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病历摘要

患者 女性，62 岁，因头晕、恶心、睡眠增多 2 月余伴精

神行为异常 1 个月，于 2017 年 8 月 10 日入院。患者 2 月余前

（2017 年 5 月 25 日）乘坐汽车途中出现头晕，恶心，呕吐胃内

容物 2 次，自觉双下肢无力，持续不缓解，但自主行走不受影

响；此后逐渐出现精神较差，睡眠增多，自发言语减少。当地

医院行头部 CT 检查未见明显异常，临床诊断为“脑供血不

足”，予氯吡格雷静脉滴注（具体剂量不详），症状无明显改

善。遂转诊至上级医院，实验室检查（6 月 12 日）血清钠

131.90 mmol/L（135 ~ 145 mmol/L）；头部 MRI 检查（6 月 14 日）

显示，左侧侧脑室后角旁新发梗死灶，双侧额叶软化灶，周围

神经胶质增生（图 1）；MRA 显示，左侧大脑后动脉轻度局限

性狭窄，临床考虑“缺血性卒中”，予补钠和改善循环治疗（具

体方案不详），头晕和恶心症状好转，但睡眠进一步增多，唤

醒后对答切题，出现自言自语，似梦呓，间断性出现右肩抖

动、右手摸索动作和反复咂嘴动作，行走时右下肢拖曳。此

后嗜睡症状进一步加重，当地医院复查血清钠为 122 mmol/L
（7 月 12 日），予以补钠治疗后恢复至正常水平，但临床症状

无明显改善。此后出现低热，体温最高 37.3 ℃，无咽部疼

痛、咳嗽、咳痰、流涕，无尿频、尿急、腹泻，当地医院复查 MRI
（7 月 19 日）显示，左侧侧脑室后角旁、第三脑室周围异常信

号影（图 2），间断发热，体温最高 39.5 ℃，但无汗，伴咳嗽，胸

部 CT 可见双下肺斑片状渗出影，予头孢曲松钠治疗（具体剂

量不详）效果欠佳，高热时予物理降温后体温恢复正常，嗜睡

症状进一步加重，唤醒后不识家人，自发言语明显减少且对

答不切题。遂于 8 月 2 日至我院急诊就诊。体格检查：嗜睡，

呼之可睁眼，对答不切题，双侧瞳孔等大、等圆，直径 3 mm，

对光反射灵敏，余脑神经检查未见异常；四肢肌力 > 3 级、肌

张力正常，腱反射可引出，双侧病理征阴性，颈项稍强直，颏

胸距 2 横指。8 月 4 日出现发热 1 次，体温最高 38.4 ℃，物理

降温后体温恢复正常。实验室检查：血清免疫学指标抗水通

道蛋白 4（AQP4）抗体阳性（1 ∶ 32）；自身抗体谱抗干燥综合征

A 型抗体（SSA）、抗 Ro52 抗体弱阳性（Western blotting 法），抗

甲状腺过氧化物酶（TPO）抗体 49.04 IU/ml（< 34 IU/ml）、抗甲

状腺球蛋白（TG）抗体 122.10 IU/ml（< 115 IU/ml）。腰椎穿刺

脑脊液检查（8 月 7 日）外观清亮、透明，压力正常，白细胞计

数为 8 × 10 6/L［（0 ~ 5）× 10 6/L］、单核细胞计数 8 × 10 6/L［（0 ~
5）× 10 6/L］，蛋白定量 690 mg/L（250 ~ 450 mg/L），葡萄糖和氯

