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[摘要] 目的 总结脊髓固有肌阵挛(propriospinalmyoclonus,PSM)患者的临床及神经电生理特征,提高对

该病的认识。方法 回顾性分析2019年7月—2021年9月就诊于我院脑电图监护中心的5例PSM 患者的相关

病例资料,总结其临床及神经电生理特点,并随访药物治疗的效果。结果 5例患者均符合PSM诊断标准,其中男

3例,女2例,均以躯体不自主肌阵挛为主要症状。PSM 起病年龄28~50岁。3例为特发性PSM,2例为继发性

PSM。5例患者均接受视频脑电图(V-EEG)和肌电图检查,发作期未见异常放电,仅见肌电伪差,肌电起源部位以

腹部、躯干为主,肌电传导速度为1.4~13.7m/s,肌电爆发时限为100~1000ms。氯硝西泮等药物可以有效减少

PSM患者的肌阵挛发作。结论 了解PSM的临床及神经电生理特征是诊断该疾病的关键所在。V-EEG是鉴别

诊断PSM的重要依据,表现为发作期无异常放电,仅可见肌电图上肌电爆发。氯硝西泮对PSM 症状改善有较好

的疗效。
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Clinicalandnerveelectrophysiologicalfeaturesofpatientswithpropriospinalmyoclonus:Areportof
5cases WEN Xinyu,WEN Wenhao,YANGLei (DepartmentofNeurology,XijingHospitalofAirForceMilitaryMedical

University,Xi'an710032,China)

[ABSTRACT] Objective Toinvestigatetheclinicalandnerveelectrophysiologicalfeaturesofpatientswithpropriospinal

myoclonus(PSM),andtoimprovetheunderstandingofthisdisease. Methods Aretrospectiveanalysiswasperformedforthe

medicalrecordsoffivepatientswithPSMwhoweretreatedatElectroencephalogram MonitoringCenterofourhospitalfromJuly

2019toSeptember2021.Theirclinicalandnerveelectrophysiologicalfeaturesweresummarized,andtheywerefolloweduptoob-

servetheefficacyofdrugtreatment. Results AllfivepatientsmetthediagnosticcriteriaforPSM,amongwhomtherewerethree

malepatientsandtwofemalepatients,withinvoluntarymyoclonusofthebodyasthemainsymptom.TheageofonsetofPSM

rangedfrom28to50years.TherewerethreepatientswithidiopathicPSMandtwowithsecondaryPSM.Allfivepatientsunder-

wentvideoelectroencephalography(V-EEG)andelectromyographyexaminations,andnoabnormaldischargeswereobserveddu-

ringtheictalperiod,whileonlyelectromyographicartifactswereobserved.Myoelectricitymainlyoriginatedfromtheabdomenand

thetrunk,withaconductionvelocityof1.4-13.7m/sandaburstdurationof100-1000ms.Medicationssuchasclonazepam

couldeffectivelyreducemyoclonicseizuresinPSMpatients. Conclusion Understandingtheclinicalandnerveelectrophysiological

featuresofPSMisthekeytoitsdiagnosis.V-EEGisanimportantbasisforthedifferentialdiagnosisofPSM,characterizedbythe

absenceofabnormaldischargesduringtheictalperiodandthepresenceofmyoclonicelectromyographicburstsonelectromyogra-

phy.ClonazepamhasagoodtherapeuticeffectonthesymptomsofPSM.
[KEYWORDS] Spinalcord;Myoclonus;Electroencephalography;Electromyography;Clonazepam

  脊髓固有肌 阵 挛(propriospinalmyoclonus,

PSM)是一种罕见的由于脊髓固有束损害引起的无

痛性运动障碍疾病,典型的临床表现为轴性肌无痛

性抽搐,多发生于躯干、腹部、臀部、膝关节,也可以

累及颈部、上肢或下肢,但面部肌肉不涉及[1],常发

生在清醒和睡眠转换过程中。目前国内关于此病的

报道较少,患者易被误诊为癫痫、躯体化障碍或不宁

腿综合征(RLS)等而耽误治疗[2],特殊的脑电和肌

电监测是确诊轴性肌阵挛的关键依据[3]。目前对于

PSM相关特点的总结较少。现结合2019年7月—

2021年9月我院收治5例PSM 患者的病例资料,
总结其临床及神经电生理特点,分析其诊治经验,以
期提高临床医生对PSM的诊疗水平。

1 对象和方法

1.1 研究对象

回顾性分析2019年7月—2021年9月于我院

脑电图监护中心就诊的根据典型临床表现及视频脑

电图(V-EEG)检查确诊的5例PSM 患者的相关病
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例资料。

