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摘要 目的：分析面肌麻痹伴感觉异常（FDP）的临床特点，以加深临床医生对其的认识，提高诊治水平。方

法：建立吉兰-巴雷综合征（GBS）谱系疾病数据库并筛选出FDP患者的临床资料，回顾性分析其临床表现、辅

助检查、治疗及预后。结果：在纳入 279例患者的GBS数据库中共筛选出 11例FDP病例，平均年龄（49.1±

18.4）岁。9例发病前有诱发因素；所有患者均表现为面肌麻痹和感觉异常，其中8例面肌麻痹累及双侧；9例

以肢体感觉异常起病，2例以面肌麻痹起病。所有患者存在脑脊液蛋白细胞分离，但血清抗神经节苷酯抗体

阴性。所有患者四肢周围神经传导异常，73%电生理分型为急性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病（AIDP）

型；面神经传导正常或轻度异常；瞬目反射均异常，主要表现为患侧R1、R2和健侧R2’消失或潜伏时延长。

所有患者均接受免疫球蛋白或激素冲击治疗，预后良好。结论：FDP是一种罕见的GBS亚型，病变累及四肢

周围神经和面神经，多为脱髓鞘性病变，且很少与血清抗神经节苷酯抗体相关，早期诊断依靠临床表现和辅

助检查。该亚型经治疗后预后良好。
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吉兰 - 巴雷综合征（Guillain-Barré syndrome，

GBS）是一类主要累及周围神经系统的免疫介导性

疾病，各亚型临床表现不同。面肌麻痹在GBS患者

中并非罕见，但多以核心特征之外的附加形式存在

于经典型、咽-颈-臂无力、Miller-Fisher 综合及多颅

神经炎等亚型中[1-3]。作为GBS的局灶变异型，面肌

麻痹伴感觉异常（facial diplegia and paresthesias，

FDP）亚型的不同之处在于其以面神经麻痹为核心

特征，而没有四肢无力或其他颅神经受损的症状，

容易导致误诊和漏诊。本研究对 11例FDP患者的

临床资料进行总结，旨在加深临床医生对该亚型的

认识。

1 资料与方法

1.1 一般资料

收集2018年1月至2021年6月河南省人民医院

收治的279例GBS患者的临床资料建立数据库，所有

患者的诊断符合2014年GBS分类专家组制定的GBS

分型标准[4]。从中筛选出FDP型患者 11例，包括男

7例，女4例；发病年龄29～85岁，平均（49.1±18.4）岁。

11 例患者临床资料完整，均接受脑脊液、神经传

导、瞬目反射、颅脑磁共振成像（magnetic resonance

imaging，MRI）及血清抗神经节苷酯抗体等检查。

本研究通过河南省人民医院伦理委员会审核批准

[(2017)轮审第(46号)]。

1.2 方法

回顾性分析患者的临床表现、辅助检查结果、

治疗及预后等临床资料。

2 结果

2.1 临床表现

所有患者均为急性起病，2 周内达到疾病高

峰。发病前上呼吸道感染4例，不明原因发热1例，

Epstein-Barr病毒感染1例，腹泻1例，疫苗接种1例，

不明原因头痛 1例，无诱发因素 2例。以肢体感觉

异常起病 9例，发病后 3～7 d、平均（4.7±1.7）d内出

现面肌麻痹；以面肌麻痹起病2例，分别在发病后第

4天和第10天出现肢体感觉异常。表现为单侧面肌

麻痹 3例；表现为双侧面肌麻痹 8例，其中 2例首先

累及一侧后在数天内累及对侧，且症状以首发侧为

重，余 6例双侧面肌对称性同时受累。病程中伴随

腰背部疼痛或（和）味觉减退5例。神经系统查体可

见所有患者均有不同程度的单侧或双侧周围性面

神经麻痹；存在浅感觉异常的客观体征7例；腱反射

减弱或消失8例，腱反射正常或亢进3例；所有患者

四肢肌力、共济运动正常；病理征阴性。

2.2 辅助检查

所有患者在起病后第3～20天，平均（11.6±4.4）d

行脑脊液检查；脑脊液蛋白水平升高[0.6～2.8 g/L，

平均(1.1±0.6)g/L]，脑脊液压力、细胞数均正常[(1～

10)×106/L，平均(5.0±2.9)×106/L]。所有患者血清抗

神经节苷酯抗体阴性。面神经的神经传导检测结

果显示，正常 5例，潜伏时延长 2例，波幅低平 4例。

所有患者瞬目反射均异常，其中 6例双侧对称性面

肌麻痹患者和 1 例单侧面肌麻痹患者表现为双侧

R1、R2、R2’消失或潜伏时延长，4例单侧面肌麻痹

和双侧不对称性面肌麻痹患者表现为患侧（或病重
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侧）R1、R2消失伴健侧（或病轻侧）R2’消失、R1潜伏时延长。11