化物正常；细胞学白细胞计数 800/0.50 ml，激活淋巴细胞阳

性；髓鞘碱性蛋白（MBP）1.03 nmol/L（≤ 0.55 nmol/L），特异

性寡克隆区带（SOB）阳性，抗 N ⁃甲基 ⁃ D ⁃天冬氨酸受体

（NMDAR）抗体阳性（1 ∶ 100），抗 AQP4 抗体可疑阳性，副肿

瘤相关抗体抗 Hu、Yo、Ri 抗体阴性，细菌、病毒抗体和真菌培

养阴性。头部 MRI 增强扫描显示，下丘脑和双侧丘脑病灶强

化（图 3a，3b）。急诊考虑抗 N⁃甲基⁃D⁃天冬氨酸（NMDA）受

体脑炎，予静脉注射免疫球蛋白（IVIg）0.40 g/（kg·d），次日收

入院。患者自发病以来，睡眠增多，食欲可，食量增加，若不

制止可一直进食，可自主排尿、排便，深睡时偶有大小便失

禁，体重无明显下降，无眼干、口干、光过敏、雷诺现象、关节

疼痛、口腔和外阴溃疡等免疫性疾病相关表现。

既往史、个人史及家族史 患者既往糖尿病 5 年余，未

规律使用胰岛素，血糖控制欠佳；30 余年前遭遇车祸撞击额

部（具体不详）；17 年前一氧化碳中毒，否认后遗症；否认毒

头晕 恶心 睡眠增多 2 月余伴精神行为异常 1 个月

敖冬慧 姚明 任海涛 倪俊 崔丽英

doi：10.3969/j.issn.1672⁃6731.2018.02.012
作者单位：100730 中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和

医院神经科（敖冬慧，姚明，任海涛，倪俊，崔丽英）；100730 北京，中

国医学科学院神经科学中心（崔丽英）

通讯作者：崔丽英（Email：pumchcuily@sina.com）

【关键词】 脑炎； 受体，N⁃甲基⁃D⁃天冬氨酸； 视神经脊髓炎； 病例报告

【Key words】 Encephalitis; Receptors, N⁃methyl⁃D⁃aspartate; Neuromyelitis optica; Case reports

Dizziness, nausea and progressive lethargy for two months, with mental behavior abnormality for
one month
AO Dong⁃hui1, YAO Ming1, REN Hai⁃tao1, NI Jun1, CUI Li⁃ying1, 2
1Department of Neurology, Peking Union Medical College Hospital, Chinese Academy of Medical Sciences and Peking Union Medical
College, Beijing 100730, China
2Neurosciences Center, Chinese Academy of Medical Sciences, Beijing 100730, China
Corresponding author: CUI Li⁃ying (Email: pumchcuily@sina.com)

·临床病理（例）讨论·
·· 148



中国现代神经疾病杂志 2018 年 2 月第 18 卷第 2 期 Chin J Contemp Neurol Neurosurg, February 2018, Vol. 18, No. 2

物接触史。个人史和家族史无特殊。

入院后体格检查 患者体温 36.8 ℃，脉搏 90 次/min，呼
吸 20 次/min，节律异常（逐渐减弱和增强交替），血压为 100/
74 mm Hg（1 mm Hg = 0.133 kPa），全身皮肤未见皮疹，未触及

结节，心肺检查无明显异常，腹部膨隆，耻骨联合上方触及充

盈膀胱；昏睡，疼痛刺激可睁眼，唤醒后对答不应，不能遵指

令活动，无自发言语，自主张口时无口角歪斜，左侧肢体肌

力 > 3 级，右侧肢体未见明显自主活动，右上肢疼痛刺激无躲

避，右下肢疼痛刺激肌力 3- 级，平卧位右下肢外旋，双侧

Babinski 征阳性，脑膜刺激征阴性；唤醒后搀扶可行走，行走

时右下肢拖曳，余体格检查不合作。入院时 Glasgow 昏迷量

表（GCS）评分为 9 ~ 10 分（睁眼反应 2 ~ 3 分，言语反应 3 分，

肢体运动 4 分）。

诊断与治疗经过 患者入院后完善各项相关检查。实

验室检查：血清钠 130 mmol/L、血清钾 3.10 mmol/L（3.50 ~
5.50 mmol/L），空腹血糖 17.50 mmol/L（3.90 ~ 6.10 mmol/L）、