1.2 研究方法

回顾患者首次就诊时的住院病历,收集其基线

资料及常见临床特征:发作起病年龄、发作时的临床

表现及发作频率、既往病史,脑电图、肌电图(EMG)
的特征,颅脑磁共振成像(MRI)特征。随访资料收

集:电话随访或门诊复诊时收集资料,末次随访时间

为2022年6月。数据采集:使用 V-EEG及EMG
技术,使用国际10-20系统定位的19个EEG电极,
通过平均导联记录24h的脑电活动。根据发作特

性,在关键肌肉群如颈部、肩部、前胸部、背部、腹部

和大腿布置EMG电极,采用美国Nicolet、Bio-logic
和日本NihonKohden公司生产的设备进行同步视

频监测和数据采集。

PSM纳入标准参照PSM 建议性诊断标准[4]。
特发性PSM 诊断标准包括:主要症状为轴性肌阵

挛,无既往功能性疾病的病史或神经系统异常发现;
脊椎影像学检查结果正常,无脊髓病变迹象;EMG
显示特征性肌电生理模式;在发作期间无准备电位

(BP)。继发性PSM 的诊断则在特发性基础上,加
上脊椎影像学检查显示异常,且EMG检查符合肌

电图诊断标准,包括肌电募集与爆发现象,也无BP。

2 结  果

5例患者中男3例,女2例。首次PSM发作年

龄为28~54岁。5例患者的一般临床特征见表1,
神经电生理检查结果见表2。

所有参与研究的患者均经历了在清醒与睡眠转

换期出现的不自主肌阵挛,这一症状显著地影响了

他们的睡眠模式。患者的起病年龄跨度较大,从

28~54岁不等,病程也从6个月到5年不等。肌阵

挛主要影响颈部、躯干和四肢,但面部肌肉并未受

累。在既往史方面,4例患者没有显著的相关病史,
患者5报告了颈髓外伤史。神经体格检查显示,大
多数患者的神经系统检查结果在正常范围内,但少

数患者存在双下肢的感觉运动异常。

V-EEG监测显示,在发作初期,患者脑电图背

景以弥漫性α节律为主,随后出现α节律解体,并伴

有θ活动和顶尖波的间歇性出现,这与非快速眼动

睡眠第一期(NREMN1)的脑电图特征相符。患者

在发作期间,V-EEG监测中未见异常放电,仅观察

到肌电伪差,表明为肌电活动异常而非癫痫样放电。

EMG检查结果显示,肌电活动主要起源于腹部和

躯干,肌电传导速度为1.4~13.7m/s,肌电爆发时

限为100~1000ms,均在生理范围内。
药物治疗方面,氯硝西泮等药物显示出显著的

疗效,能够减少PSM 患者的肌阵挛发作。随访结

果表明,所有患者的病情均有所改善,患者在药物治

疗后症状显著改善,其中患者5甚至在外科干预后

症状完全消失。
在诊断和鉴别诊断方面,通过V-EEG和EMG

检查,排除了功能性肌阵挛障碍(FMD)和其他睡眠

障碍,确诊为PSM。1例患者曾被误诊为RLS,但
由于PSM的肌电爆发特征和发作模式与RLS存在

明显差异,可以据此区分这两种疾病。

3 讨  论

  1991年BROWN等[1]首次报道了1例确诊为

表1 5例PSM患者的临床特征

临床特征 患者1 患者2 患者3 患者4 患者5

性别 女 男 男 女 男

PSM首发年龄(岁) 42 40 50 47 28
病程 2年 6月 5年 10月 3年

PSM症状 清醒、睡眠时发作性
抽动

睡眠时发作性抽动 清醒、睡眠时发作性
抽动

清醒、睡眠时发作性
抽动

睡眠时发作性抽动

刺激敏感性 是 是 是 是 是

累及部位 颈部、躯干、四肢 颈部、躯干、腹部 腹部、双上肢 腹部、双下肢 双下肢

既往史 无 无 无 无 颈髓外伤史

神经体格查体 正常 正常 正常 正常 双下肢感觉运动异常

颅脑脊柱影像学检查
结果

正常 正常 双侧大脑皮质下散在
少许脱髓鞘改变

腰椎椎间盘突出 颈椎损伤,颈髓术后

服用药物及治疗 氯硝西泮0.5mg,每
日1次;左乙拉西坦
500mg,每日2次

氯硝 西 泮2mg,每
日1次

氯硝 西 泮1mg,每
日1 次;丙 戊 酸 钠
0.25g,每日2次

氯硝 西 泮1mg,每
日1次,经椎间孔硬
膜外注射

氯硝西泮1mg,每日
1次

随访时间(年) 2 3 1 1 2
随访结果 改善 显著改善 显著改善 显著改善 改善

诊断结果 特发性PSM 特发性PSM 特发性PSM 继发性PSM 继发性PSM
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表2 5例PSM患者神经电生理检查结果