例患者四肢神经传导均存在异常，以运动及感觉神经传导速度

减慢、末端潜伏时延长为主，常伴有感觉神经动作电位或远端复

合肌肉动作电位波幅低平；根据Hadden神经电生理分型诊断标

准 [5]，8 例为急性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病（acute

inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy，AIDP）型，3

例不能分型。所有患者行颅脑MRI检查，其中1例四肢腱反射

亢进患者行头部、颈椎、胸椎MRI增强检查，均未见可解释临床

症状的责任病灶。

2.3 治疗及预后

1例患者接受甲泼尼龙冲击治疗（0.5～1.0 g/d，连续应用3 d

后逐渐减量）；8例接受人免疫球蛋白治疗（0.4g/kg/d，共3～5 d）；

2例接受甲泼尼龙冲击联合人免疫球蛋白治疗（使用剂量同上）；

均辅以B族维生素类药物和眼角膜保护措施。所有患者住院天

数6～14 d，平均（9.9±2.0）d。所有患者出院时均有好转。6个月

后，电话随访，除2例患者遗留不影响日常生活的轻度肢体末梢

麻木外，余患者均痊愈。

3 讨论

自1916年GBS被报道[6]以来，越来越多的亚型被纳入GBS

疾病谱系中。以面肌麻痹和肢体感觉异常为主要表现的GBS

病例早有报道[7,8]，但直到1994年“facial diplegia and paresthesias

(FDP) ”的概念才被Ropper首次提出[9]，并被定义为一类GBS亚

型。2009年，Susuki等[10]对22例FDP患者的临床特点进行归纳

总结。2014年GBS分类专家组以临床表现为主要依据制定了

GBS诊断和亚型分类的新标准[4]，明确地把FDP同Miller-Fisher

综合征、咽-颈-臂无力、截瘫型GBS、Bickerstaff脑干脑炎等一起

划分为GBS的少见变异型，并提出了FDP的诊断要点，即以面

肌麻痹、腱反射减弱或消失为核心，常伴有四肢感觉异常，不伴

眼肌麻痹、共济失调和肢体无力，神经电生理证据可支持诊断。

同时专家组将该亚型的命名进一步调整为“bifacial weakness

with paraesthesias (BFP)”，中文翻译为“双侧面肌麻痹伴感觉异

常”，突出了 FDP 中面肌麻痹常双侧受累的特点。1 年后，

Wakerley等[11]对该亚型进行了详细的阐述和补充，并提出修订

版的诊断标准：（1）核心特征：①面肌麻痹（双侧或单侧受累）和

腱反射减弱或消失（亦可正常）；②无眼肌麻痹、四肢或颈部无

力、共济失调；③单相病程，起病到高峰间隔 12 h～28 d。（2）支

持特征：①前驱感染症状；②面肌麻痹之前或同时出现四肢末梢

浅感觉异常；③周围神经受损的神经电生理证据；④脑脊液蛋

白-细胞分离。

目前，FDP的概念已被广泛认可，但该亚型在临床中非常少

见。国外1项涉及250余例GBS患者的前瞻性研究显示Miller-

Fisher综合征（5%）和咽-颈-臂无力（3%）是最常见的变异型，而

FDP 型患者仅占 1%[12]，亦有研究报道 FDP 发生率不到 1%[13]。

本研究中FDP在GBS谱系疾病中的发生率为3.9%，略高于国外

研究，尚需更多研究探讨不同地区的亚型分布率是否存在差

异。本组资料中82%的患者发病前有诱发因素，四肢末梢感觉

异常和周围神经电生理检查结果均提示多发性周围神经受损；

所有患者均为单相病程，且存在脑脊液蛋白-细胞分离现象，多

存在腱反射减弱或消失，为FDP的诊断提供了思路和证据。本

研究中最常见的首发症状为肢体感觉异常（82%），面肌麻痹则

在数天后出现，且以双侧受累为主，首发侧病情更重，与先前研

究结果一致[10]。这提示临床工作者在对四肢感觉异常患者的诊

