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【摘要】 本文对多发性硬化、吉兰⁃巴雷综合征、重症肌无力，以及多发性肌炎和皮肌炎共 4 种临床

典型神经免疫性疾病的电生理学表现进行描述，论述诱发电位对多发性硬化、神经传导检测对吉兰⁃巴
雷综合征、重复神经电刺激和单纤维肌电图对重症肌无力，以及针极肌电图对多发性肌炎和皮肌炎的诊

断价值，有助于全面认识电生理学检测对神经免疫性疾病的诊断价值及临床意义。
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【Abstract】 The neuroelectrophysiological manifestations of four clinical typical neurological
autoimmune diseases including multiple sclerosis (MS), Guillain ⁃Barré syndrome (GBS), myasthenia gravis
(MG), and polymyositis and dermatomyositis were reviewed in this paper. The diagnostic value of evoked
potentials for multiple sclerosis, nerve conduction studies (NCS) for Guillain ⁃ Barré syndrome, repetitive
nerve stimulation (RNS) and single ⁃ fiber electromyography (SFEMG) for myasthenia gravis, and needle
electromyography for polymyositis and dermatomyositis were respectively discussed. This review will help
to have comprehensive understanding on electrophysiological examinations and their clinical significance in
the diagnosis of neurological autoimmune diseases.
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临床常见的神经免疫性疾病包括多发性硬化

（MS）、吉兰⁃巴雷综合征（GBS）、重症肌无力（MG），

以及多发性肌炎（PM）和皮肌炎（DM）等，发病部位

为中枢和周围神经系统、神经 ⁃肌肉接头和肌肉组

织。临床常用的电生理学检测方法包括诱发电位

（evoked potentials）、重复神经电刺激（RNS）、单纤维

肌 电 图 （SFEMG） 、 针 极 肌 电 图 （needle
electromyography）和神经传导检测（NCS），分别用于

检测中枢和周围神经系统、神经⁃肌肉接头和肌肉组

织病变。神经电生理学检测对神经免疫性疾病的

诊断和病情监测具有极其重要的临床意义。

一、多发性硬化

多发性硬化是以中枢神经系统多发性脱髓鞘

为主要改变的一组临床综合征，表现为多种多样的

神经系统症状与体征，诊断较为困难。神经电生理

学检测能够为中枢神经系统白质病变提供客观证

据，对多发性硬化的诊断具有重要临床价值。诱发

电位可以反映视觉、听觉、躯体感觉和运动传导通

路的状况，成为多发性硬化诊断中不可或缺的辅助

检查手段。

目前，临床上常用的诱发电位包括脑干听觉诱

发电位（BAEP）、视觉诱发电位（VEP）、体感诱发电

位（SEP）和运动诱发电位（MEP）。主要分析指标为

潜伏期、波幅和同一参数的侧间差，诊断脱髓鞘病

变时，潜伏期更具临床价值，主要反映感觉或运动

系统有髓纤维的传导功能，多发性硬化的主要病理

改变是中枢神经系统脱髓鞘，其诱发电位异常通常

表现为潜伏期延长。诱发电位能够敏感、无创、客

观地发现无临床症状的感觉或运动传导通路亚临

床病灶（subclinical lesion），这些亚临床病灶可为多
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发性硬化的诊断提供空间多发性证据，有助于多发