糖化血红蛋白（HbA1c）为 8.60%（4.50% ~ 6.30%）、尿糖 ≥

55 mmol/L，余血常规、尿常规、便常规 + 便潜血、肝肾功能试

验、甲状腺功能试验、血清电解质、凝血功能、感染 4 项［乙型

肝炎病毒表面抗原（HbsAg）、丙型肝炎病毒（HCV）抗体、梅

毒螺旋体（TP）抗体、人类免疫缺陷病毒（HIV）抗体］均于正

常值范围。免疫学指标超敏 C⁃反应蛋白（hs⁃CRP）5.38 mg/L
（0 ~ 3 mg/L），红细胞沉降率（ESR）61 mm/h（0 ~ 20 mm/h），抗

可提取性核抗原（ENA）抗体阴性。血清肿瘤标志物筛查呈

阴性。影像学检查：子宫和双侧附件超声以及胸腹盆腔 CT
检查未见明显异常；颈椎和胸椎 MRI 增强扫描未见髓内异常

信号影。神经电生理学检查：脑电图显示，前部导联较多散

在低至中波幅 4 ~ 7 Hz 慢波，以及少量散在不规则低至中波

幅 2 ~ 3 Hz 慢波。临床诊断抗 NMDA 受体脑炎合并视神经脊

髓炎谱系疾病。继续静脉注射免疫球蛋白 0.40 g/（kg·d），连

续 5 d 后症状无明显改善，并出现尿潴留，遂导尿，尿量较多

（约 4000 ml/d），尿常规尿比重 < 1.005（1.005 ~ 1.030），遂静

脉滴注甲泼尼龙 1000 mg/d（× 5 d）冲击治疗并序贯口服泼尼

松 60 mg/d（每 2 周减量 5 mg 至停药），以及吗替麦考酚酯

1.50 g/d 口服，同时予钙剂、胃黏膜保护剂和钾剂等预防激素

不良反应以及积极降糖治疗。完善下丘脑 ⁃垂体 ⁃肾上腺

（HPA）轴检查：血浆渗透压、尿渗透压均于正常值范围，血清

胰岛素样生长因子（IGF）、生长激素（GH）、促肾上腺皮质激

素（ACTH）、总皮质醇、黄体生成素（LH）、卵泡刺激素（FSH）、

雌二醇、孕激素、睾酮、泌乳素（PRL）均于正常值范围。入院

后次日（8 月 11 日）出现间断性发热，体温最高 38.6 ℃，不排

除感染可能，予头孢他啶（1 g/次、3 次/d）、甲硝唑（0.50 g/次、

3 次/d）、环丙沙星（0.20 g/次、2 次/d）静脉滴注抗感染治疗。

完善病原学检查：咽拭子甲型和乙型流感病毒、EB 病毒

（EBV）DNA、TORCH 10 项［弓形虫（TOX）、风疹病毒（RV）、

巨细胞病毒（CMV）、Ⅰ型和Ⅱ型单纯疱疹病毒（HSV ⁃1 和

HSV⁃2）］均呈阴性，血清和脑脊液流行性乙型脑炎病毒［亦

称日本乙型脑炎病毒（JEV）］IgM 呈阴性；降钙素原（PCT）于

正常值范围；结核菌素纯蛋白衍生物（PPD）呈阳性，血清结

核分枝杆菌感染 T 细胞斑点试验（T⁃SPOT.TB）呈阴性；发热

时 3 次进行血培养均呈阴性；胸部 CT 显示，双肺间质纹理增

多，双肺下叶多发淡片、索条影，考虑炎症改变可能，双侧肺

门和纵隔多发小淋巴结，部分钙化。进行 2 次尿培养，第 1 次

呈阴性，第 2 次培养出热带念珠菌、白念珠菌，考虑定殖菌感

染。反复查找未发现明确感染证据，结合发热时无汗、物理

