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2月3日下午，刚忙完手头工作的神
经内科主任于明，急匆匆地赶去病房，一
位“特殊”的患者正在等待他诊治。推开
病房门，74岁的赵老努力动了动身子，跟
于明打了声招呼。此时的他已经无法行
走，吞咽也出现困难。

赵老缘何让于明如此挂心？只因他
是一名渐冻症患者。通常来说，一旦确
诊渐冻症，患者生存期 3—5 年，而赵老
已坚持了 13 年。在于明看来，“这是一
个奇迹”。

老人走路经常莫名摔跤
一查竟是罕见病渐冻症

2010 年，刚刚过完 60 岁生日的赵
老，身体出现了异样，经常走着走着就莫
名摔倒，手也不听使唤，连筷子都拿不
住。

赵老怀疑可能是脑梗前兆，于是赶
紧来到江大附院神经内科就诊。接诊的
于明询问其病史后，发现事情可能不简
单。结合赵老的肌电图等检查结果，于
明认为，老人患上了一种名为肌萎缩侧
索硬化症（ALS）的罕见病，也就是渐冻
症，该病目前尚无法治愈，患者生存期很
短，希望赵老做好心理准备。

不甘心的赵老，先后去了上海华山
医院、北京协和医院，但两家医院均给出
同样的诊断。赵老彻底接受现实，在家
人的陪伴下，积极配合治疗。

“渐冻症患者的生存期一般只有3—
5年，但截至目前，赵老已经与这种疾病
抗争了 13 年，这绝对称得上是一个奇
迹。”于明认为，积极的心态、家庭的支
持、科学的治疗，是赵老创造奇迹的关
键，通过这一病例，可以帮助更多渐冻症

患者树立信心。

为世界五大绝症之一
慢性病程有时可超10年

2014年，一项名为“冰桶挑战”的活
动，让渐冻症走进了大众视野。被授予

“人民英雄”国家荣誉称号的武汉市金银
潭医院院长张定宇，就是一名渐冻症患
者，他公开表示将捐献遗体用于渐冻症
的研究；著名物理学家史蒂芬·霍金，21
岁确诊渐冻症，医生曾在 2009年预言他
的寿命恐到尽头，没想到霍金打破了预
言，确诊后生存了 55 年，是世界上确诊
后活最久的渐冻人。

作为全国普通高等教育临床医学专
业“5+3”“十二五”规划教材《神经病学》
的副主编，于主任撰写的第八章——神
经系统变性疾病，就详细介绍了渐冻症
的病因、诊断等问题。作为世界五大绝
症之一，渐冻症是一种比癌症更令人绝
望的疾病，平均病程 3年左右，进展快者
可于起病后 1 年内死亡，慢性病程有时
可达 10 年以上。渐冻症的发病率在中
枢神经系统变性疾病中仅次于老年性痴
呆和帕金森病，发病率约 1.0—2.5/10
万，发病年龄多在 30—60 岁之间，多数
40岁以上发病，男性多于女性。

于明介绍，渐冻症可分为家族性和
散发性两种，只有 5%—10%的患者是家
族性的，而 90%—95%的患者是散发性
的，所以渐冻症的遗传概率非常低。

患者生命被逐渐“冰封”
诊断渐冻症并不容易

有人说，渐冻症患者的生命是逐渐
被“冰封”的，因为患者在病程中将逐渐
失去对身体的控制权，从四肢活动困难、

吞咽困难，直至失去呼吸功能后死亡。
该病虽然无法治愈，但早期诊断、科

学干预可以延长患者的生存期并提升生
存质量。于明说：“渐冻症具有起病隐
匿、早期症状不典型、呈慢性进行性加重
的病程等特点，所以诊断起来并不简
单。”

临床上，大多数患者首发症状为单
侧或双侧手指活动不灵活、无力，无法完
成精细动作。患者下肢僵硬，行走或跑
步时易跌倒。有时肉眼可见肢体、躯干
和头面部肌肉上的“肉跳”。舌肌常先受
累，表现为舌肌萎缩、束颤和伸舌无力，
随后出现腭、咽喉和咀嚼肌萎缩无力，表
现为发音不清、饮水呛咳、吞咽困难等。
由于同时有双侧皮质延髓束受损，故可
表现为强哭、强笑等假性延髓麻痹症
状。一般无客观感觉症状，但可出现肢
体麻木、疼痛和感觉异常等主观感觉症
状。

渐冻症患者早期呼吸症状易被肢体
无力和延髓麻痹等症状掩盖，多于 3—7
年内死于呼吸肌麻痹或肺部感染。几乎
所有渐冻症患者在疾病晚期均会出现体
重降低。

一旦怀疑渐冻症就诊，医生会通过
肌电图、肌肉活检等检查项目明确诊断。

良好心态与家庭支持
也是渐冻症患者的“良药”

目前，国内获批用于治疗渐冻症的
药物只有利鲁唑和依达拉奉两种，该药
物虽无法治愈疾病，但能有效缓解病程
进展。

“一旦确诊渐冻症，就需要家庭投入
巨大的精力，因为患者基本没有生活自
理能力，日常生活中要防止患者跌倒造
成二次伤害，出现呼吸困难症状时，还需
要购置家用呼吸机。同时，饮食上必须
保证足够的营养支持。”于明认为，除了
临床治疗，良好的心态与家庭的支持是
渐冻症患者的“良药”。

2月28日是“国际罕见病日”，渐冻症
便是罕见病代表之一，如今，有很多针对
该病的研究正在进行中，这也让身处绝境
中的渐冻症患者心怀希望。作为中国罕
见病联盟成员单位之一，江大附院在该平
台实现了罕见病病例资料共享，让更多专
家大咖共同为患者“把脉问诊”。“虽然目
前无法治愈渐冻症，但我们希望通过规范
的治疗、人性化的护理，改善渐冻症患者
的生存质量，让他们在患病之后，仍然能
够有意义地活着。”于明说。