性硬化的诊断。

1. 视觉诱发电位 予受试者闪光或图形等视觉

刺激，在其后枕部头皮记录枕叶皮质产生的电活动

即为视觉诱发电位。临床最常用的图形翻转视觉

诱发电位（PRVEP）由一个三相复合波组成，其中

P100 波最稳定，成为主要评价指标，包括 P100 波绝

对潜伏期、双眼潜伏期差值、绝对波幅和双眼波幅

比等指标。从视网膜到视皮质这一视觉通路任何

部位病变均可造成视觉诱发电位异常，故尚需排除

眼部和视网膜病变。多发性硬化患者常见的视觉

诱发电位异常表现为 P100 波潜伏期延长甚至消失，

异常率平均约 63%，其中确诊的、可能的和可疑的

多发性硬化分别为 85%、58%和 37%［1⁃3］。国外研究

显示，有视神经脊髓炎病史的患者，即使视力恢复

正常，其视觉诱发电位异常率仍 > 90%［4］。因此，临

床怀疑视神经脱髓鞘病变时，视觉诱发电位为首选

检查方法。一项比较 MRI 和视觉诱发电位诊断价

值的临床研究发现，表现为视觉通路症状的多发性

硬化患者 MRI 异常率为 84% ~ 88%，而视觉诱发电

位可达 100%［5］。病理结果提示，多发性硬化患者多

伴视觉通路受累，因此视觉诱发电位对检测视觉通

路亚临床病灶和早期诊断极具临床价值，甚至可以

替代昂贵的视神经 MRI 检查［6］。

2. 脑干听觉诱发电位 脑干听觉诱发电位是予

以受试者一定分贝的短音听觉刺激，刺激后 10 ms
内可诱发一系列神经反应电位，这些电位主要由前

庭蜗神经和脑干听觉传导通路产生，能够反映脑干

听觉传导变化。正常人脑干听觉诱发电位由 7 个波

组成，分别以罗马数字命名为Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ、Ⅳ、Ⅴ、Ⅵ、

Ⅶ波，其中仅Ⅰ、Ⅲ、Ⅴ波恒定，分别源自前庭蜗神

经、脑桥下段和上段（或中脑下段），其变化具有诊

断价值。脑干听觉诱发电位的主要判定指标包括

Ⅰ、Ⅲ、Ⅴ波潜伏期和Ⅰ ~ Ⅲ、Ⅲ ~ Ⅴ、Ⅰ ~ Ⅴ波峰间

潜伏期，Ⅴ波与Ⅰ波波幅比 < 0.50 也可作为判定指

标。当多发性硬化患者白质病灶不位于脑干时，如

果脑干听觉诱发电位异常则提示脑干可能存在亚

临床病灶；可疑为脑干症状或体征时，如果脑干听

觉诱发电位异常则考虑脑干病变。文献报道的多

发 性 硬 化 脑 干 听 觉 诱 发 电 位 异 常 率 为 32% ~
65.20%［1⁃3］。脑干听觉诱发电位异常程度与脑干病

灶大小有关，多发性硬化患者表现为脑干症状或体

征时，如果脑干听觉诱发电位正常则可能是由于病

