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·病例报告·
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患者 男性，51 岁，初中文化。主因认知功能

减退伴耳鸣、听力下降 13 天，于 2018 年 9 月 13 日入

院。患者于拔牙术后 2 天（2018 年 8 月 28 日）开始出

现迷路、反应迟钝、近事遗忘等认知功能减退表现，

同时伴双耳持续性耳鸣、听力下降，无法与家人进

行正常语言交流，仅能通过简单书写表达其需求，

病程中无发热，无明显头晕、头痛，无肢体活动障

碍、肢体抽搐、口吐白沫、大小便失禁等症状或体

征，病情呈进行性加重，当地医院头部 MRI 检查未

发现明显异常。为求进一步诊断与治疗，遂至我院

就诊，以“认知功能障碍”收入院。患者自发病以

来，神志较淡漠，睡眠、饮食尚可，大小便正常，体重

无明显变化。既往史、个人史及家族史均无特殊。

入院后体格检查：生命体征平稳，神志清楚，理解

力、自知力尚可，记忆力、计算力、时间和空间定向

力减退，双侧瞳孔等大、等圆，直径约 3 mm；粗测双

耳听力下降，余未见异常。简易智能状态检查量表

（MMSE）评分 20 分，画钟测验（CDT）评分 2 分，词语

流畅性测验（VFT）评分 9 分，数字广度测验（DST）评

分 4 分。实验室检查：血清甲状腺抗体抗甲状腺球

蛋白（TG）抗体 27 U/ml（0 ~ 60 U/ml），抗甲状腺过氧

化物酶（TPO）抗体 474 U/ml（0 ~ 60 U/ml）。腰椎穿

刺脑脊液检查外观清亮透明，压力为 130 mm H2O
（1 mm H2O = 9.81 × 10 ⁃ 3 kPa，80 ~ 180 mm H2O），蛋

白定量 580.78 mg/L（150 ~ 450 mg/L）、葡萄糖和氯化

物于正常值范围，Pandy 试验阳性，细菌、结核分枝

杆菌和新型隐球菌涂片均阴性，自身免疫性脑炎相

关抗体抗α⁃氨基 ⁃3 ⁃羟基 ⁃5 ⁃甲基 ⁃4 ⁃异 唑丙酸 2
（AMPA2）IgG 为 1 ∶320，AMPA1、N⁃甲基⁃D⁃天冬氨酸

（NMDA）、富亮氨酸胶质瘤失活基因 1（LGI1）、接触

蛋白相关蛋白⁃2（CASPR2）、γ⁃氨基丁酸（GABA）抗

体均阴性。影像学检查：头部 MRI 显示右侧颞叶可

见扩大的血管周围间隙，增强后无明显强化征象

（图 1）。腹部 B 超显示脂肪肝，胆囊息肉，右肾囊

肿，脾、胰、左肾未见明显异常。腹部 CT、TCD、脑电

图、3 h 视频脑电图无明显异常。脑干听觉诱发电位

（BAEP）以 110 ~ 190 dB 分别刺激左耳和右耳，双侧

波形显示不清、分化不良，波幅Ⅰ低平、潜伏期延

长，提示双耳周围性听力下降；由于患者未能配合

听力检查，纯听阈测定未如约完成。结合临床表现

及辅助检查结果最初考虑病毒性脑炎可能，遂于

2018 年 9 月 15 日予阿昔洛韦 0.50 g/次（3 次/d）静脉

滴注，但病情仍继续恶化，并出现饮水呛咳、吞咽困

难，且咽反射减弱呈真性延髓麻痹表现，临床考虑
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自身免疫性脑炎，治疗方案仍以阿昔洛韦继续抗病