降温后体温恢复正常特点，考虑中枢热可能性大，遂于 8 月

24 日停用抗生素。静脉注射免疫球蛋白、激素和免疫抑制

剂联合治疗，日间睡眠逐渐减少，反应能力逐渐改善，尿量逐

渐正常。8 月 22 日复查实验室指标：血清抗 AQP4 抗体阴

性；腰椎穿刺脑脊液外观透明、清亮，白细胞计数 7 × 10 6/L，
单核细胞计数 6 × 10 6/L、多核细胞计数 1 × 10 6/L，蛋白定量

690 mg/L，葡萄糖、氯化物和乳酸均于正常值范围；细胞学白

细胞计数 500/0.50 ml，轻度淋巴细胞反应；细菌、病毒、真菌

和结核分枝杆菌培养呈阴性；特异性寡克隆区带呈弱阳性，

IgG 合 成 率 10.34 mg/24 h；髓 鞘 碱 性 蛋 白 1.37 nmol/L；抗

NMDAR 抗体阳性，抗 AQP4 抗体阴性。复查头部 MRI，第三

脑室旁病灶强化征象消失（图 3c，3d）。脑电图显示，各导联

多发 4 ~ 7 Hz 慢波、散在 2 ~ 3 Hz 慢波，左侧颞区可见散在

1.50 Hz 慢波。T 细胞亚群检测，CD19+B 细胞比例明显增加，

遂于 8 月 31 日将吗替麦考酚酯增量至 2 g/d，日间嗜睡明显改

善，偶识家人，可自发简单言语。患者住院 22 d，出院后 3 个

月随访时，嗜睡症状消失，可识家人，简单言语交流，自主进

食，自主大小便，独立行走，右下肢拖曳消失。

临床讨论

神经科主治医师 患者老年女性，亚急性发病，临床主

要表现为两组症状：精神行为异常、言语减少、不自主运动

（肩部不自主抖动）、意识障碍（睡眠增多）、自主神经症状（中

枢性低通气）；睡眠增多、呼吸节律异常（中枢性低通气）、间

断性发热（物理降温有效提示中枢热），考虑间脑综合征。既

往有糖尿病病史，血糖控制欠佳，30 年前有颅脑（额部）创伤

史，17 年前有一氧化碳中毒史但未遗留后遗症；体格检查：

昏睡，压眶无睁眼，反复疼痛刺激可睁眼，睁眼后无应答，无

自发言语，查体不合作；偶有自主张口，无口角歪斜，左侧肢

体肌力 > 3 级，右侧肢体无明显自主活动，右上肢疼痛刺激无

躲避、右下肢疼痛刺激肌力 3-级，平卧位右下肢外旋，双侧

Hoffmann 征和掌颏反射阳性，双侧 Babinski 征阳性，脑膜刺

激征阴性，唤醒后可搀扶行走，行走时右下肢拖曳。实验室

检查：血清钠降低，血清抗 NMDAR 抗体阴性、抗 AQP4 抗体

阳性（1 ∶ 32），抗 TPO 抗体和抗 TG 抗体升高；腰椎穿刺脑脊液

检查压力正常，蛋白定量轻度升高，轻度淋巴细胞反应，髓鞘

碱性蛋白升高，特异性寡克隆区带阳性，抗 NMDAR 抗体阳

性（1 ∶ 100）、抗 AQP4 抗体可疑阳性。头部 MRI 显示，左侧侧

脑室后角旁长 T1、长 T2异常信号影，逐渐进展为第三脑室旁、
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丘脑和下丘脑长 T1、长 T2 异常信号影，增强扫描可见丘脑和

