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·病例报告·
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患者 男性，51 岁，主因抽搐发作伴发意识障

碍 3 月余，于 2017 年 2 月 17 日入院。患者 3 月余前

（2016 年 11 月 14 日）在工地干活时突然出现四肢抽

搐、双眼上翻，伴意识障碍、呼之不应、口吐白沫、喉

咙发声，无大小便失禁，持续约 10 min 后自行缓解，

清醒后不能回忆发作，未予特殊处理；7 d 后（11 月

21 日）无明显诱因再次发作，症状同前，外院诊断为

“癫 ”，予丙戊酸钠 0.40 g/次、2 次/d 口服，治疗 7 d
后回家休养，家人发现其表情淡漠，常发呆，不喜欢

与人交流，常自言自语、突然发笑、拿起未响电话接

听或夜间突然醒来起床就走且事后无法回忆；继续

上述药物治疗 1 个月后（12 月 26 日）无明显诱因再

次发作，症状同前，伴小便失禁；于 2017 年 1 月 8 日

至我院门诊就诊，药物调整为丙戊酸钠 0.40 g/早、

0.60 g/晚，左乙拉西坦 0.75 g/次、2 次/d 以及托吡酯

75 mg/次、2 次/d 口服，治疗 1 月余后突然出现头偏

向左侧，左侧口角抽动，左上肢上抬，双下肢伸直，

伴意识障碍，持续数秒后自行缓解，每日发作 20 余

次；外院行头部 MRI 检查（2017 年 2 月 11 日），显示

右侧基底节区异常信号影（图 1）；为求进一步诊断

与治疗，再次至我院门诊就诊，复查 MRI 显示右侧

基底节区异常信号影（图 2），门诊以“癫 ；颅内病

灶待查”收入院。患者自发病以来，精神较差，饮食

稍差，日间睡眠增多，唤醒后反应迟钝，不能正确应

答，大小便正常，体重无明显变化。追问病史，家人

回忆其曾于 2016 年 9 月电话告知有头晕、幻觉（如

总以为自己手机响，有人联系自己）主诉，同住工友

诉其夜间出现行为异常（如夜间睡觉时拍醒旁床人

说胡话），外院行头部 MRI 检查（2016 年 9 月 29 日）

未见明显异常，未予重视；既往有十二指肠溃疡病

史 5 年余，治疗（具体方案不详）后未再出现胃部不

适；吸烟 20 余年、20 支/d，少量饮酒；否认家族遗传

性疾病病史。入院后体格检查：清醒状态，日间睡

眠增多，唤醒后反应迟钝，语速缓慢，言语模糊，不

能正确应答，高级皮质功能严重损害，查体不能完

全配合；双侧瞳孔等大、等圆，直径约 2.50 mm，对光

反射迟钝，无凝视，眼动检查不能配合，可于家人搀

扶下行走，四肢肌力 > 4 级、肌张力正常，共济运动

和深浅感觉检查均不能配合，双侧腱反射对称存

在，左侧 Gordon 征阳性，颈项稍抵抗，颏下 3 横指，

Kernig 征可疑阳性。实验室检查：3 次血清电解质血

清钠分别为 130.70、132.60 和 133.40 mmol/L（137 ~
147 mmol/L），血清抗富亮氨酸胶质瘤失活基因 1
（LGI1）抗体呈阳性（1 ∶ 32）；腰椎穿刺脑脊液检查

（2017 年 2 月 20 日）外观呈清亮、透明，压力初压水

平为 120 mm H2O（1 mm H2O = 9.81 × 10 ⁃ 3 kPa，80 ~
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180 mm H2O）、末压水平 80 mm H2O，白细胞计数 5 ×
10 6/L［（0 ~ 8）× 10 6/L］、中性粒细胞比例 0.04（0.00 ~
0.08）、淋巴细胞比例 0.78（0.40 ~ 0.80）、单核细胞比