灶较小或对脑干听觉传导通路无明显影响。脑干

听觉诱发电位异常率和异常程度与多发性硬化病

程相关，病程越长、异常率越高［1⁃3］。

3. 体感诱发电位 是用于评价躯体感觉传导通

路完整性的电生理学检测技术，对躯体感觉系统任

意一点施以适当电刺激，较短时间内该通路任何部

位均能检测出电活动，该反应具有特定形式，并与

电刺激之间具有明显锁时关系。体感诱发电位可

以反映感觉神经、神经根、脊髓、脑干和大脑感觉传

入功能，体感诱发电位在脊髓的传导主要由后索完

成。上肢体感诱发电位刺激点主要选择正中神经，

记录部位为锁骨上窝（Erb's 点）、颈椎棘突（C7）和头

部相应感觉区；下肢刺激点主要选择胫后神经，记

录部位为腘窝、胸椎棘突（T12）和头部相应感觉区。

体感诱发电位的主要判定指标包括潜伏期、峰间潜

伏期、相应波的侧间潜伏期差值和波形，而波幅变

异较大。体感诱发电位潜伏期绝对值受身高、肢长

的影响，而峰间潜伏期不受上述因素的影响。体感

诱发电位的异常表现主要为潜伏期延长或某一成

分缺失。大量研究显示，体感诱发电位诊断多发性

硬化的阳性率为 65% ~ 80%，存在感觉障碍的患者

体感诱发电位异常率较高，为 75%，而无感觉障碍

的患者稍低，约 42%［7］。体感诱发电位异常率与多

发性硬化分型密切相关，确诊的、可能的和可疑的

多发性硬化异常率分别为 68% ~ 96%、58% ~ 79%和

30% ~ 60%［1⁃3］。一般情况下，下肢体感诱发电位异

常率高于上肢，可能与下肢感觉传导通路长、易受

侵犯有关。当存在锥体束征时，体感诱发电位异常

率会相应升高。部分多发性硬化患者虽无深感觉

障碍体征，但体感诱发电位仍可出现异常，其原因

可能是既往发作时病症较轻而被忽视，但与体感诱

发电位有关的感觉系统病灶仍存在或由于新发病

灶较小不足以引发深感觉体征；临床症状恶化者，

不论是否伴深感觉障碍，其体感诱发电位均明显异

常，但恢复期并不随之好转，甚至在相当长的时间

内不能恢复正常。因此，体感诱发电位不能作为临

床疗效的判断指标［1⁃3］。

4. 运动诱发电位 是予大脑运动皮质磁刺激或

电刺激后，在相应肌肉组织上记录到复合肌肉动作

电位（CMAP），从而评价中枢神经系统运动传导功

能的电生理学检测技术。由于电刺激可引起疼痛，

目前多采用经颅磁刺激（TMS）技术进行运动诱发电

位检查。大脑皮质刺激产生的肌电反应潜伏期分
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别减去颈部和腰部刺激产生的潜伏期，即可得出上

