几M CV
、

US CV
、

MP C V 和 I S C V 检查
。

① B AE P 异常 13 例

( 81
.

2 5 % )
,

包括波形分化不良
,

I
、

m
、

V波 LP 延长
,

I
一

m
、

m
一

W
、

工 一 V波间潜伏时 ( 】P l
~

)延长
,

以 m PL 和 工
一

m I P L 延长

居多有 9 例
。

② M S Ep 异常 9 例 (5 6
.

25 % )
,

有 1P 5
、

n20
、

夕5 波幅

低平或消失
,

PL 延长以及 P 15 ~ l企0 IPL 延长
,

各波分化不良 ;

了

IS E I
〕

异常 7 例 (43
.

75 % )
,

有 四
、

ns o
、

网 和 n7 5 波形差
,

PL 延

长 耳朋
一

n5 0
、

网 n7 5
IPL 延长

。

③V EP 异常 8例 (50 % )
,

表现为

一侧或双侧 p l oo PL 延长
,

波幅降低
。

④神经传导速度 ( Ne vr
e

co dn cu iot
n ve loc ity N c V) 测定仅 1 例一侧 U M CV 减慢

,

l 例一侧

巧c v 减慢 ;玛00 1例 PL 延长
,

1例波幅低平
。

2
.

2
.

3 EM G g 例 O PC A 患者分别在胖肠肌
、

鱼际肌和胸锁

乳突肌处行肌电图检查
.

发现 1例 EMG 显示神经性损害
,

其余

正常
。

3 讨论

检发现有脊髓
、

橄榄
、

桥脑 和小脑 的萎缩变性
。

l 9( 旧

年
,

ejD ier
n e 和 hT

o m as 正式命名了橄榄
一

桥脑
一

小脑萎缩
( o cP A户

〕 。

虽然近年来
,

在该病的致病基因定位和克

隆研究取得了很大的进展
,

但其病因及病理机制尚未

完全阐明
。

由于其临床特点
、

病理表现和基因表型各

异
,

其分型也较混乱
,

多数学者认为橄榄
一

桥脑
一

小脑萎

缩只是一大类遗传异质性 ( eG
n et ic he et or ge

n
iet y )疾病

的共同病理形态学表现
4

,

5 ! 。

体现在本组 16 例 OcP A

患者尽管 C T 或 MRI 均有小脑和脑干的萎缩
,

但他们

的临床表现
、

体征
、

伴随疾病和电生理检查结果却相差

甚大
。

跳 ss el 等
“ 一

报道 O PC A 至少具有一种以上 的诱

发电位 ( E
v o ke d OtP

e n ti沮S ,

E P )异常
,

我们报道 的 16 例

患者也都存在一种 以上的电生理异常
。

这些异常既有

代表 中枢性损害的
,

如 B A E P 的 111
、

V 波 PL 延长
,

E E G

和 邢 oo 异常等 ;也有 的代表周围性损害
,

如 BAE P 的

1波 PL 延长
,

运动和感觉神经传导速度延长等
,

有些

患者同时存在 中枢性和周围性损害
。

本组 16 例患者在 BAE P
、

S EP 和 V E P 方面有较高

的异常率
,

分别为 5 1
.

2 5%
、

5 6
.

2 5 % ( 4 3
.

7 5 % )和 5 0%
。

唐北沙等
「7 }在研究遗传性共济失调的诱发电位时

,

报

道 7 例 O CP A 异 常 率 更 高
,

B妞P ( 100 % )
、

飞 EP

( 85
.

7 1% )
、

M S E P ( 7 1
.

4 3% )和 V E P ( 7 1
.

4 3% )
。

T a l)

aaur
等

Ls」

应用运动诱发电位 ( M
o to r e v o k e d 州

e n ti al
,

M Ep )

测试 6 例 O P C A
,

3 例有中枢传导异 常
。

这些都说明

OCP A在脑干听觉传导通路
、

体感中枢神经及周围神

经传导通路
、

视觉传导通路和锥体束存在缺陷
,

也证明

了 O CP A 具有多系统损害这一重要特征
。

本组 16 例

患者尽管存在 B吐F
、

SE P 和 狂P 较高的异常率
,

但听

觉损害
、

视力障碍以及脊髓受损的症状体征并不多见
,

说明其中多为亚临床损害
,

这与文献报道 的情况相

符
「9 1

。

以上提示 B A E P
、

s E P
、

v E P 和 M E P 在 。咒A 的临

床诊断中有较高的价值
。

E E认 3P 00
、

EM G 和周围神经

传导速度的异常率较低
,

而且这些异常一般在 临床已

经存在明显症状体征 时才 出现
,

这可能与 O PC A 的主

要病理损害部位有关
。

总之
,

各种电生理检查显示 O PC A 病变的灵敏性

很高
,

不但有利于发现亚临床病变
,

而且可以客观地描

述病变的范围和程度
。

临床观察
、

影像学检查
、

电生理

测定和基因分析定位的有机结合
,

将使 O CP A 的临床

诊断更为完善
。

1 89 1年
,

M e
nz el 首先报道了 1例显性遗传病人

,

尸
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鼻咽癌放疗后对咽鼓管功能的影响
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重庆 喇 x x )3 7 )

