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·综述·

儿童肌张力障碍的研究进展

张 峰1 冯 珍1，2

肌张力障碍（dystonia）又称肌张力不全、肌紧张不全，是

一种不自主、持续性肌肉收缩引起的扭曲、重复运动或姿势

异常的综合征[1]。依据病因可分为原发性（或称特发性）和继

发性（或称症状性），成人仅 1/4的肌张力障碍患者为继发性

肌张力障碍，而儿童则以继发性肌张力障碍多见，1/3合并痉

挛存在，不随意运动型脑瘫是最常见的病因[2—3]。临床医生

常提到“儿童不是成人的缩影”，儿童的身体结构具有不成熟

性及发育性，儿童肌张力障碍的定义、评估和治疗同样有异

于成人，有其特殊性。
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表1 不同类型肌张力增高主要鉴别诊断特征对比[7]

主要特征
提高被动活动速度对阻力的影响
快速反向活动对阻力的影响
在固定的姿势中出现
自主活动对肌肉激活模式的影响
行为任务和情绪状态对肌肉活动模式的影响

痉挛

速度依赖性关节阻力
增加
延迟出现
仅存在于严重病例
极少
极少

肌张力障碍

持续或间歇肌肉收缩
无影响
即时出现
有
有
有

强直

不依赖于速度和姿势
无影响
即时出现
无
极少
极少

儿童肌张力障碍的临床表现与成人相比也有所区别[13]。

儿童在神经发育过程中的不同年龄段会产生不同运动模式，

婴儿期会出现特有的原始反射，这些在不成熟中枢神经支配

下所产生的生理现象在成人出现则会被视为异常表现，提示

中枢神经受损[14]。我们要再次强调，对儿童肌张力障碍进行

临床判断时需要与发育过程的生理现象或一过性现象相鉴

别[15]，例如学龄期的足内翻或足外翻、婴儿阵发性强直性上

视障碍、婴儿良性阵发性斜颈以及婴儿良性特发性肌张力障

碍等等[16—17]。与之相反，成人一些与肌张力障碍相关的特定

综合征，如书写痉挛、眼睑痉挛在儿童则很难被观察到[2]。

3 儿童肌张力障碍的病理及生理学研究

由于儿童处于生长发育的过程中，中枢神经系统的静止

性损伤也会表现出动态变化的临床症状，使儿童肌张力障碍

的病灶解剖定位变得更加复杂[18]。参考成人肌张力障碍的

研究结论，儿童肌张力障碍的产生很可能是由于发生了基底

核病变，因此，肌张力障碍也被认为是锥体外系症状[19]。然

而目前业内对于锥体系和锥体外系之间相互关联和相互依

存的认识越来越多，例如临床许多肌张力障碍患者中并无基

底核损伤的直接证据，而有些基底核损伤的患者中并不出现

肌张力障碍的临床表现[20—21]，这些现象提示基底核损伤并不

是肌张力障碍发病的决定性因素，大脑中其他神经核团在其

病理过程中同样有决定性作用。研究发现大脑中其他神经

核团包括小脑、脑干、感觉皮质损害同样可以导致儿童肌张

力障碍[22—24]。

肌张力障碍的发生机制仍然存在争议[12]。目前的理论认

为，虽然基底核-丘脑-皮质环路的功能失衡是引发肌张力障

碍的主要环节，但肌张力障碍患者存在着多个神经系统功能

水平的改变，包括脊髓、脑干、基底核、丘脑、大脑皮质水平功

能的改变以及感觉运动整合模式和神经可塑性的异常[25]。基

底核、丘脑功能紊乱使皮质兴奋性增高，机体在发病的过程

中接受了扭曲和过度运动的信号输入，脊髓和脑干中间神经

元抑制功能减弱和紊乱，同时机体对动作行为缺乏可靠的感

觉反馈不能及时调整运动的异常，与反射链接从而产生了异

常的运动输出，最终引起肌肉的不自主过度收缩或运动的不

协调[26—27]。

1 定义

虽然Oppenheim于 1911年首次描述肌张力障碍的对象

是儿童[4]，但学术界对于肌张力障碍研究的对象大部分集中

在成人，长期以来缺乏专门为儿童肌张力障碍制定的定

义。儿童系处在发育过程中的个体，其诊断、评定与治疗都

要考虑到儿童的不成熟性。一些婴幼儿的一过性或良性病

变容易误认为是肌张力障碍，如婴儿良性阵发性斜颈[5]。而

儿童的局灶性肌张力障碍形式较为刻板，容易误认为是抽

动[6]。因此，有学者指出儿童肌张力障碍套用成人标准显得

