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　　进行性核上性麻痹（ｐｒｏｇｒｅｓｓｉｖｅｓｕｐｒａｎｕｃｌｅａｒ
ｐａｌｓｙ，ＰＳＰ）是发生在中老年人中的一种少见神经
系统变性疾病，主要表现姿势不稳伴反复跌倒、垂

直性凝视麻痹、构音障碍及吞咽困难、运动迟缓、轴

性僵直及痴呆［１］。目前 ＰＳＰ病因仍不清楚、临床
表现多样且不典型［２］，实验室无客观的检查指标，

故常不易被临床认识［３］。ＰＳＰ认知损害特点，目前
鲜见报道，现对收治２例ＰＳＰ患者较典型的临床表
现和相应的影像学特点报告如下。

１　病例资料

病例１　男，６３岁，初中文化。因行走不稳、记
忆减退２年入院。患者病初感右肢僵硬、乏力，曾
按脑血管病治疗无效；后出现行走不稳，伴视物模

糊不清，低头困难、近记忆力减退、自发语言减少，

少动。近２月来患者不能独立行走，站立时即向后
倾倒，言语含糊、吞咽呛咳、反应迟钝。查体：神清，

言语含混、缓慢，反应迟钝，表情淡漠、有时呈惊奇

状面容。双眼球垂直活动不能，水平活动部分受

限；咽反射存在，强哭强笑。头颈呈后伸位，颈肌张

力高，屈颈受限，腰背轻度前屈。躯干肌张力高，四

肢肌张力呈铅管样增高，无震颤，步基增宽，肢体连

带动作减少，四肢肌力５级，双上肢腱反射适中，双
下肢腱反射活跃，昂白征检查不能完成。头颅ＭＲＩ
检查：Ｔ１加权像矢状位示中脑前后径变小，呈“鼠
耳”状改变（图 １），脑萎缩。认知功能检查：Ｐ３００
潜伏期延长，波幅降低。简易精神状态量表

（ＭＭＳＥ）总分１８分，定向力 ５分，即刻记忆３分，
注意和计算２分，延迟回忆 １分，语言 ７分，结构０
分。蒙特利尔认知评估量表 （ＭＯＣＡ）总分１６分：
交替连线测验 ０分，视空间结构 ０分，画钟试验１

分，命名３分，数字广度顺背１分、倒背０分，警觉
性０分，连续减七 ２分，复述 ２分，词语流畅性 ０
分，抽象１分，延迟回忆３分，定向３分。ＭＭＳＥ及
ＭＯＣＡ量表检测均达到痴呆诊断标准，ＷＡＩＳ成人
智力量表作业部分填图、木块图不能完成。

病例２　女性，６４岁，初中文化，因头昏、行走
不稳２年，记忆减退伴饮水呛咳半年就诊。患者于
２年前无明显诱因出现头昏、四肢僵硬感，行走不
稳，易向后跌倒，按脑供血不足治疗，症状改善不明