肢和下肢肌肉的中枢传导时间。有研究显示，多发

性硬化中枢运动传导时间（CMCT）明显延长，系脱

髓鞘损害累及锥体束所致，与运动功能损害程度明

显相关。Hess 等［8］对 83 例多发性硬化患者的运动

诱发电位进行分析，结果显示其总异常率约 72%，

其中确诊的、可能的和可疑的多发性硬化异常率分

别为 79%、54%和 50%，而视觉、体感和脑干听觉诱

发电位异常率分别为 67%、59%和 39%。由此可见，

多发性硬化患者运动诱发电位异常率较高。

5. 多模式诱发电位与临床相关性 以往研究表

明，单项诱发电位不能预测多发性硬化患者转归和

预后。2010 年，Pelayo 等［9］开展的一项临床试验旨

在研究多模式诱发电位是否对临床孤立综合征

（CIS）复发或进展至残疾具有预测价值，以及能否提

供 MRI 以外的有效信息。该研究共纳入 245 例临床

孤立综合征患者，均行视觉、体感和脑干听觉诱发

电位检查，且于首次发作 3 个月内完成头部 MRI 扫
描，平均随防 76.40 个月；结果显示：3 项诱发电位均

正常者 71 例占 28.98%、1 项诱发电位异常者 115 例

占 46.94%、2 项异常者 40 例占 16.33%、3 项均异常者

19 例占 7.75%，3 项诱发电位均异常的患者进展为

中残的风险增加，并且独立于基线 MRI 结果。多发

性硬化患者诱发电位异常的价值在于肯定临床不

确定的病灶和发现亚临床病灶。诱发电位异常与

各传导通路的症状与体征相关。横断面研究业已

证实，多模式诱发电位与扩展残疾状态量表（EDSS）
评分之间具有一定相关性［10］，病程长、残疾程度严

重的多发性硬化患者，无论是多模式诱发电位还是

运动诱发电位均更易表现出异常或异常程度更明

显［10⁃11］。纵向研究也显示，视觉诱发电位和运动诱

发电位异常与随访 2 年的 EDSS 评分相关，且多模式

诱发电位异常可以预测残疾进展［12］。自 MRI 问世

以来，诱发电位对多发性硬化的诊断价值有所降

低，MRI 对幕上脑室周围病灶十分敏感，而这些病灶

可能并不累及感觉或运动传导通路，使诱发电位不

出现异常。由于诱发电位对脑内病灶的诊断敏感

性低于 MRI，故对临床孤立综合征向多发性硬化转

化的预测价值十分有限。目前，MRI 是诊断多发性

硬化的主要手段，诱发电位有助于定位 MRI 不易检

出的视神经、脊髓后索等传导束异常，为病灶的空

间多发性提供证据，是 MRI 有价值的补充［1⁃4］。

总之，诱发电位作为监测多发性硬化病情和预

测预后的辅助手段，比确定多发性硬化的诊断和发

现疾病活动性更有临床价值［6］。

二、吉兰⁃巴雷综合征

吉兰⁃巴雷综合征是一类免疫介导的急性炎性

周围神经病，也是感染后神经 ⁃肌肉麻痹的常见病

因。临床特征为急性发病，症状可于数天至 4 周内

达高峰，表现为多发性神经根和周围神经损害，伴

脑脊液蛋白⁃细胞分离现象，呈单相病程，对免疫调

节治疗有效。该病包括急性炎性脱髓鞘性多发性

神 经 根 神 经 病（AIDP）、急 性 运 动 轴 索 型 神 经 病

（AMAN）、急性运动感觉轴索型神经病（AMSAN）、

Miller⁃Fisher 综合征、急性泛自主神经病和急性感觉

神经病等亚型。急性炎性脱髓鞘性多发性神经根

神经病为原发性脱髓鞘型，是吉兰⁃巴雷综合征之经

典类型，急性运动轴索型神经病是原发性运动轴索

损害型，为临床常见变异型。二者若单纯根据临床

表现难以区分，而电生理学检测对明确诊断、分型

和判断预后起决定性作用［13］。

1. 电生理学诊断标准 神经电生理学检测对吉

兰⁃巴雷综合征的诊断至关重要。运动神经传导速

度（NCV）用于提示周围神经脱髓鞘病变，在非嵌压

部位出现传导阻滞或异常波形离散，对诊断脱髓鞘

病变更具有临床价值。目前，Hadden 等［14］1998 年

发表的，以及 Van den Bergh 和 Piéret［15］2004 年发布

的电生理学诊断标准广泛应用于临床，据此区分急

性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病和急性运动

轴索型神经病（表 1）。在一项纳入 53 例急性炎性脱

髓鞘性多发性神经根神经病患者的临床研究中，以

40 例肌萎缩侧索硬化症（ALS）和 32 例糖尿病神经

病变患者作为对照，结果显示：Van den Bergh 和

Piéret 诊断标准的敏感度和特异度为 72%和 100%。

2010 年公布的《中国吉兰⁃巴雷综合征诊治指南》中

急性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病的电生理

学诊断标准（表 1）为：（1）运动神经传导，至少 2 根运

动神经存在下列至少 1 项异常，即远端潜伏期较正

常值延长 > 25%；运动神经传导速度较正常值减

慢 > 20%；F 波潜伏期较正常值延长 > 20%和（或）出

现率下降等；运动神经部分传导阻滞，周围神经近

端/远端复合肌肉动作单位负相波波幅比值下降 >
20％、时限增宽 < 15％；异常波形离散，周围神经近

端/远端复合肌肉动作单位负相波时限比值增宽 >
15％。（2）感觉神经传导一般正常，但异常时不能排

除诊断。（3）针极肌电图，单纯脱髓鞘病变肌电图正
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常，若继发轴索损害，于发病 10 天至 2 周后可出现