例 0.18（0.15 ~ 0.45），红细胞计数 67 × 10 6/L，蛋白定

量 690 mg/L（150 ~ 400 mg/L）、微量白蛋白 351 mg/L
（< 320 mg/L），IgA 10.80 mg/L（1.50 ~ 6.00 mg/L）、

IgG 58.20 mg/L（< 40 mg/L）；隐球菌涂片阴性，墨汁

染色和改良抗酸染色阴性；抗单纯疱疹病毒（HSV）、

巨细胞病毒、风疹病毒、弓形虫、EB 病毒、结核分枝

杆菌和副流感病毒抗体 IgM 均呈阴性；抗 LGI1 抗体

阳性（1 ∶ 3.20）。临床诊断为抗 LGI1 抗体相关脑

炎。受经济条件限制，仅予甲泼尼龙冲击治疗，具

体方案为：静脉滴注甲泼尼龙 1 g/d（× 3 d）、500 mg/d
（× 3 d）和 250 mg/d（× 3 d）后口服醋酸泼尼松，起始

剂量 60 mg/d，每 3 天剂量减半直至 10 mg/d（× 3 d）后

停用，同时予氯化钾缓释片 1 g/次、3 次/d，碳酸钙

D3 600 mg/d，雷贝拉唑肠溶胶囊 10 mg/d 口服补钾、

补钙、抑酸治疗，以及美金刚 10 mg/d 口服改善认识

功能，发作频率逐渐减少。患者共住院 20 d，出院时

几乎无癫 发作。出院后 1 个月门诊随访，未再出

现癫 发作，记忆力和日常生活活动能力基本恢复

正常；复查血清电解质，血清钠 142.70 mmol/L；复查

头部 MRI（2017 年 4 月 13 日）显示，右侧尾状核头部

和豆状核病灶较前明显缩小（图 3）。

讨 论

抗 LGI1 抗体相关脑炎是一种自身免疫性脑炎，

病变主要累及边缘系统（包括海马、杏仁核、下丘脑

和扣带回）［1］。目前认为，抗 LGI1 抗体与突触前膜

电压门控性钾离子通道（VGKC）相关细胞外或细胞

表面蛋白［包括 LGI1 蛋白、接触蛋白相关蛋白 ⁃2
（CASPR2）、接触蛋白 2］相互作用，从而使突触前膜

电压门控性钾离子通道功能降低，并对离子通道动

力学产生直接影响，使其兴奋性增加［2］。

抗 LGI1 抗体相关脑炎通常呈亚急性发病，典型

症状是颞叶癫 、记忆障碍和精神障碍，常伴低钠血

图 1 入院前（2017 年 2 月 11 日）头部
MRI 检查所见 1a 横断面 T1WI 显
示，右侧基底节区斑片状异常信号影，
病灶后内侧部呈高信号（箭头所示）
1b 横断面 FLAIR 成像显示，右侧基
底 节 区 病 变 呈 高 信 号（箭 头 所 示）
1c 横断面 T2WI 显示，右侧基底节区
病变呈稍高信号（箭头所示） 图 2
入院后（2017 年 2 月 17 日）头部 MRI 检
查所见 2a 横断面 T2WI 显示，右侧
基底节区斑片状混杂高信号影（箭头
所示） 2b 横断面 T1WI 显示，病灶后
内侧部异常高信号（箭头所示）

Figure 1 Pre ⁃ hospital MRI findings
(February 11, 2017) Axial T1WI
showed patchy hyperintensity within

the right basal ganglia area (arrow indicates, Panel 1a). Axial FLAIR showed right basal ganglia area hyperintensity (arrow
indicates, Panel 1b). Axial T2WI showed slight hyperintensity within right basal ganglia area (arrow indicates, Panel 1c).
Figure 2 In⁃hospital MRI findings (February 17, 2017) Axial T2WI showed hybrid hyperintensity within right basal ganglia
area (arrow indicates, Panel 2a). Axial T1WI showed hyperintensity of posterior medial lesion (arrow indicates, Panel 2b).
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症。多数患者出现特定的面 ⁃臂肌张力障碍发作

