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  多系统萎缩(multiplesystematrophy,MSA)是
一种病因未明、具有进展性的神经系统退行性疾病,
以自主神经功能障碍、帕金森综合征和小脑综合征的

多种组合为主要临床表现。该病属于脑病科的临床

罕见病,早期诊断困难,预后不佳。《多系统萎缩诊断

标准中国专家共识(2022)》[1]中尚未提出明确的治疗

理念及治疗方法以延缓疾病进展,仍以针对自主神经

功能障碍及帕金森综合征等有限的对症支持治疗为

主。我国目前暂无完整的关于 MSA患者的流行病学

资料,最新的临床数据[2]显示我国 MSA患者起病后

的中位生存期约为6年,欧美国家 MSA患者的中位

生存期是9.8年。病情的快速进展伴恶化是本病的

显著特点,而随着罹患 MSA病程的延长,患者显现的

进行性失能表现,给患者及其家人带来巨大痛苦。崔

友祥副主任医师为全国中医临床特色技术骨干人才,
师承“国医大师”王庆国教授,王教授熟读经典,传承

发展“燕京刘氏伤寒学派”。崔师临床经验丰富,擅长

治疗脑病科疑难罕见疾病。崔师认为 MSA多因肾阳

虚而起,临床需以补肾助阳为本。笔者跟随崔师学

习,今分享一则崔师辨治 MSA的医案以供学习。

1 临床资料

患者王某,男,56岁,主因“走路不稳2年”于2019
年6月22日初次就诊。患者由轮椅推入脑病科门诊

诊室。患者家属代诉患者2年前无明显诱因出现走

路不稳,自觉肢体无力,双下肢乏力较甚,脚底软绵

感,行走不稳,时有头晕,无明显饮水呛咳,无意识障

碍及肢体麻木、抽搐。2年来因病情加重间断就诊于

当地医院(具体诊断及诊疗方案不详),上述症状仍进

行性加重,渐至行走不能,言謇语塞,饮水呛咳,书写

困难,伴有小便失禁,大便干结。
神经科查体:神志清楚,构音障碍。左上肢近端

肌力5级,远端肌力5级;左下肢近端肌力4级,远端

肌力4级;右上肢近端肌力5级,远端肌力5级;右下

肢近端肌力4级,远端肌力4级。双上肢肌张力正常,
双下肢肌张力增加,双下肢肌肉轻度萎缩。双手轮替

动作笨拙,双侧指鼻试验、跟-膝-胫试验不稳准,闭目

难立征、原地踏步试验无法完成。双侧痛觉、温度觉、
触觉及关节位置觉、音叉振动觉正常。生理反射正

常,病理反射阴性。余神经系统检查及内科检查未见

明显异常。
辅助检查:血常规、尿常规、大便常规、肝功能、肾

功能、电解质、心肌酶谱、血糖、糖化血红蛋白、血脂、
超敏C反应蛋白未见异常;凝血功能、甲状腺功能、乙
肝5项、丙肝抗体、艾滋抗体、梅毒抗体检测未见异

常。心脏彩超、双下肢深静脉彩超、胸部CT未见明显

异常。头磁共振成像(magneticresonanceimaging,

MRI)+头磁共振血管成像(magneticresonanceangi-
ography,MRA)见双侧额叶、双侧放射冠区缺血灶;小
脑萎缩;脑干体积变小;双侧筛窦炎;右侧椎动脉颅内

段较左侧纤细。脑弥散加权成像(diffusionweighted
imaging,DWI)未见急性脑梗塞。颈部血管 MRA成

像未见明显异常。日常生活能力评分10分,生活完

全依赖。
刻下证见神志清楚,精神差,面容呆板,面色苍

白;形体消瘦,头晕耳鸣,言语謇涩,饮水呛咳;行走不

能,双下肢肌肉萎缩,腰部冷痛,畏寒肢冷,自汗盗汗;
无胸痛及脘腹胀满,胃纳呆;小便失禁,便秘;舌红质

嫩,舌苔白厚腻,花剥苔,脉沉弱。
西医诊断为多系统萎缩。中医诊断为痿证(肾阳

虚证)。治以补肾助阳、益精填髓。治拟肾气汤合五

苓散加减,具体方药为附子20g、肉桂3g、桂枝10g、
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酒山茱萸20g、茯苓30g、山药15g、熟地黄30g、白
术20g、泽泻10g、猪苓9g、清半夏15g、姜厚朴10
g、麸炒枳实10g、盐益智仁15g、制远志15g。