异常自发电位。随着神经再生，可出现运动单位电

位时限增宽、波幅增高、多相波增多和运动单位丢

失。急性运动轴索型神经病的电生理学诊断标准

（表 1）为：（1）运动神经传导，远端复合肌肉动作单

位波幅较正常值下限下降 > 20％，严重时无复合肌

肉动作单位，2 ~ 4 周后重复检测无改善；除嵌压性

周围神经病常见受累部位外，所有受检神经均不符

合急性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病的电生

理学改变（至少检测 3 根神经）。（2）感觉神经传导，

通常正常。（3）针极肌电图，早期即可见运动单位募

集减少，发病 1 ~ 2 周后可见大量异常自发电位，此

后随着神经再生，运动单位电位时限增宽、波幅增

高、多相波增多。

2. 电生理学检测价值 对于疑似吉兰⁃巴雷综

合征的患者，电生理学检测对明确诊断和排除类似

疾病至关重要。吉兰⁃巴雷综合征的特征性电生理

学改变呈多灶性神经脱髓鞘，与疾病严重程度和受

检神经数目密切相关，但在病程不同阶段略有不

同。在整个病程中，电生理学检测对 95%吉兰⁃巴雷

综合征患者均有诊断价值［16］。发病早期或 1 周后复

查时神经传导检测发现多灶性脱髓鞘改变，对明确

诊断急性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病极具

临床价值，且诊断敏感性和特异性良好。由于脱髓

鞘病变以周围神经近端和远端受累为特征，急性炎

性脱髓鞘性多发性神经根神经病早期电生理学改

变呈 F 波潜伏期延长或出现率下降，其次是远端神

经潜伏期延长、传导阻滞或波形离散，发病 2 ~ 3 周

方出现神经传导速度减慢，故不适用于早期诊断。

据文献报道，神经传导速度对早期急性炎性脱髓鞘

性多发性神经根神经病的诊断敏感度仅为 22%［17］，

发病 5 周时可升至 87%［18］。早期神经传导检测敏感

性较低，与多种因素有关：一是，急性炎性脱髓鞘性

多发性神经根神经病常见脱髓鞘部位包括神经根、

远端神经节段和常见嵌压部位，而常规神经传导检

测不包括神经根，且嵌压部位通常排除在检测行列

之外。二是，受检运动神经数目不足或其异常尚未

达到诊断标准。三是，感觉神经异常滞后于运动神

经［19］。针极肌电图无特异性改变，早期可见募集电

位减少，发病 3 ~ 4 周后可见纤颤电位。异常自发电

位提示轴索损害，发病 4 周内可见于 20% ~ 64%的吉

兰⁃巴雷综合征患者，此后 2 ~ 4 个月的随访过程中

远端和近端肌肉异常自发电位十分常见，与多灶性

神经病变一致［16］。急性运动轴索型神经病发病的

最初数日内，复合肌肉动作电位波幅选择性下降至

不能引出，因此针极肌电图可以早期发现纤颤电

位，有助于诊断。

临床医师不能期望每例急性炎性脱髓鞘性多

发性神经根神经病患者均满足上述脱髓鞘病变的

诊断标准，特别是在疾病早期［19］。吉兰 ⁃巴雷综合

征早期治疗十分有效，根据临床表现在排除其他诊

断后即可开始治疗。

Item
AIDP

Conduction velocity
Distal latency
F⁃wave latency
Conduction block
Temporal dispersion

AMAN

Hadden, et al［14］ (1998)
At least two nerves have one ofthe following
< 90% LLN, < 85% if distal CMAP <50% LLN
> 110% ULN, > 120% if distal CMAP <LLN
> 120% ULN
Proximal/distal CMAP decrease > 50%and distal CMAP > 20% LLN
Not included
None of the above except distal CAMP <10% of LLN in one nerve
Distal CAMP < 80% LLN in at leasttwo nerves

Van den Bergh and Piéret［15］ (2004)
At least two nerves have one ofthe following
< 70% LLN
> 150% ULN
> 125% ULN, > 150% if distalCMAP < 20% LLN
Proximal/distal CMAP decrease >50%
CMAP duration increase > 30%

