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【摘要】 多灶性运动神经病是一种纯运动神经受累的多发单神经病，运动神经传导阻滞为其诊

断要点。本指南综合神经肌肉疾病和电生理专家的意见，对多灶性运动神经病的临床、电生理、影像

学、免疫标志物以及治疗进展进行介绍，供临床实践中参考。

【关键词】 多灶性运动神经病； 传导阻滞； 诊断； 治疗

DOI: 10.3760/cma.j.issn.1006‐7876.2019.11.004
Chinese guidelines for diagnosis and treatment of multifocal motor neuropathy 2019
Chinese Society of Neurology, Peripheral Neuropathy Collaboration Group of Chinese Society of Neurology,
Chinese Society of Electromyography and Clinical Neuroelectrophysiology, Chinese Society of Neuromuscular
Disease
Corresponding authors: Liu Mingsheng, Department of Neurology, Peking Union Medical College Hospital,
Chinese Academy of Medical Sciences, Beijing 100730, China, Email: pumclms@163. com; Cui Liying,
Department of Neurology, Peking Union Medical College Hospital, Chinese Academy of Medical Sciences,
Beijing 100730, China, Email: pumchcuily@sina. com; Pu Chuanqiang, Department of Neurology, First
Medical Center, Chinese People′s Liberation Army General Hospital, Beijing 100853, China, Email:
pucq30128@sina.cn

【Abstract】 Multifocal motor neuropathy is a multiple mononeuropathy characterized by
asymmetric weakness of extremities with preserved sensation and conduction blocks selectively affecting the
motor fibers. Based on the consensus of experts in neuromuscular and neurophysiological area, the guideline
summarizes the clinical, neurophysiological, radiological, immunological features and treatment progress in
multifocal motor neuropathy for clinical reference.
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多 灶 性 运 动 神 经 病（multifocal motor
neuropathy，MMN），是一种自身免疫相关的多发单

神经病变，1988年由 Pestronk等首先命名［1］，国内

外均缺乏MMN准确的患病率数据，有报道估算为

（0.3~3）/10万［2］。该病确切发病机制尚不明确，可

能与免疫机制导致周围神经朗飞结处神经兴奋传

导受阻，而引起周围神经功能和结构异常有关。临

床特征为隐袭起病，阶段性加重或逐渐进展，也可

有长时间的稳定。早期上肢神经受累多见，表现为

不对称性肢体远端为主的无力、萎缩，无客观感觉

障碍。该病通常发展较慢，但随着病情的进展，最

终可导致肌肉无力萎缩而致残。

临床表现与诊断

一、临床特点

1.任何年龄均可发病。

2.隐袭起病，缓慢发展或阶段性进展，可有长

时间的稳定期。

3.临床表现：主要表现为多发性单神经病。（1）
早期以单侧上肢某一根或多根神经受累多见，表现

为相应神经支配区域的肌肉无力，远端为主，可伴
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有痉挛或束颤。（2）无力分布不对称，表现为同一肢