服上方7剂后患者诉畏寒减轻,余上述诸证基本

同前,效不更方,上方继服14剂。此组中药毕,患者

自觉双下肢力量较前明显增加,可站立,可短词交流,
吐字尚清晰。再次辨证给药14剂,2周后见患者可搀

扶行走短距离(<50m),蹒跚步态,问答尚流利,签字

可,仍有小便失禁、大便困难,余症状亦较前有不同程

度改善,遂原方化裁再进,去制远志,加用金樱子12
g、盐菟丝子9g、郁李仁9g、火麻仁9g、炙甘草12g。
继续门诊中药治疗,根据症状进行中药随症加减。患

者症状好转明显,可见肾气汤合五苓散为底方药证

相合。
患者4年来多次复诊。2023年1月30日复诊见

患者独立行走,蹒跚步态,行走较稳妥;言语较前清

晰,问答尚流利,书写流畅,饮水无呛咳;无明显头晕

头痛;小便约束可,大便正常,1~2天1行;舌脉同前。
日常生活自理能力评分90分,生活轻度依赖。继续

辨证论治,坚持药证相符,临床随症加减。纵览诊疗

全过程,患者诸症减 轻,生 活 自 理 无 碍,临 床 疗 效

斐然。
按语:崔师认为,本案患者根于肾中元阳虚衰,遂

有诸症丛生,治宜补肾助阳、益精填髓。此为肾气汤

温肾助阳之证,又因患者小便失禁联用五苓散温阳化

气利水,故以二者为基础方药加减运用施治此患者。
方中附子与少量肉桂性辛甘大热,能走又能守,取其

“益火之源”,以补肾火助肾阳,亦助膀胱气化;桂枝辛

甘而温,功善温通经脉、助阳化气;三者共为君药,可
滋养虚损之肾阳,一助肾之气化,二加强肾之固摄。
中医学认为,肾为水火之脏,肾阴和肾阳是各脏阴阳

之根本,且“阴生于阳,阳根于阴”,阴阳双方相互依

存、相互制约、相互为用,肾阳虚衰多伴肾阴不足,故
需阴阳双补。另外,补阳之品大多辛温燥烈,尤其本

方中附子、肉桂峻燥之性强,极易耗损肾中阴精,因此

必须阴阳兼顾。故方中亦重用大量熟地黄补血滋阴、
填精益髓,其归肝肾经,可滋肾水;配伍酒山茱萸、山
药补益肝肾肺脾之阴,共为臣药,以求阴阳相互滋生,
阴阳并补,注重阴阳平衡,并使祛邪而不伐伤正气;再
以泽泻、茯苓、猪苓、白术健脾益气、淡渗水湿,并防熟

地黄之滋腻碍脾胃。佐以益智仁、远志开窍醒神、交
通心肾,半夏、厚朴、枳实理气健脾,使补而不滞,宣通

气机。本方阴阳双补,寓以阴中求阳,阳中求阴,诸药

合用,五脏俱补,又以补肾为主,滋养而不滋腻,性温

而不燥烈,使水火得其养,达到阴平阳秘,诸证尽消。

2 讨论

MSA是一组散发的、病因不明的、多于成年起病

的进展性中枢神经系统退行性病变[3],是一种少突胶

质细胞α-突触核蛋白病。MSA核心临床表现为帕金

森综合征、小脑综合征、泌尿系统功能障碍和心血管

自主神经功能障碍,临床主要表现为核心临床表现之

间或核心临床表现与其他运动症状(如姿势不稳、口
面部肌张力障碍等)、其他非运动症状(喘鸣、睡眠障

碍、吸气性叹息等)间的不同组合。根据 MSA的首发

运动症状和(或)运动症状严重程度将其分为帕金森

型多系统萎缩(MSA-P)和小脑型多系统萎缩(MSA-C)

2种临床亚型[4]。并将 MSA根据诊断精确度分为神

经病理确诊的、临床确诊的、临床很可能的和前驱可

能的 MSA。到目前为止,虽已围绕 MSA开展了多项

临床研究,但仍未发现可用于确诊 MSA的准确的生

物学诊断标志物,最终确诊仍需要病理学证据,故病

理结果仍是诊断 MSA的金标准。MSA进展迅速,随
着病程的延长,最终出现各系统均受损害的病理表现

和临床表现[5]。
依据 《多 系 统 萎 缩 诊 断 标 准 中 国 专 家 共 识

(2022)》[1]中提供的 MSA临床诊断标准,本例患者满

足散发、进展性、成年起病(>30岁)的基本特征,患者

具有行走不能、肢体共济失调、构音障碍等小脑综合

征,同时还有无法解释的急迫性尿失禁符合核心临床

表现;且患者病情3年内迅速进展伴吞咽障碍等符合

支持性临床表现;以上临床表现结合头颅MRI显示的

小脑萎缩、脑干体积变小等影像学表现,加上不存在

排除性的临床表现,可以临床确诊为 MSA。

MSA难治、难愈、死亡率高。针对 MSA的特异

性治疗目前仍处于摸索、探寻的初步阶段[6],临床医

学尚无法制定确切及有效的系统诊疗方案以延缓或

阻断病情的快速进展。临床应用的针对神经变性病

的“鸡尾酒疗法”[7]或改良版“鸡尾酒疗法”[8]都仅能

在一定程度上改善 MSA患者的部分临床症状;在延

缓病情进展、改善患者预后等长期疗效方面,对照组

和试验组比较,差异无统计学意义;即短期疗效肯定,
无显著的长期疗效优势。

中医药理论基于整体观念、辨证施治,其善扶正

固本祛邪,具有安全性高、有效性强且靶点多的特点,
用于治疗MSA疗效显著[9-11],近年来受到了中医学者

广泛的关注。李时珍在《本草纲目》中言:“脑为元神

之府”,原则上所有可诱发或加重患者认知功能障碍、
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言语不利或理解语言困难、视听障碍、肢体麻木伴功

