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病例要点

进行性行为异常5年

69岁，男性，高中，退休干部

发现梅毒4年（曾接受青霉素治疗）



2015-2016

2017

2018

2019

无故给熟人现金
在众人面前小便

  性格孤僻
情感淡漠
言语减少

病例要点   记忆力减退
口部活动增多

言语刻板
饮食增多

  生活能力下降
反复跌倒

知道 知道 知道 。。。 
  
吃饭 吃饭 吃饭 。。。 
 
拉尿 拉尿 拉尿 。。。 



3
2

1

神清
计算力、理解力正常
人物定向力正常
情感淡漠
言语少、刻板
近记忆减退
时间、地点定向力差

颅神经(-)
四肢肌力5级
肌张力正常
感觉(-)
手指搓丸样动作

巴氏征 右+左+
掌颏反射+
脑膜刺激征-



无明显异常







CSF  A+T+N+



APOE基因—APOE  ε4/ ε4







影像学检查——2015-5

2015-5-7头颅MR 

DWIT2WI T1WI



影像学检查——2019-4

2019-4-13头颅MR 
MTA-scale 3级

DWIT2WI FLAIRT1WI

脑萎缩：额叶、颞叶、海马为著，右侧明显



影像学检查——2019-12

2019-12-5头颅MR 
MTA-scale 3级

FLAIRT2WI FLAIRT1WI

脑萎缩：额叶、颞叶、海马为著，右侧明显



内侧颞叶萎缩视觉量表—MTA

没有萎缩 仅脉络膜裂增宽 伴颞角扩大

  海马体积中度缩小
  （高度下降）

海马体积重度缩小



影像学检查——各脑叶萎缩程度（博脑）

萎缩比：相应脑区内脑脊液占比 百分位：相应脑区的相对体积在同龄人群中所处的百分位

2019-12
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诊断与鉴别诊断

 2

1

43

5
鉴别疾病

额颞叶痴呆

阿尔茨海默病

神经梅毒

血管性痴呆

路易体痴呆…

日常生活能力受影响
隐匿起病  进行性行为异常 语言损害

近记忆力障碍

视空间 执行功能受损

进行性非对称性脑萎缩

右侧额叶、颞叶、海马为主 CSF  A+T+N+
APOE  ε4/ ε4



支持点：

1、64岁隐匿起病，进行性加重病程

2、明显的行为异常、刻板语言、饮食

      改变、逐渐出现记忆力减退

3、右侧额颞叶非对称萎缩

不支持点：

CSF A+T+N+

2011 bv-FTD诊断标准

额颞叶变性专家共识 中华神经科杂志，2014年5月 第47卷 第5期，351-356



支持点：

1、隐匿起病，进行性加重

2、早期明显的行为异常

3、额叶萎缩

4、APOE  ε4/ ε4，CSF  A+T+N+

不支持点：

1、64岁起病，明显语言损害

2、双侧额叶、颞叶、海马 非对称性萎缩

     顶叶无明显萎缩

2014 IWG-2标准



麻痹性痴呆

支持点：

1、精神行为异常，既往有梅毒病史

2、脑脊液蛋白轻度升高

3、影像学：脑萎缩

不支持点：

1、4年前于外院曾行CSF梅毒检测阴性

2、治疗后症状仍进行性加重

3、 APOE  ε4/ ε4，CSF  A+T+N+



鉴别诊断

1、急性起病，呈急剧恶化、波动性、阶梯性病程

2、有血管因素，且血管因素与认知损害存在因果关系

1、波动性认知障碍，视幻觉，帕金森样症状   

2、RBD, 对神经安定剂敏感
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药物治疗

 赛乐特
 25mg qd 
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讨论与小结

临床表现 影像

Bv-FTD Fv-AD

生物标记物



Bv-FTD vs Fv-AD 临床表现



Bv-FTD vs AD



bv-FTD语言受损特点
• 命名障碍、单词和句子理解障碍、广泛的语义和语言受累
• 词语产生减少，发起对话的能力下降，语言刻板重复
• bv-FTD的脑萎缩区直接影响其语言网络
• 额顶颞叶间语言环路的破坏是导致该病语言障碍的基础

Bv-FTD vs AD 语言损害表现

AD语言受损特点

l命名和流畅性是语言受累的主要方面

l语言呈分级受累，轻中度AD的语法能力保留, 晚期才受累



ATN生物标记物



APOE ε4

ApoE ε4 等位基因和FTLD 的发病有相关性
u研究发现FTLD 患者ApoEε4 基因型频率升高

uApoE 基因型影响FTLD 发病风险

u携带ApoEε4 等位基因与较差的临床预后有关

ApoE ε4与AD发病有相关性
uApoEε4提高AD早期发病的可能，与病程长短和进展快慢无明确关系

uApoE可作为痴呆早期诊断或鉴别诊断的辅助指标，不能作为独立诊

断依据



Bv-FTD vs Fv-AD

1、不易鉴别、误诊率高

2、临床表现、遗传和生物学标记物难区分FTD与AD

3、CSF中tau和Aβ分布特征不能精确区分FTD与AD

4、AD散发性密切相关ApoE ε4也是FTD的遗传易感因素





小结

Fv-AD诊断标准仍需完善 脑脊液标记物检测只能做参考

Bv-FTD与Fv-AD临床表现重叠，难以鉴别，需长期随访

神经梅毒有强模仿性 有梅毒史者应完善CSF梅毒检测

Bv-FTD主要依靠临床诊断，缺乏明确的生物学标记物
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展望

1、提高AD与FTD准确诊断率

3、利用人工智能对影像学资料进行精确分析辅助诊断

2、开展诊断生物标志物研究提高疾病诊断的特异性

4、提高临床医生对不典型AD的认识



中山大学孙逸仙纪念医院
SUN YAT-SEN MEMORIAL HOSPITAL, SYSU

中国最早的西医院