体不同神经受累程度不同，或双侧肢体的神经受累

程度不同，或上下肢神经受累程度不同。甚至可见

同一神经支配的不同肌肉无力程度不同。（3）随着

病情发展，可以出现肌肉萎缩；病程较长者，可有多

个肢体的多根神经受累，受累神经的不对称性可不

明显，而呈现为类似多发性周围神经病的分布。（4）
患者可有轻微感觉异常的主诉，但缺乏客观感觉受

累的体征，病程后期部分患者也可出现部分感觉神

经受累。（5）脑神经通常不受累。（6）在无力不明显

的肢体，腱反射可以正常甚至活跃。（7）无上运动神

经元受累体征。

推荐意见：对于慢性或阶段性进展的不对称性

肢体无力而无客观感觉障碍的多发单神经病，要考

虑到MMN的可能性。

二、肌电图检测

1.运动神经传导测定：可见运动神经部分传导

阻滞，上肢神经受累多见；远端复合肌肉动作电位

波幅可以正常或减低；跨越传导阻滞部位的运动传

导速度可以减低。传导阻滞可见于多种疾病，其产

生机制多样，如脱髓鞘缺血、压迫、药物等；在MMN
中，传导阻滞的产生主要与钠离子通道被神经节苷

脂（GM1）抗体封闭有关。有关传导阻滞的诊断标

准在不同的研究中差别较大，近端与远端比较复合

肌肉动作电位（CMAP）波幅下降幅度为 20%~60%
不等［3］。临床可采用欧洲周围神经病学会推荐的

传导阻滞电生理诊断标准［4］：（1）肯定的运动传导

阻滞：常规神经节段测定时，近端与远端比较负相

波波幅或面积下降≥50%，负相波时限增宽≤30%。

（2）可能的运动传导阻滞：在上肢常规神经节段测

定时，近端与远端比较负相波波幅或面积下降≥
30%，负相波时限增宽≤30%；或近端与远端比较负

相波波幅或面积下降≥50%，负相波时限增宽>
30%。

2.感觉神经传导测定：通常正常，包括跨运动

传导阻滞部位的感觉传导也正常。

3.针极肌电图：可见异常自发电位，运动单位

电位时限增宽，波幅增高，募集减少；可存在同一肢

体不同神经支配肌肉针电极检测正常与异常并存

现象。

4.注意事项：（1）判断运动神经传导阻滞时，所

测定神经的远端CMAP负相波波幅应至少为正常

下限的20%以上；或负相波波幅不低于1 mV，否则

判断传导阻滞应慎重。（2）当运动神经传导远端

CMAP波幅与肌力不平行时，如无力明显而波幅较

好，在除外中枢病变后，应注意有无近端运动神经

部分传导阻滞；当常规节段测定未检测到传导阻滞

时，应注意近端神经根或神经丛病变的可能，F波
或经颅磁刺激测定对协助判断有一定作用。（3）进

行运动神经传导测定，判断传导阻滞时，应首先排

除神经变异，当电生理结果和临床不一致时尤其需

要注意。（4）有文献报道不伴传导阻滞的MMN，静
脉注射免疫球蛋白（intravenous immunoglobulin，
IVIG）治疗效果和预后与有传导阻滞者相似，电生

理未能发现传导阻滞，可能与传导阻滞位于刺激点

的远端或近端，难以进行准确检测有关［5‐6］。（5）由

于MMN为多灶性受累，增加测定神经数量，并进行

多节段测定，有助于提高诊断的敏感度，必要时可

进行微移技术（inching technique）测定。

推荐意见：（1）对疑诊MMN的患者应常规进行

运动神经传导测定。（2）在非嵌压部位，检测到运动

神经传导阻滞是诊断MMN的重要依据。（3）对多根

神经由远端至近端分段测定，有助于提高MMN诊

断的敏感度。

三、实验室检查

1.脑脊液常规检测显示白细胞正常，蛋白可有

升高或正常，一般不超过1 g/L［4］。
2. 血和脑脊液抗GM1抗体 IgM阳性，可见于

30%~80%的患者［7‐8］。因此GM1抗体阴性并不能

排除MMN。另外，GM1抗体也可见于其他免疫相

关的周围神经病，偶见于运动神经元病等其他

疾病。

推荐意见：（1）疑似MMN的患者应做腰椎穿刺

常规和生化检测；（2）应做脑脊液和血的抗GM1抗
体检测，如 IgM阳性，则支持MMN。

四、影像学检查

1.磁共振检查：在部分患者臂丛或腰骶丛神经

磁共振平扫和增强检查发现增粗的神经，呈长 T2
信号或局限性增强，有助于证实更多的病灶。但当

患者电生理检测已经达到诊断标准时，并不需要进

行影像学检查来寻找更多的病变部位，影像学所见

的神经增粗也并非MMN的特异性改变［9‐11］。
2.高频神经超声检查：可见局灶性神经增粗的

表现。神经超声除了可以对臂丛神经进行观察，还

可以更加快捷地对周围神经干进行扫描，判断有无

形态学异常，但由于技术条件限制，神经超声无法

检测腰骶丛的病变［12‐13］。
推荐意见：核磁共振和高频神经超声检测到周
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围神经的形态改变，可作为电生理测定的补充，有