（FBDS）可能是疾病最早表现，也是一种特殊发作类

型［3⁃4］。Irani 等［5］将面⁃臂肌张力障碍发作描述为发

作频繁（每日发作数百次）、短暂（仅持续数秒）、刻

板的运动发作，主要累及面部、肩部和上肢，既可以

表现为抽动，也可以表现为肌张力障碍，伴或不伴

意识障碍。血清和脑脊液抗 LGI1 抗体阳性是疾病

诊断的特异性生物学标记，但脑脊液抗 LGI1 抗体阳

性率较低。脑电图于发作间期通常正常［6］，多数患

者于发作期也可能未记录到异常，考虑与 样放电

起源于脑深部，头皮脑电图无法检测到有关［7］。

MRI 通常表现为 T2WI 和 FLAIR 成像内侧颞叶高信

号，主要累及单侧或双侧内侧颞叶和海马，部分累

及基底节区，亦有部分患者 MRI 无明显异常［8］。

Flanagan 等［9］对 26 例伴面⁃臂肌张力障碍发作的抗

LGI1 抗体相关脑炎进行回顾分析发现，约 42.31%
（11/26）患者头部 MRI 呈现单侧基底节区受累，并认

为这种单侧基底节区高信号为疾病早期诊断提供

有利证据。治疗方面，抗 LGI1 抗体相关脑炎对抗癫

药物（AEDs）反应较差，《中国自身免疫性脑炎诊

治专家共识》［10］推荐的一线药物是激素、静脉注射

免疫球蛋白（IVIg）或血浆置换疗法等。免疫抑制治

疗可以降低血清抗电压门控性钾离子通道抗体水

平，疗效显著［11］。早期接受激素治疗的患者临床症

状改善显著且预后良好［12］。诊断延误或免疫抑制

治疗延迟，往往意味着无法恢复至正常水平，并可

能由于记忆障碍导致持续性神经功能缺损［13］。抗

LGI1 抗体相关脑炎复发少见，但仍可见于药物减量

过程中，药物联合治疗可以减少复发。对于复发患

者，可以考虑予二线药物如利妥昔单抗或环磷酰胺

治疗［14］。

该例患者最初表现为癫 发作且未予重视，入

院后临床症状典型，表现为癫 发作、精神障碍和记

忆障碍，结合 MRI 显示基底节区病变，以及血清和

脑脊液抗 LGI1 抗体阳性，临床明确诊断为抗 LGI1
抗体相关脑炎。患者基底节区受累较早，但未引起

临床足够重视，且临床医师对面⁃臂肌张力障碍发作

认识不足，导致明确诊断时病程已超过 3 个月，病情

较重，亦未能及时治疗，可能影响认知功能的恢

复。提示对于频繁癫 发作如面⁃臂肌张力障碍发

作，多种抗癫 药物联合治疗仍不能控制，早期 MRI
显示单侧基底节区受累，且伴急性或亚急性记忆力

下降、认知功能障碍和精神障碍等症状的患者，应

考虑抗 LGI1 抗体相关脑炎的可能，及时进行血清和

脑脊液抗 LGI1 抗体检测，早期诊断、及时治疗，以期

获得良好预后。
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th ed. Li Q, Xu QZ, Trans. Beijing: Editorial Office of Chinese Journal of Diagnostic Pathology, 2011: 249⁃252.［Louis DN, Ohgaki
H, Wiestler OD, Cavenee WK. 中枢神经系统肿瘤 WHO 分类［M］. 4 版. 李青, 徐庆中, 译. 北京: 诊断病理学杂志社, 2011: 249⁃
252.］

（3）电子文献著录格式：必须于题名后著录［文献类型标志/文献载体标志］，一般同时于起页⁃止页后著录［引用日期］以及

获取和访问路径.
举例：［3］Foley KM, Gelband H. Improving palliative care for cancer［M/OL］. Washington: National Academy Press, 2001

［2002⁃07⁃09］. http://www.nap.edu/books/0309074029/html.
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