并不严谨[7]。2003年一个由多学科学者组成的研究小组发

布了儿童肌张力障碍定义的专家共识：儿童肌张力障碍系

一种不自主的持续或间歇的肌肉收缩所导致的扭曲和重复

运动，姿势异常，或两者均有的运动障碍。肌张力障碍常常

由自主运动引发或加剧，其表现和严重程度在不同时间可

以出现波动。可以因身体姿势、具体任务、情绪状态或意识

水平而出现程度改变 [7—8]。该共识认为严重的肌张力障碍

可以表现为肌张力增高，并将肌张力障碍引起的肌张力增

高进行单独分类，将其命名为肌张力障碍性肌张力增高

（dystonic hypertonia）。肌张力障碍性肌张力增高在成人仍

待明确[9]。

2 儿童肌张力障碍的临床特征

原发性肌张力障碍和继发性肌张力障碍的临床表现基

本相同[8]。儿童肌张力障碍临床比较典型的是不随意运动型

脑瘫中的肌张力障碍亚型，其临床表现最明显的特征是非对

称性姿势及不随意运动[10]，异常姿势常常取代或叠加于正常

的自主运动[8]。患儿骨骼肌的主动肌和拮抗肌运动不协调，

肌肉间歇性持续收缩，可造成反复的不自主运动和异常的扭

转姿势。累及的部位可以出现在颈部、四肢、躯干甚至全

身。这些临床表现常常由特殊的姿势或自主活动触发，在焦

虑状态、情绪激动时加重，而在安静、放松时可以减轻，除一

些特殊情况外（如肌张力障碍持续状态），深度睡眠时可以消

失[11—12]。

肌张力障碍的临床特点与痉挛及强直并不相同，有其独

特的特点。痉挛性肌张力增高存在速度依赖性，被动活动受

累肢体可出现“折刀样”表现。强直性肌张力增高安静状态

下肌肉仍呈持续收缩状态，自主活动会导致强直加剧但不会

出现不自主运动[7]。三者之间的临床特点见表1。
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4 儿童肌张力障碍的评定

对儿童进行准确的肌张力障碍评定取决于对肌张力障

碍的正确识别和评定工具的合理使用[28]。评定过程应尽量

避免环境及感觉刺激，不论是成人还是儿童肌张力障碍的评

定均应先观察后体格检查，并在坐位、站立位、仰卧位和同关

节屈伸状态下两个邻近体位观察患儿包括起始动作在内的

整个运动过程[7]。期间需要重点注意肌张力障碍的3个重要

临床特征：①相同肌肉反复、可预测的收缩；②自主活动时加

剧（如行走、跑及书写）；③“感觉诡计（sensory trick）”现象[28]。

“感觉诡计”现象的特征是对疾病累及或身体的邻近部位施加

包括触觉在内的刺激可以减轻肌张力障碍的严重程度[29]。成

人常见于头颈部肌张力障碍，儿童则主要见于四肢及躯干肌

张力障碍[28]。“感觉诡计”不是肌张力障碍必需的临床特征；

但如果观察到这一现象则非常有利于诊断肌张力障碍[30]。

在进行功能评定时我们遇到了同样的问题，成人的肌张

力障碍评定工具适合于儿童吗？表 2列出了国际上使用较

为广泛的肌张力障碍评定工具 [2]，其中使用最广泛的是

Burke-Fahn-Marsden 肌张力障碍评定量表[31]，然而，Marieke

Johanna Kuipe等[32]报道该量表对发育正常的儿童进行评定

也能得出阳性结果，该量表似乎只适用于成人或年长儿。专

门为儿童设计的量表只有少数几种，而且大部分只对继发性

肌张力障碍有较好的适用性[33—34]，效度较高的儿童肌张力障

碍评定量表有Barry-Albright Dystonia量表(BAD)[35]和儿童

运动障碍评定量表(MD-CRS)[36—37]两种。BAD[35]的评分范围

为 0—4分，分别对患儿眼、口、颈、躯干、双上肢、双下肢 8个

身体部位的肌张力障碍程度进行评估。MD-CRS有两个版

本，一个适用于 0—3岁儿童[36]，另一版本适用于 4—18岁儿

童[37]。虽然该量表有较好的信度及效度，但它不能有效的区

分出运动障碍的不同类型。儿童肌张力障碍常从婴儿期起

病，不同年龄段会出现不同的临床特点及生理功能，并且多

数肌张力障碍儿童均合并有其他运动障碍，制定儿童肌张力

障碍的评定工具显得非常困难，适宜的评估工具仍有待进一

步研究[5]。

表2 临床常用的肌张力障碍评定工具[2]