下丘脑病灶较前扩大且呈强化征象。定位诊断：（1）睡眠增

多、呼吸节律异常（中枢性低通气）、中枢热定位于下丘脑。

（2）病程初期精神较差、自发语言减少，后期出现精神行为异

常（包括自言自语、摸索动作和咂嘴动作）定位于更广泛的大

脑皮质，目前的缄默状态、摸索动作和咂嘴动作提示边缘系

统尤其是额叶受累。（3）右侧肢体无力、双侧 Babinski 征阳性

定位于双侧锥体束，右侧显著，MRI 显示的左侧基底节区内

囊膝部和后肢异常信号可以解释右侧肢体肌力下降和右侧

病理征阳性，但左侧病理征阳性无明确影像学病灶，结合早

期出现双下肢肌力下降和尿潴留，提示脊髓病变可能，由于

不能配合感觉系统检查，需完善颈椎和胸椎 MRI 增强扫描以

排除脊髓病变。定性诊断：患者老年女性，呈亚急性发病，临

床主要表现为两组症状，一组为精神行为异常、言语减少、可

疑不自主运动（肩部不自主抖动）、意识障碍（睡眠增多）、自

主神经症状（中枢性低通气），结合脑脊液抗 NMDAR 抗体阳

性（1 ∶ 100），符合抗 NMDA 受体脑炎的诊断标准；另一组为

睡眠增多、中枢性低通气、中枢热，考虑间脑综合征，结合血

清抗 AQP4 抗体阳性（1∶32），诊断为视神经炎谱系疾病。抗

NMDA 受体脑炎的年轻女性多合并畸胎瘤，但该例患者发病

年龄较晚，胸腹盆腔 CT 检查未见明显异常，考虑肿瘤可能性

较小。患者抗 NMDAR 抗体和抗 AQP4 抗体均呈阳性，甲状

图 1 头部 MRI 检查（2017 年 6 月 14 日）所见 1a 冠状位
FLAIR 成像显示，左侧侧脑室旁高信号影（箭头所示） 1b 横
断面 DWI 显示，左侧侧脑室旁高信号影（箭头所示） 图 2 头
部 MRI 检查（2017 年 7 月 19 日）所见 2a，2b 冠状位 FLAIR 成
像显示，左侧侧脑室后角旁和第三脑室旁新发高信号影（箭头
所示） 2c，2d 横断面 DWI 显示，左侧侧脑室后角旁和第三脑
室旁新发高信号影（箭头所示） 图 3 头部增强 MRI 检查所
见 3a 治疗前横断面增强 T1WI 显示，第三脑室旁病灶呈强化
征象（箭头所示），左侧侧脑室旁病灶无强化征象 3b 治疗前
冠状位增强 T1WI 显示，第三脑室旁病灶呈强化征象（箭头所
示），左侧侧脑室旁病灶无强化征象 3c 治疗后横断面增强
T1WI 显示，第三脑室旁病灶强化征象消失 3d 治疗后冠状位
增强 T1WI 显示，第三脑室旁病灶强化征象消失

Figure 1 Brain MRI findings (June 14, 2017) Coronal FLAIR showed left lateral periventricular high ⁃ intensity lesion (arrow
indicates, Panel 1a). Axial DWI showed left lateral periventricular high⁃intensity lesion (arrow indicates, Panel 1b). Figure 2 Brain
MRI findings (July 19, 2017) Coronal FLAIR showed new high ⁃ intensity lesions at the dorsal horn of left lateral periventricle and
beside the third ventricle (arrows indicate; Panel 2a, 2b). Axial DWI showed new high ⁃ intensity lesions at the dorsal horn of left
lateral periventricle and around the third ventricle (arrows indicate; Panel 2c, 2d). Figure 3 Brain enhanced MRI findings Axial
enhanced T1WI before treatment showed enhancement sign beside the third ventricle (arrows indicate), but no enhancement sign beside
the left lateral periventricle (Panel 3a). Coronal enhanced T1WI before treatment showed enhancement sign beside the third ventricle
(arrows indicate), but no enhancement sign beside the left lateral periventricle (Panel 3b). Axial enhanced T1WI after treatment
showed enhancement sign beside the third ventricle disappeared (Panel 3c). Coronal enhanced T1WI after treatment showed
enhancement sign beside the third ventricle disappeared (Panel 3d).
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腺相关抗体亦呈阳性，提示免疫介导的发病机制，应完善自

