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的有Addenbrooke认知检查量表(ACE-R)，包括注意、言语流畅

性、语言、记忆及视空间5个认知功能区域。通过仔细的神经

心理评估，我们可以明确CBD患者显现的甚至是潜在的各种

认知损害及社会认知改变陋J。

4诊断标准

CBD有5种临床表型，其中AD却是CBD常见的临床误诊

疾病，所以此表型需要排除在诊断标准之外。另外的4种表型

被认为是最具有代表性的表型，包括CBS、FBS、naPPA及PSPS，

但要直接诊断CBD仍然存在困难。所以归纳出两种诊断标

准：①很可能CBD，隐匿起病，逐渐进展，症状持续至少1年，发

病年龄I>50岁，无家族史，临床表型为很可能CBS或FBS或

naPPA加上至少1个CBD特征(a-f)，Tau蛋白基质无突变。此

标准多用于临床研究，在不与其他疾病混淆的情况下尽量提高

CBD诊断率。②可能CBD，隐匿起病，逐渐进展，症状持续至少

1年，无最小发病年龄限制，可以有家族史，临床表型为很可能

CBS或FBS或naPPA或PSPS加上至少1个CBS特点(a．f)，

Tau蛋白基质可能突变。此标准限制条件较少但仍然强调与潜

在tau蛋白病有关的表现，但是在增加CBD诊断率的同时增加

了假阳性率，常常包括那些同时符合其他神经变性病诊断标准

的病人(如PSP)，这个方法常被调查研究及治疗研究实验所接

受。两种诊断标准的临床表型有细微差别。PSPs是CBD表型

之一，但它更能代表PSP而非CBD，所以，PsPS只能成为可能

的CBD标准。特发性帕金森及幻觉更能提示PD或DLB而非

CBD，所以是2种诊断标准的排除指标。突出的自主神经功能

异常及小脑体征对于多系统萎缩更有诊断意义，因此作为排除

诊断指标，CBD常规是没有这些体征的。因为与非tau蛋白病

相关，上下运动神经元体征同时存在或语义PPA是两种诊断标

准的排除指标哼．15J。Tau蛋白突变是可能的CBD诊断指标，因

为最近的研究发现淀粉样改变和脑脊液Ab42／tau比例可能有

助于AD诊断mJ。提示其他疾病如cJD影像学也是排除指标，

但是支持CBD的影像学也不被纳入诊断标准，因为还需要进

一步的证实。这种新的诊断标准扩展了CBD的临床表型范

围，但是不能充分提高临床试验或针对tau蛋白基础治疗研究

的特异性及说服力ⅢJ。

5治疗

CBD尚无有效治疗方法，目前针对神经保护的治疗是研究

热点之一。临床上CBD治疗主要是对症治疗，左旋多巴用于

改善帕金森综合征，肉毒杆菌毒素注射治疗肢体肌张力障碍，

氯硝西泮和左乙拉西坦常用于治疗肌痉挛，物理治疗可以明显

改善运动症状⋯。
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