能障碍等临床表现的相关疾病,均伴有脑髓受损的临

床特点[12]。虽脑髓损伤的病因病机各不相同,但均可

归于“脑髓病”范畴。然而,各医家对“脑主神明”还是

“心主神明”一直存有争议,尚未有定论,对“脑髓病”
的认知、理解、定义亦不相同,故临床尚未广泛根据

“脑髓理论”指导临床。

MSA涉及部位广泛,临床表现亦可因各个系统

受累叠加的先后顺序不同及各系统受累程度不同而

复杂多样,在临床诊疗过程中很难准确地将其完全归

属于中医学的某一种病,需依据患者刻下表现的症状

特点结合四诊进行不同的辨病、辨证[13]。目前医家们

常将 MSA分别纳入“颤证”“痿证”“骨摇”“眩晕”“喑
痱”等中医疾病范畴[14-15]。当患者主要表现为步态异

常、共济障碍、精细动作差等症状时,中医以“骨摇”命
名[16]。当患者有言强语謇、吞咽困难、肢体痿软不能

活动等症状时,可归属于“喑痱”。病情快速进展或病

久疾病进入终末期的 MSA患者出现行走不稳甚或行

走不能、肢体痿废、舌强不能言及二便障碍等多系统

受累表现时,可以“痿证”命名。
崔师认为久病耗损肾中精气,阴阳俱虚,阳衰更

甚,渐至五脏六腑气血阴阳不足,脏腑失于濡养,脏腑

受损则机能减退、低下,发而表现为痿证。肾中元阳

虚衰与本病患者的核心临床表现关系紧密,并贯穿于

疾病发展的全过程。肾为“先天之本”[17],具有主宰和

调节全身阴阳的生理作用,维持着机体各脏腑气血阴

阳的动态平衡,故他脏阴阳失调时首先责之于肾的阴

阳失调。另外,肾主水,主持和调节人体水液代谢,故
肾病多见机体水液代谢障碍。肾藏精,主生长发育与

生殖,肾主骨生髓,肾脏虚损则肾中精气生化不足,髓
海、筋骨、清窍、百骸等滋养乏源,日久则宗筋弛缓,渐
至四肢萎废不用,临床可表现为行走不稳、步态异常、
手足颤动。足少阴肾经沿着喉咙,挟于舌根两侧,故
肾阳不足则络脉失养,可有言语迟缓不清、构音障碍、
饮水偶呛。肾阳不足,温煦和推动功能减弱,则患者

自觉畏寒肢冷、腰膝冷痛。肾开窍于二阴,有司二便

之职能,且肾与膀胱互为表里,膀胱之气化有赖于肾

气之蒸腾气化,肾虚封藏之职失常[18],肾气失于固摄,
膀胱失于约束,则水液输布失司,三焦水道不利则表

现为尿频、尿失禁、大便干结等。在临床诊疗过程中

依据 MSA患者所处不同病变阶段的虚实偏重不同,
随症施药,使疾病诊疗过程更具针对性,非此不能达

到“治病必求于本”。另外,崔师强调,中西医结合并

治,二者相辅相成,相得益彰,在 MSA的治疗上临床

可取得1+1>2的成就。
其他中医学者对 MSA病因病机的认识亦有自己

独到的见解,如陈志刚教授[19-20]认为“肾精不足,阳气

虚颓”才是关键;郑绍周教授[21]认为 MSA的核心病

机为肝肾亏损,内生痰湿瘀血;张波主任[22]认为 MSA
多因脾肾阳虚、气血匮乏而起;赵迪等[23]从“正虚积

损”论治 MSA;还有裘昌林教授[24]的“肾脑相济理

论”,邹建鹏等[25]的“脑肾轴理论”及王松龄教授[26]的

“脾肾互赞”理论。虽然诸位中医学者各执一端,但在

脏腑辨证方面,各位学者均认为脏腑亏虚是本病的发

病基础,尤其肾虚至关重要[27]。

3 结语

MSA属脑病科疑难杂病,临床医学尚无根治之

法,亦无特异性治疗药物以提高 MSA的疗效以及延

缓 MSA的疾病进展。崔友祥副主任医师依据多年临

床经验,认为 MSA起自肾中元阳虚衰,治疗当重补火

助阳,并以肾气汤为基础,临床随证加减治疗该病,疗
效显著。诸位中医学者遵从祖国医学“整体观念”和
“辨证论治”思想,虽对 MSA的辨病及辨证分型不同,
临证思路有差异,但辨治 MSA均已取得了显著效果。
由此可见,中医药在认识疾病、治疗疾病方面有其不

可取代的优势,我辈需尽己所能,发扬传承中医,以期

延缓 MSA病情进展,提高患者生活质量。
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