显。近半年来跌倒次数增多，视物不清，常仰头行

走，同时记忆减退，反应迟钝，自发语言减少，淡漠

呆坐，饮水呛咳，情绪易激动；以后症状逐渐加重，

出现双眼下视不能，行走需搀扶。在当地医院按帕

金森病治疗，症状无改善。卧位血压１２４／８０ｍｍ
Ｈｇ，立位血压１５０／８０ｍｍＨｇ。神经系统：神清，反
应迟钝，表情淡漠，语音低沉、语流缓慢，无主动活

动。眼底检查未见明显异常，眼球水平及垂直方向

活动均受限，以垂直方向明显，无眼球震颤。咽反

射存在，强哭强笑；头颈呈后伸位，颈肌张力高，屈

颈受限，四肢肌力５级。躯干肌张力高，四肢肌张
力增高呈铅管样，无震颤，步基增宽，肢体连带动作

减少。双上肢腱反射活跃，双下肢腱反射适中，病

理反射未引出。昂白征检查不能完成。头颅 ＭＲＩ
Ｔ１加权像矢状位示中脑萎缩，中脑前后径变小，呈
“鼠耳”状改变，鸟嘴征（＋）（图 １）。认知检查：
ＭＭＳＥ量表总分２０分：定向６分，即刻记忆２分，
注意和计算２分，延迟回忆２分，语言８分，结构０
分。Ｍｏｃａ量表总分１４分：交替连线测验１分，视空
间结构０分，画钟试验１分，命名３分，数字广度顺
背０分，倒背０分，警觉性１分，连续减七２分，复
述２分，词语流畅性 ０分，抽象 ０分，延迟回忆 ０
分，定向４分。ＭＭＳＥ及ＭＯＣＡ量表检测均达到痴
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呆诊断标准，ＷＡＩＳ成人智力量表的部分填图、木
块图不能完成。

Ａ：Ｔ１加权像矢状位中脑前后径变小，呈鼠耳状；Ｂ：Ｔ１加
权像轴位中脑上缘平坦，稍有凹陷，呈鸟嘴征。

图１　患者头颅核磁共振影像学表现
Ｆｉｇ．１　ＭＲＩｆｉｎｄｉｎｇｓｏｆｓｋｕｌｌｏｆｐａｔｉｅｎｔｓ

２　讨论

ＰＳＰ是一种少见的神经系统变性病，ＰＳＰ患者
中７２５％有认知障碍［４］，但认知障碍的特征未见

相关报道。神经心理学检查发现，这 ２例 ＰＳＰ患
者有较广泛的认知功能障碍，ＭＭＳＥ及 Ｍｏｃａ测评
分均达到痴呆诊断标准，测评结果提示 ＰＳＰ患者
认知功能损害是以执行功能障碍、空间结构能力下

降、近记忆障碍及新信息再提取困难为主，而语言

功能相对保留较好。

ＰＳＰ最突出的认知损害是执行功能障碍，主要
表现在抽象、综合判断、持续注意力下降等方面。２
例患者词语抽象概括、词语流畅性检查均未得分，

画钟测验不能完成，ＷＡＩＳ成人智力量表作业部分
的填图、木块图均不能完成，表明患者在计划性，注

意力、综合判断力、筹划能力等方面减退；词语流畅

性测验结果表现词汇提取困难，缺乏条理。额叶是

执行功能重要的解剖基础，是支持计划、思维，解决

问题的高级智能活动的关键神经结构。ＰＥＴ扫描
显示，进行性核上性麻痹患者额叶、纹状体、丘脑、

小脑多有糖代谢或葡萄糖利用率及氧代谢明显降

低，其中以额叶最为明显［５－６］。额叶损害可能是导

致ＰＳＰ患者出现执行功能障碍的主要原因。
空间结构能力下降也是 ＰＳＰ认知障碍之一，２

例患者表现明显的视空间功能障碍，三维立方体图

形复制完全不能，画钟只能画不完全闭合的圈，说

明视空间结构障碍是 ＰＳＰ认知障碍中突出症状，
患者诉视物模糊，但常规眼科检查无异常发现，部

分ＰＳＰ患者还存在其他眼部症状 可能与中脑变性

损伤部分动眼神经核有关［４］。

患者的即刻记忆相对保留，延迟记忆减退，注

意力、计算力及时间定向力有部分损害，表明患者

有近记忆障碍及新信息再提取困难。定向障碍中

以时间定向损害明显，时间定向的保存需要个体保

持对随时变化的信息加以认同和掌握，反映了记

忆、注意及多种能力的综合损害。额叶—纹状体环

路、额叶—苍白球环路的损害可能导致记忆的提

取、计划、组织及问题解决等多种功能障碍［７］，提

示ＰＳＰ可能存在大脑皮层、皮质下神经核团以及
彼此间联系通路的广泛损害。２例患者相对保留
较好的是语言功能，命名、复述全部正确，无显著失

语、失认，表明大脑语言中枢未受明显损害。

总之，ＰＳＰ认知损害的特点为执行功能、视空
间能力、概括抽象能力、记忆、注意、计算及定向等

多方面功能障碍，但由于该病少见，早期不典型，２
例患者就诊时已到病程的中晚期，故该病早期认知

损害的特点还需要进一步的观察和总结。
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