身抗体谱检测以排除其他系统性免疫性疾病。鉴别诊断：

（1）双侧丘脑病灶、夏季发病应注意与日本乙型脑炎相鉴别，

后者发病时通常有高热，该例患者病程中后期间断性发热不

支持，血清和脑脊液抗 JEW 抗体均呈阴性亦不支持。（2）偏

中线结构的病灶应警惕胶质瘤和淋巴瘤，该例患者颅内病灶

无明显占位效应，抗 NMDAR 抗体和抗 AQP4 抗体均呈阳性

为不支持点。

神经科教授 患者老年女性，亚急性发病，进行性加重，

病程 2 月余。初期表现为头晕等非特异性症状，伴睡眠增

多，后期出现精神行为异常。体格检查：昏睡，唤醒困难，唤

醒后对答不切题，查体不合作，双眼球回避，左上肢可见阵发

性不自主抖动，右侧肢体轻偏瘫，双侧 Hoffmann 征和掌颏反

射阳性，双侧 Babinski 征阳性。定位诊断：体温调节异常、睡

眠周期改变、呼吸变化等，考虑下丘脑和间脑病变；尿潴留、

早期无明显意识障碍，提示脊髓病变。定性诊断：临床表现

为突出的精神行为异常、意识障碍，提示脑病或脑炎，影像学

最初表现为脑室旁病灶，逐渐累及丘脑、第三脑室旁伴强化

征象，提示发生时限不一致，结合脑脊液抗 NMDAR 抗体阳

性，首先考虑抗 NMDA 受体脑炎，但抗 NMDA 受体脑炎影像

学表现通常较轻微且无特异性，局灶性神经系统损害症状不

突出，该例患者影像学表现为典型室管膜周围病变，临床突

出表现为间脑综合征和可疑脊髓受累，血清抗 AQP4 抗体阳

性支持视神经脊髓炎谱系疾病的诊断。我们研究团队既往

发现，抗 NMDA 受体脑炎可以合并其他自身免疫性疾病［1］。

因此，明确诊断为抗 NMDA 受体脑炎合并视神经脊髓炎谱系

疾病。鉴别诊断方面，血清红细胞沉降率升高，甲状腺相关

抗体、抗 Ro52 抗体、抗 SSA 抗体等多种自身抗体阳性，应注

意与系统性免疫性疾病，如干燥综合征（SS）相鉴别，但抗

SSA 抗体阴性（双向扩散法）为不支持点；PPD 试验呈阳性，

MRI 增强扫描颅内病灶呈强化征象，应注意与结核病等中枢

神经系统感染相鉴别，但中国人群 PPD 试验阳性的结核病常

见，且该例患者抗 NMDAR 抗体和抗 AQP4 抗体均呈阳性高

度提示免疫性疾病；顽固性低钠血症和低钾血症应警惕副肿

瘤综合征，但该例患者经补钠、补钾治疗后血清钠和血清钾

恢复正常，且急骤起病、进展迅速，均为不支持点。

放射科医师 抗 NMDA 受体脑炎患者头部 MRI 通常无

特异性，亦可无明显异常，或仅散在皮质和皮质下点片状

T2WI 和 FLAIR 成像高信号，部分可见边缘系统病灶，少数兼

有中枢神经系统脱髓鞘病变特点，白质或脑干、脊髓受累。

该例患者 MRI 无边缘系统受累表现，病灶主要位于左侧侧脑

室旁和第三脑室旁，伴轻度强化，这种主要累及室管膜周围

的病灶符合视神经脊髓炎谱系疾病的影像学特点。

讨 论

抗 NMDA 受体脑炎是自身免疫性脑炎的最主要类型，根

据 2016 年 Graus 等［2］的标准，该例患者的精神行为异常、言

语减少、不自主运动、意识障碍和中枢性低通气均符合抗

NMDA 受体脑炎的典型临床表现，结合脑脊液抗 NMDAR 抗

体阳性（1 ∶ 100）、无明确感染和肿瘤等证据，抗 NMDA 受体

脑炎诊断明确。2015 年国际视神经脊髓炎诊断小组（IPND）
制定新的视神经脊髓炎谱系疾病（NMOSDs）诊断标准，分为

抗 AQP4 抗体阳性和阴性两种类型［3］；该例患者的睡眠增多、

呼吸节律异常（中枢性低通气）、中枢热均符合间脑综合征的

6 组核心临床症候之一，影像学表现为典型室管膜周围病灶

伴强化征象，结合血清抗 AQP4 抗体阳性（1∶32），故抗 AQP4
抗体阳性的神经节脊髓炎谱系疾病诊断明确。该例患者早

期出现双下肢无力和尿潴留，体格检查双侧病理征阳性提示

脊髓病变，但颈椎和胸椎 MRI 未见明确病灶，脊髓炎证据不

足，尚待随访观察。