患者 脑电图
肌电图

肌电起源部位 肌电传导速度(v/m·s-1) 肌电爆发部位

患者1 肌电伪差 腹部 1.4~ 3.7 腹直肌、三角肌、股四头肌

患者2 觉醒后脑电改变及肌电伪差 腹部 8.9~13.7 腹直肌、股四头肌

患者3 肌电伪差 腹部 10.3~12.0 腹直肌、三角肌

患者4 肌电伪差 背部、腹部 3.0~11.0 腹直肌、竖脊肌、股四头肌

患者5 觉醒后脑电改变及节律性运动伪差 胸部 6.0~10.0 肋间肌、三角肌、股四头肌

PSM的男性患者。迄今为止,PSM 相关的病例报

道仍然少见,其病因学以及流行病资料依然不明确。

2014年VANDERSALM等[4]对自1991年以来所

有文献报道的179例诊断为PSM 患者的病例进行

了重新评估,其中104例(58%)被评估为FMD,75
例(42%)被评估为器质性PSM。在后者中,29例

(16%)被评估为特发性PSM,46例(26%)被评估

为继发性PSM。本研究5例患者既往均无精神疾

病病史,入院前均行汉密尔顿焦虑抑郁量表排除躯

体化障碍,无躯体化症状,发作时无面部肌肉受累或

发声。V-EEG监测显示,5例患者每次发作前基线

平稳,中央区、额区导联未见发作前1~1.5s缓慢上

升的负性电位。因此脑电图检查提示5例患者均未

发现BP。综合考虑,5例患者均排除FMD。2014
年国际睡眠障碍分类制定了入睡期PSM 的临床诊

断标准:①以腹部、躯干、近端肢体突发肌阵挛样抽

动为主要症状;②抽动于患者清醒放松状态或昏昏

欲睡状态下发生;③抽动于患者思维活动时或完全

入睡后消失;④抽动导致患者入睡困难;⑤无法用其

他睡眠障碍、神经精神疾病、药物使用等来解释。诊

断时应除外脊髓自身的器质性病变。本研究中5例

患者均符合上述诊断标准。ZUCCONI等[5]分析

1991—2015年所有涉及PSM 报道的相关文献后,
总结出PSM临床特征如下:好发于中年;多为特发

性;主要累及胸髓,表现为累及躯干、腹部、肢体近端

肌肉的肌阵挛,不累及面部;仰卧位多发,改变体位

后发作减轻或停止;入睡时发作,出现于清醒和睡眠

转换期。本研究报道的3例特发性PSM 与2例继

发性PSM,5例患者发病年龄为28~50岁,病史为

6月~5年,均以入睡时轴性肌阵挛为主要症状,临
床症状与上述报道相同。

本研究5例患者均在清醒和睡眠转换期出现抽

搐,严重影响患者正常入睡。V-EEG监测中,患者

3发作初期背景以弥漫性α节律为主,随后出现α
解体,其中间歇混杂θ活动及顶尖波,这是典型的

NREMN1的脑电图表现,与相关研究报道的结果

相似[6-9],而患者一旦入睡,V-EEG监测发现纺锤

波,这种异常抽搐停止。本研究中患者1、3、4在觉

醒或者清醒时会再次出现相似的症状,这同样与相

关研究报道的结果相似[10-14]。相关研究认为PSM
患者在仰卧位及入睡时加重的抽搐,可能是由于脊

髓本体通路障碍导致的脊髓向上下运动神经元传递

刺激异常所致肌阵挛,这种刺激敏感性对不同体位

的反应不同(仰卧位比站立位有着更强烈的超兴奋

性),同时,随着意识放松和入睡,抑制性神经递质释

放减少,脊髓抑制性神经元兴奋性降低,这可能是

PSM发作的另一种机制[6,15]。本研究中患者1入

睡及白天均会出现不自主抽搐的症状,尤以白天放

松时为著,每次发作时需不断思考来缓解,而FMD
患者或心因性PSM 患者表现为注意力分散,思维

放空后症状多缓解,且通常伴有情绪障碍,这可能是

临床特征的鉴别点。患者5自述发作前有感觉先

兆,发作前双下肢有酸胀感,发作结束后不适感减

轻,与VANDERSALM 等[4]提出的部分PSM 患

者存在的感觉先兆相符。患者5曾被误诊为RLS。

RLS患者往往会产生强烈的、不可抗拒的活动下肢

的意愿,且大多发生在夜间睡眠时,活动后症状缓

解。但是RLS患者周期性肢体活动神经电生理有

以下特点:周期性腿动持续0.5~10s,间隔10~
