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i F
s h r e综 合 征 一 例 报 告

由运果 “ 朱德辉 (第一附属医院 神经内科)

Fi s h r e综合征很少见
,

现报告一例如下
:

肌张力低
,

肌力正常
,

指鼻
、

轮替动作笨拙
,

跟膝胫试

病例 患者
、

男
、

26 岁
。

因前额胀痛
、

复视
、

验 ( + )
,

反击征 ( + )
,

R o

确
。 r琶征 ( + )

。

感觉

双上睑无力
、

行走不稳并易偏右侧十夭
,

嘴唇闭不 正常
。

腿反射消失
。

病理征 (
卜

一 )
。

脑 脊液压 力

住
、

口角漏水
,

夜间多汗二天
,

于86 年 3 月 12日入 1 7Om m H : 0
,

细胞数正常
,

蛋自61 一” 口 g / d h 血

院
。

病前无感染史
。

糖 246 m盯 dl
, C PK I ` 7u

,
丫

一

G吻 .1 即
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.

l

检奋
: T 36 .9 ℃

,

瞒姗步态
,

易向右倾倒
,

眼 m郊d1
,

淋巴细胞转换率 4 8纬
,

糖耐量曲线延遮 ,’

底 ( 一 )
,

双侧不全性脸下垂
,

双侧瞳孔 7 m斑
,

等 G H bs
.

5%
。

E E G
:

各区较多低幅快波
,

两半球少

圆
,

直接
、

间接光反应消失
,

两眼球固定
,

不能向 数 散 在 O彼 ; 电测听
:

双耳传导性加感音性耳聋

各方运动
,

两侧周围性面瘫
,

双耳听力减低
,

气导 (右侧重 ) , 电变性反应
,

双侧面神经上
、

中
、

下

缩短
,

右侧显
,

W eb er 试验偏右
,

伸舌受限
。

四肢 支不全变性
。

表
:

脑干听觉诱发 电位 ( A E P ) 测定

各波潜伏期及峰间时程 ( ` : )
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二 邓
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一
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侧别发病
天数

日期

左 1
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9 2 4

.

0 4 6
。
2 8

3
.

18 1 7天

2
.

12 2
.

24 4
.

36 异常
.

左右耳 I

潜份期明界征耗
反应
潜伏

V波

2
。
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1
。
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。
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低平
期长

6
.

0 4

右左

25 55 天

4
.

1 6

4
`

20 较前
,

V波潜伏期明显缩短
。

石 .1 88 5
。
7 2 3

。
8 4

.
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入院后应用激素
、

能量合剂治疗
,

病榨扫瑟渐好
_

转
。

其中值得一提的是
:

发病第18 天
,

在走路不稳

减轻的同时
,

四膝健反射出现
, 第 25 夭

,

复 查 血

糖
、

G H b
、
C P K

、

丫
一

G T均正常 , 第 3 3天
,

双眼球

垂直运动恢复伴垂直性眼震 , 第 41 大
,

出现眼球侧

视运动并水平
、

旋转性眼震
,

共济试验 ` 一 )
。

住院

63 天
,

基本临愈出院
。

9 月 2白日 (发病第21 1天 )复

鸟 糖耐量
、

淋巴细胞转换率
、

19均恢复正常
,

双

侧瞳孔 s m 切
,

等大
,

光反应迟钝
,

余体征正常
。

讨 论

双再则本病诊断
,

一般强调要有双侧性眼肌麻痹
、

侧性小脑性共济失调
、

深反射消失等主征存在
,

加上发病急
、

脑脊液蛋白细胞分离
、

预后良好
,

可确诊
。

前三条必须有
,

后三条中若缺少某一条仍

北京军事科学院卫生处进修生

可考虑本综合症 l( , `幻
。

以上六条
,

木例均 已具备
,

故确诊为F i : her 综合征
。

术病病因推测与病毒感染及神经变态免疫复合

物有关
。

大量证据提示
,

它可能是一种周围神经广

泛脱髓鞘改变的自身免疫性疾病
。

本例 独M增高
、

淋巴细胞转换率降低
、

激素洽疗有效
,

也支持了这

种学说
。

木综合征是否存在中枢神经系统 病 变 (如 脑

干
、

小脑
、

脊髓 )
,

是否应作为一个独立疾病单元

的问题
,

迄今为止
,

尚在争论之中山
。

在砧
,

我们

着重对本例病变部位作某些探讨
。

首先
,

患者A E P异常
,

其中V波潜伏期明显延

长
,

示中脑下丘部位病变
。

随着临床征象的好转
,

V波潜伏期缩短
,

说明二者之间成正相关
。

此外
,

限球运动恢复中出现的复合性眼震
,

尤其是垂直性
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眼震
,

也提示了脑干内侧纵束或前庭核群受累
。

因

此
,

本例脑干损害是存在的
。

然而
,

当眼球各向运

动均已恢复时
,

眼内肌麻痹却迟迟无变化
。

我们曾

以 1 % 匹罗卡品液给患者点眼
,

出现了明显缩瞳反

应 : 点药前
,

双瞳 7m m ;第一次点药 10
尸
后

,

双隆 s m m ;

第二次点药 1 0, 后
,

双瞳 2 m m
。

这一反应说明眼

内肌麻痹为周围性
,

即副交感神经节后纤维受报所

致
。

此点支持K o a ne 推测眼内肌受累可能与支配眼

内肌的节后副交感神经元及核上眼肌运动中枢同时

受损有关之观
.

氛翎
。

其次
,

患者的步态不稳
,

突出表现
.

为 行 走 偏

拼
,

并有肌张力低
、

健反射消失
、

轮替失常
、

反击

征 ( + ) 等小脑半球受累表现
,

无语言障碍
,

提示

小脑损害以新小脑或其传导束为主
,

右侧更重
。

并

且
,

患者的键反射消失
, 一

不伴随肌力减退和感觉障

碍
,

腿反射的恢复又与小脑体征好转相并行
,

故而

考虑其腿反射消失带有双重性
。

即由于小脑损害
,

造成小脑对脊髓运动神经元的兴奋性影响减弱
,

使

丫系统兴奋性降低
,

引起键反射迟钝或消失 (’)
,

同

时也可能有脊神经前根损害并存的双重 因 素 所 造

成
。

屐旧
,

司于木例勃时性糖代谢异常及 阵 发 多

汗
,

考虑 勺卜丘脑的家旁伙 jl1 视前区受病变刺激引

起
。

患者双侧周国性而瘫 中匕变性反应 ( + )
、

双

侧感音性耳聋
、

伸舌受限伴舌肌纤颤
、

脑脊液蛋白

增高
,

则示神经恨及周 困神经损害
。

综上所述
,

结合本例临床
:

既有脑干
、

小脑
、

下丘脑等中枢神经系统病变
,

又有神经根及周围神

经的损否
。

笔者认为
,

F i hs
e r
综 合征存花中枢神经

系统病变
, `

系中枢和周围冲经同时受拟而发病
。
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