治过程中，应关注病程中可能出现的面肌麻痹，以避免忽略核心

症状而导致FDP的误诊或漏诊。虽然感觉异常是FDP重要的

表现之一，但其并非诊断FDP所必需。当患者仅有面肌麻痹而

无感觉异常时，如果病程特点、辅助检查结果等支持GBS，亦可

诊断为 FDP，Susuki等[10]将此类患者描述为“边缘型 FDP”。腱

反射减弱或消失在很长一段时间内被列为诊断GBS必备的条

件之一[14-16]，但随着越来越多伴腱反射亢进或正常的GBS病例被

报道，目前普遍认为腱反射亢进或正常不能排除GBS的诊断，

甚至有一众学者建议将其划分为一种独立的GBS变异型[17-19]，

FDP中亦有相关报道[20]。本组患者中有3例为腱反射正常或亢

进，但病程特点及辅助检查均支持FDP。

神经电生理检查对判断神经病变的性质和部位有重要作

用。有研究认为FDP为脱髓鞘性病变[11]，本研究中 73%的患者

电生理分型为AIDP，支持以上结论。至于其他不能分型患者，

可能与其处于神经病变早期阶段有关，因有研究指出早期不能

分型患者多在４周左右改变分型[21,22]。面神经的神经传导仅能

评估颅外段面神经状态，而瞬目反射可反映颅内外全段面神经

功能，两者联合检查有助于判断面神经受损部位。本组患者瞬

目反射均受损，表现为患侧R1、R2和健侧R2’消失或潜伏时延

长，而其中5例面神经神经传导正常，提示FDP中面神经损害可

能以近端为主，与先前研究一致 [23-25]。抗神经节苷酯抗体与

GBS中的轴索损害相关[21,26]，且可解释某些局灶变异型的发病

模式，如抗GQ1b抗体与Miller-Fisher综合征有关，抗GQ1b和抗

GT1a抗体与咽-颈-臂无力有关。FDP患者中罕见抗神经节苷

酯抗体，侧面反映其病变本质为脱髓鞘，但仍需进一步研究探索

FDP患者面神经上是否存在特殊的组成成分及与之相关的其他

致病性抗体。

面肌麻痹可由多种疾病所致，在诊断FDP时应注意与其他

疾病的鉴别。特发性面神经麻痹虽是面肌麻痹最常见的病因，

但病变局限于面神经。本研究中患者除面肌麻痹外亦有四肢周

围神经受损证据。神经结节病可模仿GBS发病[27]，累及面神经

和四肢周围神经，但其常呈进展性病程并伴有多系统症状，如发

热、血沉增快，可发现肺部、眼部或淋巴结病灶。本研究中所有

患者均为单相病程且无以上症状或病灶。神经感染患者亦可累

及面神经，但其伴有脑脊液细胞异常，如神经莱姆病患者常有脑

脊液淋巴细胞数升高。本研究中所有患者脑脊液细胞数均正

常。其他需鉴别的疾病还有脑干出血和梗死、小脑桥脑角综合

征、中耳炎、颅底骨折等[28]，本组患者的影像学中均未见相关病

灶。总之，详细的体格检查和辅助检查有助于 FDP 的明确诊

断。

FDP的治疗方案与其他亚型无异，常选人免疫球蛋白，其机
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制可能为中和致病性抗体和抑制自身抗体介导的补体激活[29]。

目前研究不推荐应用糖皮质激素[30]。本研究中患者以人免疫球

蛋白治疗为主，均取得了满意的疗效，提示 FDP 患者预后较

好。另外，为了避免FDP患者出现眼角膜溃疡等并发症，相应

的保护措施非常重要。

综上所述，FDP是GBS的一种局部变异型，常以肢体感觉

异常起病，数天内出现面肌麻痹。FDP临床罕见，目前国内对该

亚型的研究仅见于个案报道。本研究通过总结 11例FDP患者

的临床特点、实验室及神经电生理检查结果，为FDP作为GBS

的一种脱髓鞘性变异型提供依据。本研究尚存在一些不足，如

病例数不够庞大，在接下来的研究中我们将收集更多FDP患者

的临床资料，并与其他伴或不伴有面神经受累的 GBS 亚型对

比，以探讨其临床表型背后潜在的发病机制。
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