临床评估量表

The Hypertonia Assessment Tool
(HAT)

The Burke-Fahn-Marsden Movement
Scale
(BFM)

Barry-Albright Dystonia Scale
(BAD)

Unified Dystonia Rating Scale
(UDRS)

Global Dystonia Rating Scale
(GDS)

特点

用于不同临床特征的儿童肌张力增高的
鉴别：肌张力障碍、痉挛以及强直

用于评定原发性肌张力障碍

主要用于评定儿童继发性肌张力障碍

该量表与BFM比较包括了更多的身体部
位，并给予部位更加具体的定义

UDRS更为详细的版本

结果判读

通过对患儿的上肢或下肢牵伸及移动时的肌张力增高
成分进行7个项目的评分

分为两个部分：①运动量表：对9个身体区域进行评定；
②障碍量表：评定肌张力障碍对个体的日常活动及生活
的影响

评分范围为0—4分，分别对患儿眼、口、颈、躯干、双上
肢、双下肢8个身体部位的肌张力障碍程度进行评估

该量表对14个身体部位的肌张力障碍严重程度及过度
运动进行评定

比UDRS更加细化的评分标准（UDRS为0—4分，GDS
为0—10分)

5 儿童肌张力障碍的治疗

5.1 药物治疗

儿童肌张力障碍的药物治疗需要根据体重及年龄计算，

然而，遗憾的是多数儿童肌张力障碍的药物治疗缺乏儿童用

量标准，常常超药品说明书（off-lable）用药。临床上最常用

的药物有苯海索、巴氯酚及左旋多巴[38]，其中只有巴氯酚有

合规的儿童用药参考剂量，其他用药剂量均来自于小样本的

研究或专家共识。儿童处于身体及智能发育阶段，药物副反

应同样也被临床医生所重视，Cialone J[39]就在 2015年报道，

以往被认为非常安全的苯海索在治疗多巴胺反应性肌张力

障碍时可引起潜在的认知损害。然而类似儿童的临床研究

非常少，我们需要更多的临床观察及临床试验来指导安全及

合理用药。

药物治疗儿童脑瘫肌张力障碍疗效最为肯定的是抗胆

碱能药物，其中又以安坦（又名苯海索）的使用最为广泛[40]。

Sanger TD[41]通过一项对 23例患儿的非盲（open-label trail）

前瞻性研究发现，肌张力障碍性肌张力增高的患儿在使用苯

海索后可能出现症状加剧，而单纯肌张力障碍的患儿则可以

改善上肢功能。儿童对安坦的耐受性较好，每日最大耐受量

为80mg/d，加量至0.75mg/kg/d可以得到较好的疗效，且副作

用较少 [41]，而成人每日耐受量为 6—10mg/d，最大耐受量为

12mg/d[42—43]。巴氯芬也用于苯海索及左旋多巴治疗无效的

肌张力障碍患儿，多采用鞘内注射(intrathecal baclofen，ITB)

治疗，对于不同类型的肌张力障碍伴痉挛和疼痛的患者效果

较好[44]。左旋多巴适用于多巴胺反应性肌张力障碍患者(do-

pa-responsivedyslonia，DRD)[45]，小剂量即可取得明显疗效，

而对其他类型肌张力障碍无明显疗效[46]。

肉毒杆菌毒素（肉毒毒素）的神经肌肉阻滞能有效改善
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局部肌张力障碍性肌张力增高，特别是颈部肌张力障碍，且