Chinese GBS Guideline (2010)
At least two nerves have one of thefollowing
< 80% LLN
>125% ULN
> 120% ULN
Proximal/distal CMAP decrease > 20%(CMAP duration increase < 15%)
CMAP duration increase > 15%
None of the above in all nerves

Distal CAMP < 80% LLN or absent

表 1 急性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病和急性运动轴索型神经病的电生理学诊断标准

Table 1. Electrophysiological diagnostic criteria for AIDP and AMAN

GBS，Guillain⁃Barré syndrome，吉兰⁃巴雷综合征；AIDP，acute inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy，急性炎性脱髓鞘性多发性神
经根神经病；AMAN，acute motor axonal neuropathy，急性运动轴索型神经病；LLN，lower limit of normal，正常参考值下限；ULN，upper limit
of normal，正常参考值上限；CMAP，compound muscle action potential，复合肌肉动作电位
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三、重症肌无力

重症肌无力是一种神经⁃肌肉接头传递障碍的

获得性自身免疫性疾病。当临床怀疑重症肌无力

时，神经电生理学检测能够辅助诊断，排除其他神

经肌肉疾病，并监测疗效等。重症肌无力出现电生

理学异常的基础是终板电位（EPP）未达到引起动作

电位（AP）的阈值，故部分肌纤维不能去极化，表现

为重复神经电刺激出现衰减反应、单纤维肌电图出

现冲动阻断，而且终板电位达动作电位阈值的时间

变化形成单纤维肌电图神经 ⁃肌肉接头间的颤抖

（jitter）。

1. 重复神经电刺激 系诊断重症肌无力常用的

电生理学检测方法，优点为操作简便、无需患者配

合，并可通过高频刺激与 Lambert⁃Eaton 肌无力综合

征（LEMS）相鉴别；缺点是诊断阳性率低，尤其是对

眼肌型和轻型重症肌无力。重症肌无力重复神经

电刺激的特征性改变为复合肌肉动作电位波幅或

面积衰减，但这种改变并非重症肌无力所特有，其

他神经肌肉疾病如多发性硬化、运动神经元病、周

围神经病、神经根病变和肌肉病亦可出现。近端肌

肉重复神经电刺激诊断重症肌无力的敏感性高于

远端肌肉，刘银红等［20］对 80 例重症肌无力患者 5 块

肌肉的低频重复神经电刺激进行对比研究，发现三

角肌的诊断敏感度最高约 68%、小指外展肌最低为

23%，而口轮匝肌（48%）、斜方肌（46%）、肘肌（41%）
介于二者之间。尽管远端肌肉重复神经电刺激阳

性检出率低，但由于检查时肢体易于固定、患者耐

受性良好、动作伪差小、结果可靠性高等优点，该项

技术在许多实验室仍是一线检查方法，若呈阴性，

再进一步行近端肌肉检查。Benatar［21］对国外 20 项

