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１　临床资料

　　患者，男性，３７岁，驾校老师，因“头晕伴左眼睑下垂 ５ｄ
余”入院。发病１周前有感冒症状。５ｄ前突发头晕、视物模
糊，伴左眼睑下垂、复视，渐感双手麻木，四肢乏力，步态不稳，

并于２ｄ前行头颅 ＣＴ增强提示：左侧顶叶片状低密度影。在
当地予改善循环、抑酸护胃、抗感冒等治疗，头晕、左眼睑下垂、

四肢乏力呈进行性加重，故收住入院。有头孢类过敏史，其他

病史无殊。入院后查体阳性体征如下：左眼睑下垂，左侧眼球

向上、向下、外展、内收均受限，左眼视力下降，右眼球活动无

殊，双眼向上、向下、向左、向右均有复视，双手末端痛觉减退，

四肢腱反射消失，右侧巴氏征可疑阳性，直线步态不稳。头颅

ＣＴ血管造影（ＣＴＡ）：未见明显异常。行头颅 ＭＲＩ平扫（ＤＷＩ）
＋增强示：左侧大脑半球深部白质（半卵圆中心，侧脑室周围）
可见多发晕状、斑块状长Ｔ１长Ｔ２异常信号灶，ＤＷＩ未见明确弥
散受限，增强无强化。左侧大脑半球脑白质病变考虑。见图１。
眼眶ＣＴ：未见异常。入院次日出现右眼睑下垂，有低热，体温
３７５℃。查体补充：双眼睑下垂明显，双侧眼球活动受限，余查
体同前。行腰穿检查：压力２００ｃｍＨ２Ｏ，白细胞计数１０个／μｌ，
红细胞计数５２０个／μｌ，蛋白定量 ２６．０ｍｇ／ｄｌ，潘氏试验阴性，
革兰染色、抗酸染色及墨汁染色正常。肌电图：左正中浅支神

经感觉传导诱发电位波幅降低；左拇短展肌检肌轻收缩示多相

波增多；左正中、右胫后神经Ｆ波未见异常；右胫神经Ｈ反射未

测出。疾病诊断考虑：ＭＦＳ。头颅影像学检查异常考虑ＭＦＳ合
并中枢神经系统脱髓鞘病变。给予丙种球蛋白针２０ｇ／ｄ，５ｄ
静滴，以及营养神经，脱水降颅压对症等治疗。住院第１３天头
晕，复视、步态不稳明显好转，双眼睑下垂，眼球活动受限有所

改善，双手末梢浅感觉已正常，腱反射可引出，双巴氏征阴性，直

线行走正常。复查腰穿：压力为１９５ｃｍＨ２Ｏ，白细胞计数 １４／μｌ
正常，蛋白定量 ５８．１ｍｇ／ｄｌ，潘氏试验阳性。头颅增强 ＭＲＩ复
查：病灶较前相仿。总住院１５ｄ好转出院。６个月随访无临床
症状及体征，但头颅ＭＲＩ病灶未消失。

图１　ＭｉｌｌｅｒＦｉｓｈｅｒ综合征伴中枢神经系统脱髓鞘患者ＭＲＩ表现

２　讨论

　　ＭＦＳ合并中枢脱髓鞘改变的发病机制尚未明确，但国内外
学者的各项实验研究及分析验证了该病存在的可能性。病理

学研究发现周围神经脱髓鞘患者中枢神经系统中检测到吞噬

细胞、淋巴细胞浸润，此现象被视为周围神经病理改变的继续
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和蔓延［１］。Ｗｏｎｇ等［２］通过电生理研究提示 ＭＦＳ和 ＧＢＳ可能
同属于脑脊髓神经根神经病的病谱，只是中枢和周围神经存
在不同程度受累而已。但大多数认为 ＭＦＳ本身即为自身免疫
性疾病，故其累及中枢神经系统损害应与诸多免疫因素有关。

ＭＦＳ具有的抗原性的交叉反应可导致中枢神经及周围神经不
同程度脱髓鞘现象［３］。Ｈａｍａｇｕｃｈｉ等［４］提出了“急性免疫性神

经病”的概念，他认为脱髓鞘病均是由免疫因素所致，只是病原

体组分或致敏原的不同对中枢神经和周围神经造成致敏原不

同的免疫应答，从而出现临床不同亚型。此外空肠歪曲菌（ＣＪ）
感染后易诱发ＧＢＳ［５］。ＧＢＳ可累及周围神经系统及中枢神经
系统，出现免疫介导的炎性脱髓鞘改变的观点也被提出。有研

究［３］指出ＭＦＳ出现周围神经及中枢神经系统损害与抗 ＧＱ１ｂ
ＩｇＧ抗体、Ｔ细胞介导的免疫反应有关。９０％以上的 ＭＦＳ急性
期血清中可检测到抗 ＧＱ１ｂ、ＧＱ１ａ抗体（ＩｇＧ类抗体），该类抗
体有高效特异性［３］。而ＣＪ是２０世纪８０年代受国内外广泛重
视的人畜共同感染的病原菌。它的细胞壁上的脂多糖核心低

聚糖能诱导体液免疫反应，表明 ＣＪ脂多糖核心低聚糖与 ＧＱ
１ｂ／ＧＱ１ａ神经节苷脂的分子结构相似，即ＣＪ脂多糖核心低聚
糖与外周神经节苷脂属同种抗原决定簇。ＣＪ即是通过分子模
拟机制与外周神经表面结构神经节苷脂的交叉反应引起自身

免疫，从而导致外周神经脱髓鞘，同时可引起中枢神经系统损

害［３］。另外研究发现周围脱髓鞘抗原中的Ｐ１碱性蛋白相当于
ＣＮＳ的髓鞘素碱性蛋白（ＭＢＰ）。动物实验用Ｐ１免疫动物可同
时诱发实验性自身免疫性神经炎（ＥＡＮ）和实验性自身免疫性
脑脊髓炎（ＥＡＥ）。其作用机制为Ｐ１碱性蛋白能产生的自身免
疫性Ｔ细胞，以及其自身抗体会在周围神经和中枢神经系统引
起免疫应答，导致周围和中枢同时脱髓鞘，并在局部产生细胞

因子，破坏血脑屏障，引起脑水肿及脑脊髓损害［６］。

　　ＭＦＳ国内治疗仍以人血免疫球蛋白治疗为首选，激素、血
浆置换、免疫抑制剂亦有效。但国外回顾性研究发现静脉输注

免疫球蛋白对最终转归无影响；血浆置换也没有明确的临床益

处，对于ＭＦＳ治疗需充分考虑到该病自愈的可能［３］。本病预

后较好。由于抗ＧＱ１ｂ抗体在ＭＦＳ中具有特异性，其滴度在神
经症状出现时最高，随着病情好转而降低，可作为跟踪病情的

指标。中枢神经系统病灶也会随周围神经系统症状好转而消

失，必要时可通过影像学等手段定期随访。
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