副作用轻微 [47]。保妥适推荐剂量 1—20U/kg，最大量 400U，

丽舒妥推荐剂量1—20U/kg，最大量500U[48]。一般在注射后

5—7天起效，疗效持续3—6个月，配合牵伸训练能维持更长

有效周期[49—50]。肉毒毒素并不能提高肌力及改善运动功能，

建议与物理治疗及其他康复技术联合使用[51]。

5.2 物理疗法及作业疗法

由于儿童处于发育阶段，涉及大脑的发育性及可塑性，

且多数儿童肌张力障碍是无法根治的，治疗目标应该以改善

临床症状以及提高运动功能及生活技能为主[2]。出于运动疗

法及作业疗法对不随意运动型脑瘫患儿的治疗经验，一些可

改善运动障碍儿童常用的运动疗法如神经发育学疗法同样可

用于改善肌张力障碍儿童的运动功能及生活技能[52—53]。

限制诱导运动疗法（Constraint-induced movement thera-

py,CIMT）和双侧运动训练（BIM）在儿童康复领域常用于治疗

偏瘫型脑瘫患儿的上肢功能障碍[54]。限制诱导运动疗法重点

在于诱导患肢强化训练，双侧运动训练重点在于双手同时运

动以促进患肢的强化训练，两种方法常常结合使用，并且需要

一定的治疗强度。有报道称，限制诱导运动疗法对上肢局灶

性肌张力障碍的患儿有效[55]，投掷训练可以减轻早期发病的

轻度上肢肌张力患儿临床症状[56]。值得注意的是，这些研究

的受试对象都存在痉挛及肌张力障碍混合存在，还无法明确

这两种治疗方法对肌张障碍的单独益处。

生物反馈疗法通过反馈仪将异常模式放大反馈给受试

者，然后通过自身主观努力学会有意识控制调整自身生理、

心理，改变异常模式，从而达到减轻症状、帮助肌张力障碍患

者控制异常姿势产生的作用，在成人肌张力障碍患者被广泛

使用[57]。针对儿童肌张力障碍的研究显示肌电生物反馈可以

改善孩子的上肢功能[58]，视觉生物反馈可以改善孩子的肌肉

活性[59—60]，但缺乏同时采用多种反馈方式治疗的疗效研究。

经颅直流电刺激（tanscranial direct current stimulation,

tDCS）和 经 颅 磁 刺 激（transcranial magnetic stimulation,

TMS）是近十余年兴起的治疗成人运动障碍治疗方法。研究

显示，阴极 tDCS只能对特定亚型的肌张力障碍儿童在有限

的阶段减少不随意运动[61—62]，而阳极 tDCS不仅无效甚至可

能带来部分损害[63]。由于缺乏儿童TMS治疗的治疗时间、治

疗频率及治疗部位等参数，使得TMS治疗儿童运动障碍的

临床研究限入僵局，目前没有明显的证据支持TMS对儿童

肌张力障碍治疗有效性[2]。

5.3 外科治疗

选择性周围神经或肌肉切断术主要用于治疗继发性局

灶肌张力障碍，目前临床应用已逐步被局部注射肉毒毒素所

替代[43]。得益于CT及核磁共振的飞速发展，立体定向核团

毁损术的病灶定位更为精准，提高了儿童治疗的安全性[64]。

但仅适用于年龄超过 14岁，症状严重且其他治疗无效的单

侧或局灶肌张力障碍，且不适用于合并轴线症状或吞咽困

难、构音障碍的患者[65]。考虑到传统手术所带来的风险，肌

张力障碍的传统外科手术治疗已逐渐被微创手术所取

代[66]。脑深部电刺激（deep brain stimulation,DBS）内侧苍白

球治疗儿童原发性肌张力障碍及继发性肌张力障碍均取得

了良好疗效[63,67—68]，尤其对DYT1基因突变导致的肌张力障

碍儿童临床反应最佳[69]。与DBS治疗儿童原发性肌张力障

碍的良好适用性不同，目前仍然没有针对儿童继发性肌张力

障碍外科治疗的严格适应证，多数学者认为生存质量严重下

降、对药物反应差的继发性肌张力障碍患儿可以适用于DBS

治疗 [66,70]。DBS 在儿童治疗领域所涉及的参数（如电压、频

率、脉冲宽和刺激部位）也仍在进一步研究当中[71]。

6 展望

随着儿童肌张力障碍定义及发病机制的深入研究，越来

越多的治疗方法被应用于肌张力障碍儿童。未来如何对儿

童继发性肌张力障碍进行系统的治疗？如何研制信度效度

较高的儿童肌张力障碍评定工具；如何进一步明确儿童肌张

力障碍发病机制及定义？这一系列的问题仍尚待探索。
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