毒治疗，同时辅助甲泼尼龙 1 g/d 静脉滴注，每 3 天

剂量减半，治疗 5 天后（2018 年 9 月 20 日）脑脊液自

身免疫性脑炎相关抗体抗 AMPA2 抗体呈阳性，方确

诊为抗 AMPAR 脑炎。遂停用抗病毒药物，治疗方

案改为免疫球蛋白 25 g/d 静脉注射，共治疗 5 天，并

仍以甲泼尼龙继续维持治疗，病情逐渐稳定。患者

共住院 41 天，出院时认知功能改善，可认识部分家

人、能自行阅读、自行大小便，建议继续服用泼尼松

50 mg/d 维持治疗，每 2 周减 5 mg。出院 1 个月门诊

随访，认知功能明显改善，可认识所有家属，认识回

家的路，生活能够自理，听力部分恢复，可以听清家

人说话，MRI 检查无明显异常、脑电图正常。出院后

2 个月时，近记忆力恢复，远记忆力仍受损，粗测听

力恢复。目前仍在随访中，患者一般状况良好，可

自行驾车工作。

讨 论

抗 AMPAR 脑炎是新近发现的抗神经元表面抗

原的自身免疫性脑炎，最早于 2009 年由 Lai 等［1］报

告，临床十分罕见［2］，国内外相关报道较少，尤其伴

耳聋者尚未见诸文献报道。本文患者为中年男性，

呈急性病程，临床表现为边缘系统受累症状，结合

脑脊液检测 AMPA2 阳性且对免疫治疗有效，抗

AMPAR 脑炎诊断明确。

抗 AMPAR 脑炎是否存在临床异质性，尚无明

确报道。Lai 等［1］总结 10 例抗 AMPAR 脑炎患者的

临床特点：好发于中老年人群，平均发病年龄 60 岁，

男女比例约为 1 ∶9，其中 7 例合并肿瘤，包括胸腺瘤

3 例、乳腺癌 2 例、肺癌 2 例，临床主要表现为渐进性

认知功能下降、癫 发作、精神症状等边缘性脑炎症

状。Höftberger 等［3］的研究也支持 Lai 等［1］的结论，

认为边缘性脑炎是抗 AMPAR 脑炎的主要临床表

现，类型包括单纯边缘性脑炎（50%，11/22）、边缘性

脑炎伴弥漫性脑病（36.36%，8/22）、边缘性脑炎伴运

动症状（31.82%，7/22）和边缘性脑炎伴精神症状

（18.18%，4/22），推测可能与 AMPAR 主要分布于边

缘系统有关［1，4⁃5］。

Lai 等［1］还证实抗 AMPAR 脑炎是神经抗体介导

的自身免疫性脑炎。本文患者双耳听力呈进行性

下降，对免疫治疗有效，符合“自身免疫感音性耳

聋”的定义［6］，结合脑干听觉诱发电位提示双耳周围

性听力下降，考虑为抗体介导的前庭蜗神经损伤；

病程中出现真性延髓麻痹，考虑双侧舌咽神经和迷

走神经损伤。有学者认为，抗 AMPAR 脑炎患者出

现的周围神经损害可能与 AMPAR 除分布于海马、

下丘脑、小脑、尾状核、壳核、大脑皮质外［1，4］，还分布

于周围神经有关［7］，但密度相对较低，所以临床少

见。Wei 等［8］报告 1 例抗 AMPAR 脑炎病例，病程中

出现四肢瘫痪、腱反射减退，肌电图提示正中神经、

尺神经、胫骨神经和腓深神经复合肌肉动作电位

（CMAP）降低，但无神经传导阻滞且神经传导速度

（NCV）正常。因此，抗 AMPAR 脑炎不仅可出现中

枢神经系统损害症状，亦可累及周围神经系统。

MRI 的诊断敏感性较高［9 ⁃11］，但本文患者连续复查

MRI 和脑电图均无异常，可能与抗体介导的非炎症

反应机制有关［1］。

抗 AMPAR 脑炎需注意与以下疾病进行鉴别：

（1）病毒性脑炎，与自身免疫性脑炎的鉴别比较困

难，但本文患者抗病毒治疗无效，且自身免疫性脑

图 1 头部 MRI 检查显示，右侧颞叶可见扩大的血管周围间隙，增强后无明显强化征象 1a 横断面 DWI 1b 横断面 T1WI 1c
横断面 T2WI 1d 横断面增强 T1WI
Figure 1 Brain MRI showed dilated vascular space without significant enhancement. Axial DWI (Panel 1a). Axial T1WI (Panel 1b).
Axial T2WI (Panel 1c). Axial enhanced T1WI (Panel 1d).
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炎相关抗体检测均为阳性，自身免疫性脑炎诊断明