临床研究进行系统评价显示，重复神经电刺激对眼

肌型和全身型重症肌无力的诊断特异度均为 95%，

而对眼肌型重症肌无力的诊断灵敏度 < 30%、全身

型约 80%。刘银红等［20］对眼肌型和全身型重症肌

无力的重复神经电刺激结果进行比较，发现同时检

测 5 块肌肉时眼肌型阳性检出率为 54%、全身型高

达 92%，表明重复神经电刺激的诊断敏感性可随疾

病严重程度的增加而增加，且重症肌无力不同肌肉

受累程度不完全平行，增加受检肌肉数目可提高诊

断敏感性。既往研究还发现，重复神经电刺激的衰

减幅度与疾病严重程度密切相关［22］。Desmedt［23］的

研究显示，3 ~ 5 Hz 的重复神经电刺激可引起重症肌

无力衰减反应，因为这一刺激频率易引起乙酰胆碱

量子释放的下降。刘银红等［20］认为，重症肌无力患

者重复神经电刺激波幅衰减主要出现在低频刺激

时；高频刺激虽也有波幅衰减，但绝大多数伴低频

衰减；仅个别患者表现为高频刺激波幅衰减而低频

无衰减。因此，重症肌无力患者应尽量避免予以 >
10 Hz 的高频刺激，除非需排除突触后膜病变如

Lambert⁃Eaton 肌无力综合征。

2. 单纤维肌电图 为一项高选择性记录技术，

当肌肉随意活动或在电刺激下轻度收缩时，单纤维

针电极可记录到同一运动单位内 2 条以上肌纤维的

动作电位，2 条肌纤维动作电位之间的时间变化即

为颤抖，是神经⁃肌肉接头安全系数的最敏感指标。

重症肌无力单纤维肌电图异常呈现颤抖增加伴或

不伴传导阻滞，而纤维密度（FD）正常或轻度增高。

无临床症状的肌肉单纤维肌电图亦能检出颤抖增

加，其诊断敏感性高于重复神经电刺激，应根据肌

无力的分布选择被检肌肉：肢体无力的重症肌无力

患者，常以伸指总肌作为首选肌肉，仅检测 1 块肌肉

时，眼肌型和全身型重症肌无力的异常率分别为

63%和 89%［24］；若第 1 块肌肉正常，可根据临床症状

选择另一块肌肉进行检测，此时眼肌型的异常率约

为 98%、全身型为 99%［25］。对于症状局限于眼肌的

患者，可首选额肌、眼轮匝肌或口轮匝肌，若正常再

进一步检测伸指总肌。约 60%的眼肌型患者伸指

总肌单纤维肌电图异常，提示电生理学异常较临床

受累更为广泛。对于肌肉特异性受体酪氨酸激酶

（MuSK）抗体阳性的患者，面肌或躯干肌单纤维肌电

图具有较高的临床价值。由于单纤维肌电图诊断

敏感性高，对轻型和眼肌型重症肌无力的诊断具有

较好实用价值［25］。正是由于单纤维肌电图的高敏

感性，有学者提出，对于临床无力的肌肉，若颤抖正

常，可排除重症肌无力的诊断［26］。大多数重症肌无

力患者病情严重程度与颤抖值有关。同一块肌肉

两次单纤维肌电图测值增加 10%，约 2/3 的患者病

情加重；相反，若两次测值减小 10%，80%的患者有

肯定的临床改善。因此，重症肌无力的病情变化与

任一肌肉测值变化明显相关［27］。刘银红等［28］业已

证实，单纤维肌电图异常程度与病情严重程度具有

良好的相关性，因此系列单纤维肌电图对监测病情

变化有一定参考价值。早期研究认为，当重症肌无

力患者伸指总肌颤抖值 > 50 μs 时，眼肌型易进展为

全身型［29］。但此后的大样本回顾性和前瞻性临床

研究均未得出相同结论［30⁃31］，因此认为，单纤维肌电
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图不能预测眼肌型最终是否进展为全身型。