可能提高MMN诊断的敏感度。但其诊断和鉴别诊

断的价值仍有待评估。

五、诊断标准

1.隐袭起病，缓慢或阶段性进展。

2.临床至少有 2根神经所支配肌肉无力的表

现，早期上肢受累多见，表现为不对称性肢体无力，

随病情发展可出现肌肉萎缩。无客观的感觉异常

体征。

3. 运动神经传导测定，在非嵌压部位，至少 2
根神经或1根神经的2个节段出现运动神经部分传

导阻滞，相应部位的感觉神经传导正常［4，14］。
4. IVIG治疗有效可支持诊断。

六、鉴别诊断

应注意与各种原因导致的多发单神经病进行

鉴别，包括鉴别嵌压性周围神经病，结缔组织病相

关多发单神经病，占位性病变如肿瘤、结节病所致

周围神经病，Lewis‐sumner综合征，遗传压迫易患

性周围神经病。在运动神经元病早期，以下运动神

经元受累为主者，也是临床重点鉴别疾病之一。另

外还需要与平山病、颈椎或腰椎神经根病等相

鉴别［15］。

治 疗

一、IVIG治疗

1. 目前国际多项临床研究证实，IVIG治疗可

以改善患者临床无力和生活质量，有可能延缓周围

神经轴索变性的发生［16‐18］。
IVIG初始可给予 0.4 g·kg-1·d-1，共 5 d，观察肢

体无力变化，部分患者使用后1周内即可出现无力

的改善，但疗效维持时间通常仅 1个月左右，少数

患者可长达数月。在初次使用有效后，可以根据具

体情况，个体化间断使用不同剂量的 IVIG维持

治疗。

2.人血免疫球蛋白皮下注射剂型：国外已经使

用，并证实和静脉使用疗效相似［19］。
二、免疫抑制剂

1.免疫抑制剂治疗MMN的效果还需要进一步

评估［20］。对于 IVIG效果不佳，或其他因素限制无

法使用 IVIG，无禁忌证且耐受的患者，可试用环磷

酰胺。环磷酰胺2~3 mg·kg-1·d-1，在部分患者中可

能有效，或可用于减少 IVIG的用量。但需密切注

意其不良反应，权衡利弊。

2.其他药物如干扰素β‐1a、硫唑嘌呤、环孢素，

均有小样本和个案报道，针对个别患者有效［21］。
三、糖皮质激素

糖皮质激素治疗有可能加重病情，不建议常规

使用［16］。
四、血浆置换

血浆置换在少数患者中有效，但也有可能加重

病情，不建议常规使用［22］。
推荐意见：（1）尽早应用 IVIG治疗；（2）IVIG治

疗效果不佳或不能应用者，可个体化应用免疫抑制

剂；（3）不推荐应用糖皮质激素治疗。

预 后

大部分MMN患者病情发展缓慢，通常10余年

后仍能生活自理。但是，随着病情进展，通常会出

现受累肢体的无力萎缩，而导致不同程度的

残疾［23］。
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·启事·

本刊关于来稿中增加英文信息的要求

为了争取本刊早日被Medline等国际数据库收录，提高

本刊的国际影响力，中华神经科杂志编委会决定从2018年
第7期开始，除了论著类文章需要作者提供结构式摘要外，

其他各类学术类文章也需要作者提供简短的（不超过 200
字）提示性（非结构式）中、英文摘要和关键词，包括述评、专

论、病例报告、综述、学术讨论、学术争鸣等；中文表题和图

题下方注明英文表题和图题；中文参考文献下方注明中文

参考文献的英文。

希望得到广大作者的理解和支持。

中华神经科杂志编辑部
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