90s出现1次,至少连续发生4次[16]。而PSM 常

成簇或周期性发作,EMG检查可见肌电爆发且爆

发时限常常小于1000ms[1,17-18]。在多导睡眠监测

(PSG)下RLS患者周期性腿动主要出现在NREM
N1和 N2期,有特征性昼夜变化规律[19],而PSM
患者发作主要出现在入睡期以及NREM N1期[6]。

PSM作为一种睡眠障碍疾病,本研究5例患者均通

过V-EEG检查对病情进行了详细评估,而非依赖

于PSM的诊断,这提示临床医生对于PSM 临床特

征及诊断标准的认识仍有待进一步提高。

PSM的病因学研究尚不清楚,绝大多数PSM
患者考虑为特发性或原发性[6]。也有部分学者提出

假说认为,PSM 可能是由目前 MRI无法检测出的

器质性病变引起的[20]。目前报道的几乎所有明确

诊断的继发性PSM 病例均涉及脊髓病变,例如脊
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髓感染、脊髓或硬膜外麻醉、脊髓肿瘤、脊髓空洞症

等[6]。本研究中患者4腰椎间盘突出诊断明确,患
者5有颈椎外伤史,且2例患者均存在脊髓受损相

关症状。患者1、2、3未发现明确病因,故考虑为特

发性PSM。

EMG对于PSM的诊断有着重要意义[1,21]。虽

然目前PSM诊断标准尚不具有电生理学的相关指

标。BROWN等[17]于1994年提出PSM脊髓“固定

模式”的电生理特征:①肌电通常起源于胸髓、腰髓

支配的肌肉,经脊髓本体通路向上下节段传递;②由

持续时间100~1000ms的单次或成簇肌阵挛组

成;③因脊髓本体通路传导较慢,有延迟,故PSM
患者具有较慢的脊髓传导速度(5~15m/s);④肌

肉激活的模式恒定,收缩肌和拮抗肌同步激活,并且

不涉及面部肌肉。可疑的PSM 患者应行PSG及

EMG检查,肌电表面电极应放置于咬肌、胸锁乳突

肌、三角肌、肱二头肌、肱三头肌、脊柱旁肌、肋间肌、
腹直肌、腰椎旁肌、股四头肌等以明确脊髓肌电传导

的典型模式。本研究中5例患者均行 V-EEG 及

EMG检查。EMG检查提示肌电起源部位以腹部、
躯干为主,肌电传导速度为1.4~13.7m/s,肌电爆

发时限为100~1000ms,与既往报道结果相一致。

FMD也以异常抽搐为主要临床特征,通过临床特征

鉴别FMD及PSM并不可靠。此外,健康人也可以

模仿出PSM患者典型EMG特征,为了鉴别特发性

PSM与功能性(心因性)PSM,V-EEG检查是有必

要的[22]。通过结合同步V-EEG检查是否存在肌阵

挛与皮质活动的锁时关系,可以进一步地明确BP
存在与否。BP是由中央区上的负性电位组成,波幅

大于5mV,可被认为是皮质起源的一种特殊标志

物[3,23]。BP的缺失可以避免功能性运动障碍的误

诊错诊。
目前为止还没有PSM 治疗的官方指南。PSM

疾病管理的首要仍是对因治疗,避免潜在的诱发因

素。氯硝西泮是目前推荐使用的一线治疗药物[24-25]。
此外,丙戊酸钠、左乙拉西坦也被认为是可以选用的

药物[20]。本研究确诊的PSM患者为控制入睡发作

和避免氯硝西泮的不良反应,均从氯硝西泮0.5mg
开始服用,每晚睡前口服,如控制效果不佳,则考虑

氯硝西泮加量或加用其他药物。本研究患者1、2、

3、5经药物治疗后症状均有改善。患者4在接受经

椎间孔硬膜外注射治疗后,PSM 和腰椎间盘突出症

状均得到显著改善,这可能为外科干预提供了新的

思路。总之,未来PSM 的治疗仍需要大样本随机

对照试验来评估治疗的有效性。
总之,目前国内关于PSM 的报道较少,这可能

与国内医生对PSM 各种亚型及鉴别诊断认识不

足,医院缺乏神经电生理检查条件有关。本研究结

合5例PSM患者的病例资料,总结其临床及神经电

生理特点,分析其诊治经验,以期提高神经内科医生

对PSM的诊疗水平。
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