3. 常规肌电图 一般情况下，重症肌无力患者

神经传导速度、复合肌肉动作电位波幅、远端潜伏

期和迟发性反应检测均正常。对于疑似重症肌无

力患者，针极肌电图检测之目的是排除临床表现类

似重症肌无力的疾病，如周围神经病、炎症或眼肌

肌病。在重症肌无力的病理过程中，由于连续放电

时运动单位动作电位（MUAP）形态不断变化，典型

的肌电图表现为单个运动单位动作电位波幅变化，

强收缩时呈干扰相，但临床重度无力的肌肉，随着

肌肉的持续收缩，干扰相密集度逐渐降低。对于血

清 MuSK 抗体阳性的重症肌无力患者，常规肌电图

检查十分重要，临床受累肌肉可出现肌源性和神经

源性损害的运动单位动作电位改变［27］。

四、多发性肌炎和皮肌炎

特发性炎性肌病（IIM）是一组以四肢近端肌肉

受累为突出表现的异质性疾病，以多发性肌炎和皮

肌炎常见，女性多于男性，其中皮肌炎较多发性肌

炎更为常见。二者常呈亚急性发病，数周至数月内

出现对称性四肢近端肌无力。皮肌炎除肌无力外，

还表现有特征性的皮肤受累，肌肉组织活检呈现骨

骼肌纤维坏变、炎性细胞浸润。多发性肌炎和皮肌

炎为自身免疫性疾病，发病机制与免疫失衡有关，

包括细胞免疫和体液免疫异常，故可在患者体液中

检出多种肌炎特异性抗体和肌炎相关抗体等自身

抗体。

多发性肌炎和皮肌炎的电生理学检查由针极

肌电图和神经传导检测两部分组成，其临床诊断价

值为：（1）确定肌源性损害的存在。（2）排除其他类

似肌炎的神经肌肉疾病。（3）评价肌纤维损害程

度。（4）确定肌纤维损害范围。（5）指导活检组织的

选择。（6）评价病情进展或对治疗的反应［32］。针极

肌电图对多发性肌炎和皮肌炎的诊断和预后评价

十分重要。约有 90%的急性活动期患者可出现肌

电图异常，主要表现为：（1）肌膜易激惹现象，包括

插入电位延长、纤颤电位和正锐波，尽管这些电生

理学表现一直认为是急性神经源性改变的特征，但

是节段性肌纤维坏死也可引起同样表现，呈慢性病

程的患者尚可见复合重复放电（CRD）。肌炎时纤颤

电位常见于脊旁肌，因此所有肌炎患者行肌电图检

查均应包括此肌肉。（2）短时限、低波幅的多相运动

单位动作电位，即肌病性运动单位动作电位，这是

由于运动单位内功能性肌纤维数目下降和残留肌

纤维放电同步性破坏所致。（3）运动单位动作电位

快速和早期募集，即以一定肌力收缩时有更多的运

动单位动作电位参与放电，提示运动电位内功能性

肌纤维数目减少［33］。肌电图异常与临床症状具有

相关性，因此纤颤电位和异常运动单位动作电位以

近端肌肉常见［33］。另有 10％ ~ 15％的患者肌电图

检查可无明显异常。少数患者临床表现为广泛性

肌无力，而肌电图仅呈脊旁肌异常。在多发性肌炎

和皮肌炎慢性期，部分运动单位动作电位可表现为

高波幅、长时限、伴卫星电位、多相波，可能与继发

性神经侧支芽生使失神经的肌纤维重获神经支配

有关。病程超过 2 年的患者，可长、短时限运动单位

动作电位并存于同一块肌肉，称混合电位。多发性

肌炎和皮肌炎患者神经传导速度、远端潜伏期和感

觉神经电位波幅一般无异常，同时合并多发性神经

病或单神经病时可呈现异常。肌电图也是监测多

发性肌炎和皮肌炎病情活动的客观指标，因为肌膜

易激惹程度决定肌炎的活动度［34］。活动期肌肉内

可出现大量纤颤电位和正锐波、插入电位延长及肌

病性运动单位动作电位。随着糖皮质激素治疗的

有效性，纤颤电位和正锐波逐渐减少，肌病性运动

单位动作电位比例亦随之下降［33］。糖皮质激素治

疗过程中，患者可再次出现新的肌无力表现，肌电

图有助于鉴别肌炎复发或类固醇肌病，若肌无力症

状恶化而肌电图未出现纤颤电位等肌膜易激惹现

象，则提示可能存在类固醇肌病而非肌炎复发［35］。
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下期内容预告 本刊 2014 年第 10 期报道专题为神经免疫性疾病临床研究，重点内容包括：免疫稳态与重症肌无力的目标治

疗；边缘性脑炎研究进展；视神经脊髓炎谱系疾病神经眼科表现；多发性硬化诊断与治疗进展；脂肪间充质干细胞调节 CD4+T 细
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