确。（2）克雅病，本文患者发病初期即快速出现认知

功能减退，不可忽略克雅病可能，但无肌阵挛、共济

失调和锥体外系症状，且 MRI 未见典型的“花边

征”、“曲棍球征”，脑电图亦未见三相波，故可排除

诊断。（3）桥本脑病，本文患者病程初期出现快速的

认知功能减退且血清抗 TPO 抗体水平升高，应考虑

桥本脑病的可能，但诊断桥本脑病需抗 TPO 抗体水

平显著升高（高于正常值上限 100 倍），且为排除感

染性、中毒性、代谢性和肿瘤性等病因后的排除诊

断，本文患者自身免疫性脑炎相关抗体检测阳性，

而且血清甲状腺抗体水平并未显著升高，故不考虑

桥本脑病。

目前对于抗 AMPAR 脑炎的治疗尚无标准方

案，通常借鉴其他常见自身免疫性脑炎的治疗，主

要包括免疫治疗和抗肿瘤治疗，免疫治疗包括一线

治疗（激素、血浆置换、静脉注射免疫球蛋白）和二

线治疗（环磷酰胺、利妥昔单抗、硫唑嘌呤），其中激

素联合静脉注射免疫球蛋白和（或）血浆置换是目

前已取得临床共识的治疗方案［3，9，12］，但何时开始二

线治疗，以及采用哪些二线治疗药物尚存争议。

Urriola 等［13］认为，神经系统症状持续恶化是辅助应

用免疫抑制剂的最佳时机，但是否应用强效免疫抑

制剂目前尚缺乏临床证据；Höftberger 等［3］和 Ishiura
等［14］则指出，唯有在一线免疫抑制药治疗 1 ~ 2 周无

效，方可启动二线免疫治疗；而 Nosadini 等［15］的观点

是，如果一线免疫抑制药疗效欠佳或病情较严重且

复发率较高者，可考虑二线免疫治疗。对于合并肿

瘤的患者，及时予以抗肿瘤治疗是必要的，早期手

术切除肿瘤有利于缩短病程、改善重症患者临床症

状［16⁃17］，因此对于诊断或疑似抗 AMPAR 脑炎患者，

应及时筛查相关肿瘤及副肿瘤相关抗体［1，3，18⁃21］。一

般而言，抗 AMPAR 脑炎患者经上述治疗后，大多数

预后良好［1，3，9⁃10］，仅少数患者死亡或者复发。影响

其预后的因素主要包括病程急缓程度、是否出现精

神症状、副肿瘤相关抗体，以及是否及时施行免疫

治疗［8，13，22］。

综上所述，抗 AMPAR 脑炎是神经表面抗体介

导的自身免疫性脑炎，对于发病急骤且快速出现认

知功能障碍、癫 发作、精神症状的患者，应考虑抗

AMPAR 脑炎的可能，该病不仅可出现中枢神经系

统症状，亦可累及周围神经系统，免疫治疗和抗肿

瘤治疗是主要治疗方法，早期诊断与及时治疗可使

患者获得良好预后。
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·文献速览·
论著/
术中神经电生理监测在单椎板入路选择性神经后根离断术中的作用

The role of intra⁃operative neuroelectrophysiological monitoring in single⁃level approach selective dorsal
rhizotomy
Xiao B1, Constatntini S2, Browd SR3, Zhan Q4, Jiang W4, Mei R4

1Department of Neurosurgery, Shanghai Children's Hospital, Shanghai Jiao Tong University, Shanghai, China. xiao977@hotmail.com
2Department of Pediatric Neurosurgery, Dana Children's Hospital, Tel Aviv Medical Center, Tel Aviv University, Tel Aviv, Israel
3Department of Neurosurgery, Seattle Children's Hospital, University of Washington, Seattle, WA, USA
4Department of Neurosurgery, Shanghai Children's Hospital, Shanghai Jiao Tong University, Shanghai, China
Childs Nerv Syst, 2019. doi: 10.1007/s00381-019-04408-5.

【摘要】 目的 单椎板入路选择性神经后根离断术（SL⁃SDR）治疗痉挛性脑瘫完全依赖术中神经电生理监测结果。本研

究旨在讨论 SL⁃SDR 术中肌电图判读对神经根选择和离断的影响及作用。方法 回顾分析 2016 年 5 月至 2019 年 3 月在上海交

通大学附属儿童医院神经外科采用改良神经电生理监测离断方案指导下 SL⁃SDR 治疗的痉挛性脑瘫患儿的临床资料，重点关

注术中肌电图判读及其与术前临床表现的相关性，以及比较采用不同神经电生理监测离断方案解读术中肌电图时的神经后根

选择差异。结果 共纳入 318 例患儿，男性 231 例、女性 87 例，平均年龄 5.9 岁，32 例为偏瘫、161 例为双侧瘫、125 例为四肢

瘫。每例患儿有 2 ~ 8 组目标肌群（术前肌张力 ≥ 2 级）。术中神经电生理监测结果显示，探测的 21 728 枚神经小根［（68.3 ±
8.2）枚/例］中 6272 枚（28.9%）与肛门括约肌相关，15 456 枚［（48.6 ± 7.6）枚/例］与下肢肌群相关，其中，神经后根 11 009 枚

［（34.6 ± 7.4）枚/例］。共有 3370 枚［（10.6 ± 4.7）枚/例］符合改良神经后根离断方案，其中 3061 枚 50%部分离断、309 枚 75%部分

离断。术前粗大运动功能分级（GMFCS）分级Ⅰ ~ Ⅴ级的离断率（部分离断的神经后根数/下肢肌群相关神经后根数）分别为

15.8%、22.3%、33.4%、41.8%和 45.7%。75%部分离断的离断率随术前 GMFCS 分级的递增而增加，分别为 1.5%、4.8%、8.5%、

14.1%和 15.2%。术后 3 周，2068 组目标肌群肌张力显著降低［（1.7 ± 0.5）级对（2.7 ± 0.6）级］。术前 GMFCS 分级Ⅰ和Ⅱ级患儿

采用传统离断方案约有 20%的病例无法识别任何 1 枚约 20%需离断的神经后根，而随着患儿术前 GMFCS 分级的递增，传统与

改良方案离断的符合率逐步提高，分别为 39.5%、41.3%、52.2%、54.1%和 62.8%。结论 由于 SL⁃SDR 完全依赖于术中肌电图

判读，使得术中神经电生理监测显得至关重要。改良神经电生理监测离断方案指导下的 SL⁃SDR 可以安全、有效治疗痉挛性脑

瘫。SL⁃SDR 术中肌电图及其与临床表现相关的预后，可以使临床医师更好地理解此类患儿脊髓神经元环路的运作模式。

（上海交通大学附属儿童医院神经外科 詹琪佳编译）
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