我科对一组鼻咽癌患者进行了放疗前
、

后咽鼓管的功能进

行了测试
,

报告如 下
。

表 1 放疗前后鼓室压力曲线

1 临床资料

对 1996
一 1999 年在我科接受治疗的 50 例鼻咽癌患者 100

耳进行检查
,

男 33 例
,

女 17 例
,

年龄 2 1 ~
79 岁

,

平均 48 岁
。

肿

瘤位于咽隐窝 41 例
,

鼻咽顶后壁 9 例
。

于放疗前
、

放疗后半年
、

1
、

2 年用声阻抗测听仪测定鼓室压以评价咽鼓管功能
。

应用丹麦生产的 AZ
~

26 型声阻抗测听仪
,

探测音为 220 ZH
,

85 dB ( s LP )
。

检查时
,

将仪器探头放置受检耳
,

使之密封适度
,

不漏气
。

将外耳道压力设置在
+ 粼 x卜 la p a

一
《 幻 da aP 之间

,

该

仪器 自动将外耳道压力加至 + 中汉〕 vda
a
后

,

逐渐减低外耳道压

力至
一 巾I ) dap

a ,

自动描绘出鼓室压力曲线
。

评价标准
:

鼓室压力曲线反映了耳咽管的功能
。

所测出鼓

室压力曲线分为 3 种
,

A 为正常型 曲线呈高峰状
,

峰压点在

o d
a p a

处
,

其正常范围在 士
50 daaP

,

正常峰压值在 0
.

3
一 1

.

65

而
,

B 为平坦型
,

峰压点不明显
,

呈平坦无峰曲线 ; C 为负压型
,

峰压点移向负侧
,

超过 一 l oo da 洋
,

峰压值在正常范围内上̀
一 。

后

两者为异常鼓室压力曲线
,

且提示咽鼓管功能不良
。

放疗部位及剂量
: S7L 5

一

14 直线加速器 8 M
e

VX 线外照射
,

鼻咽癌用耳前野或面颈联合野
。

照射野按解剖结构均可包括

中耳和内耳
。

受量为 70
一
80 汤

2 结果

本组 50 例 ( 100 耳 )鼻咽癌患者接受放疗前鼓室压力的检

测
,

45 例 ( 90 耳 ) 放疗后半年进行了检测 ; 4O 例 ( 80 耳 )放疗后 1

年
,

进行了检测 ; 30 例 (60 耳 )放疗后 2 年接受了检测
,

见表 1
。

放疗前与放疗后半年异常鼓室压力曲线无明显的差别
,

而放疗

后 1
、

2 年异常者与放疗前鼓室压力曲线异常者有显著差别
。

表

明通过放射治疗鼻咽癌
,

可以使咽鼓管功能大部分恢复至正常

范围内
。

放疗前

放疗后半年

放疗后 l 年

放疗后 2 年

耳数

1田

气型 ( % )

23 ( 23 )

1 2 ( 13
.

3 )

62 ( 77
.

5 )*

5 2 (肠
.

7 )*

C 型 ( % )

62 ( 62 )

7 1 ( 7 8
.

9 )

15 (一5
.

5 ) *

7 ( 2 1
.

7 ) *

B 型 ( % )

巧 (巧 )

7 ( 7
.

8 )

3 ( 3
.

7 )

工炭1
.

6 )

翎80印

★ : 尸 < 0
.

01 与放万前比较 才检验
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3 讨论

放疗前部分鼻咽癌患者出现咽鼓管功能异常
,

其主要原因

是肿瘤组织浸润
、

堵塞了咽鼓管的咽 口
,

使咽鼓管的咽 口 不能

正常的开放 与关闭
,

导致中耳处于负压状态匡
。

放疗后鼻咽癌

患者因放射性咽鼓管粘膜炎
,

也可出现程度不同的功能异常
。

本组病例结果显示
:

放疗后半年咽鼓管功能仍不能恢复
,

有 7 8

耳 (86
.

7 % )仍出现咽鼓管功能异常
。

分析其原因
:

①肿瘤组织

经放疗后未完全消失
,

仍压迫或堵塞咽鼓管咽 口
。

②因放疗反

应
,

引起咽鼓管粘膜充血
、

水肿
,

仍可形成中耳负压
,

甚至引起

鼓室的无菌性炎症和积液
。

③在组织痊愈过程中
,

组织纤维化

影响鼻咽淋巴回流及愕帆提肌功能
,

腺体萎缩
,

干痴附着粘膜

表面等也可影响咽鼓管的功能川
。

本组资料显示
:

放疗 后 1

年
,

咽鼓管功能正常 62 耳 ( 77
.

5% )
,

放疗后 2 年
,

咽鼓管功能

正常 52 耳 ( 86
.

7 % )
,

而咽鼓管功能异常耳只有 8 耳 ( 13
.

3% )
。
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