近年来，随着神经元抗体谱系的扩展和抗体检测技术的

发展，多重抗体阳性的报道逐渐增多。总体而言，自身免疫

性脑炎的多重抗体阳性较为少见，抗 NMDA 受体脑炎合并抗

AQP4 抗体阳性的病例更为罕见。2014 年，Titulaer 等［4］报告

9 例抗 AQP4 抗体阳性的抗 NMDA 受体脑炎患者，其中 5 例为

抗 NMDA 受体脑炎患者合并抗 AQP4 抗体阳性、4 例为抗

NMDA 受体脑炎前或恢复后抗 AQP4 抗体阳性。国内报道的

2 例患者抗 NMDAR 抗体和抗 AQP4 抗体均呈阳性，临床表现

和抗体滴度并不完全符合抗 NMDA 受体脑炎和视神经脊髓

炎谱系疾病的诊断标准［5⁃6］。该例患者表现为两种疾病典型

临床症状和影像学的叠加，脑脊液抗 NMDAR 抗体和血清抗

AQP4 抗体同时呈高滴度阳性，抗 NMDA 受体脑炎和视神经

脊髓炎谱系疾病诊断明确。抗 AQP4 抗体主要攻击星形胶

质细胞表面的水通道蛋白，抗 NMDAR 抗体主要攻击海马和

前额叶皮质神经元，两种疾病叠加是并存现象还是存在共同

发生机制尚不清楚，结合该例患者同时合并甲状腺相关抗

体、抗 Ro52 抗体、抗 SSA 抗体等多种自身抗体阳性且免疫抑

制治疗有效，推测可能与体内免疫系统激活导致交叉免疫反

应有关，其机制尚待进一步研究。

2014 年，Titulaer 等［4］报告 23 例抗 NMDA 受体脑炎合并

视神经脊髓炎谱系疾病患者，发现抗 NMDA 受体脑炎合并抗

AQP4 抗体阳性的视神经脊髓炎谱系疾病时，视神经脊髓炎

症状更严重，病残率更高，可能与抗 NMDAR 抗体介导可逆

性损伤，而抗 AQP4 抗体通过补体介导、细胞免疫致不可逆

性损伤有关，建议予以积极治疗。该例患者静脉注射免疫球

蛋白后临床症状改善不明显，桥接激素冲击和序贯疗法以及

免疫抑制剂治疗后病情好转，支持积极的免疫治疗可以使患

者获益。
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丛状神经鞘瘤

·临床医学图像·
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图 1 光学显微镜观察显示，肿瘤细胞紧密排列呈 Antoni A 型 HE 染色 × 100 图 2 光学显微镜观察显示，马赛克样细胞胞核
表达 INI1 免疫组织化学染色（EnVision 二步法） × 400
Figure 1 Optical microscopy findings showed tumor cells were composed of compact Antoni A. HE staining × 100 Figure 2
Optical microscopy findings showed nuclei of mosaic cells were positive for INI1. Immunohistochemical staining (EnVision) × 400

丛状神经鞘瘤定义为丛状或多结节性生长的神经鞘瘤变异型，可以呈现普通型神经鞘瘤或细胞性神经鞘瘤形态。组织学

形态观察，肿瘤组织由紧密、拉长的肿瘤性施万细胞组成，排列方式上致密的 Antoni A 型多于疏松的 Antoni B 型（图 1），上皮样

细胞形态罕见，偶见核分裂象，可见血管透明变性。免疫组织化学染色，肿瘤细胞胞质和胞核一致性表达 S⁃100 蛋白（S⁃100），

胞核表达 SOX10；“马赛克”样细胞胞核 SMARCB1（INI1）阳性（图 2）可见于 93%的家族性神经鞘瘤、55%散发性神经鞘瘤和

83% NF2基因相关肿瘤，仅 5%为孤立性散发性神经鞘瘤。

（天津市环湖医院病理科阎晓玲供稿）
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