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运动神经元病患者~llgM测定及大剂量强的松治疗研究 

临床学院神经内科 胡常林 李国秧 

提 要 作者对运动神经元痛患者及健康对照者各2O例血清免疫球蛋白单克隆抗体I罾M音量进行了测定．结 

果显示在治疗前疾病组IgM音量(平均为1695．55~5O4．68m L)明显高于对照组<782±127．1ling／L)。经大剂量强的 

橙治疗后-疾病组血清IgM平均台ItB21土227mg／L．较治疗前明显下降，同时症状与体征有改善．表明免疫机制参 

与了运动神经元病的病理过程-以大剂量强的松治疗车病血清IgM音量增高的进行脊肌萎缩症有一定治疗作用。 
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运动神经元病(MNS)是一组病 因尚不清楚． 

以肌肉瘫痪及萎缩为主要表现的疾病，其以病程 

长．致残率高为特征 本病发病原因涉及遗传、中 

毒、核酸代谢异常、内分泌异常等．已有证据表明 

免疫机制参与本病的病理过程。根据单克隆IgM 

丙球病常并发运动神经元病，因此认为IgM参与 

了本病的体液免疫反应．本项研究即试图通过免 

疫球蛋白单克隆抗体测定以表明IgM在本病中 

的作用：对其中IgM抗体增高的病例以大剂量强 

的松治疗．探讨该治疗方法对运动神经元病的影 

响． 

1 材料与方法 

L1 病人资料 

l 1 1 对照组：为健康志强者2O饲，经检查无肝、肾、心怖 

及脑器质性病变者．平均年辩39．4±8．67岁．其中男l2例． 

女8饲。 

1 1．2 运动神经元病组：20~J 均系我科1994年1月～1995 

年9月住院及门诊病人，其中男ll倒．女9倒．平均年辩42．1 

±6 26岁．均经临床与肌电圈检查明确诊断者。全部病人 

均符合。E1 Escori冉l Wodd Federation of Neurology 

Criteria for the Dm~ mm of Amyotrophic Lateral 

Selerosis 之诊断标准．全部病例均经头颅CT与MRI扫 

描捧除中抠神经系统占位性病变．肌电图均示所测肌肉 

失神经损害．2O饲中属肌萎缩侧索硬化者8例，余l2例为 

进行性脊肌萎缩症．均表现双上肢或四肢进行性无力，起 

病隐袭．其中l4铡由单佣上肢以肌肉萎缩起病，2例首发 

症状为舌肌萎缩，4例为双上肢远端同时乏力伴局灶性肌 

’本项课题由重庆市科委贽助 

内萎缩。6例有延髓麻痹．表现声音嘶哑．语言不清 吞咽 

困难．能进半流质食物．2饲需坐轮椅．生活不能自理．以 

大鱼际．小鱼际 骨间肌及前臂肌肉萎缩最常见．2O倒中 

重型患者肌力O～ Ⅱ缎5例．中蟹 Ⅱ～Ⅳ缎 12例．轻型 

Ⅳ～v 3饲。全部病人均无感觉障碍．病程在o．6～3年，部 

分病人曾经各种治疗效果不显著．病情无改善。 

1．2 血清免疫球置白测定 

对照组与运动神经元病人均于晨8～lO时采血．分离 

血清备测。IgM．IgG抗原以1：1000稀释．严格接IgM．IgG 

药盒说明书操作-以ELISA法测定血清IgG IgM抗体古 

量。对以大剂量激素治疗的病人分别于治疗前 治疗后1 

月及O 5年进行随访蕊测。 

1,3 免睦抑制治疗观寨 

对免疫学测定发现IgM水平增高的9例病人以大剂 

量强的松治疗，首2周剂量80mg／d，以后每周减量10rag． 

至8omg，d耐维持治疗6个月．进行临床及电生理再评价。 

1．4 实验窒挂喇 

1、2o饲均进行肌电图检查．为典型失神经损害，可见 

纤颤波及巨大电位．提示有前角损害：2、体感诱发电 

位(8EP)均正常．提示感觉神经无损害：3，其中8例颈椎片 

示有颈椎病．经MRI检查未发现脊髓与神经根损害征：4、 

脑脊液均正常．压颡试验提示椎管通畅． 

1．5 蟪计学处曩 

对所获计量资料均值以 ±·表示．采用—盘验进行统 

计分析． 

2 结果与分析 

2．1 对照组与运动神经元病患者血IgG、IgM含 

量变化 

对 照 组20例 血IgG平 均 含 量 为 7 86土 

4．53g／L-IgM平均含量为782+127．1mg／L．20例 
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运 动 神 经 元 病 患 者 血IgG平 均 为9．2 3土 

5，02g／L。IgM在 治疗 前 平均 为1695，55土 

504．63mg／L．1gG含量虽然高于对照组，但统计学 

分析无显著差异(P>0．05)．为此在今后随访中不 

再 测 定 ，疾 病 组IgM 水 平 明 显 高 于 对 照 

组(P<0．05)，提示IgM参与了运动神经元疾病的 

病理过程。 

对20例运动神经元疾病患者中IgM实测值高 

于对照组水平的9例(含量为990~2350mg／L，均 

为进行性脊肌萎缩症病人)进行大剂量强的松治 

疗1月复查IgM水平平均1180．05+637．02mg／L， 

仍 高 于 对 照 组 ，但 统 计 分 析 差 异 无 显 著 

性(P>0．05)。治疗后6个月复查血IgM显示有进 
一 步下降，平均为821~227mg／L，已接近对照组 

平均水平．可见大剂量强的松治疗IgM抗体增高 

的病人，可使血IgM水平明显下降。说明大剂量强 

的橙治疗可减轻IgM参与的免疫反应所引起的 

损害作用． 

2，2 临床病情分析 

20椤!I病人2例失访，2例因并发症死亡，半年后 

随访16例存活，7例未用强的松治疗者中6例肌力 

在中一重型瘫痪，3倒不能生活自理。1例病情无 

进展，余6例均有不同程度加重．9例接受大剂量 

激素治疗患者中，4例肌力在中一重度型瘫痪，其 

中2例生活不能自理。这4例病人病情均有不同程 

度加重．另3例病情稳定，病情无进展．余2椤!I诊断 

为进行性脊肌萎缩症患者。服用激素后病情有改 

善，肌力有恢复．以肌萎缩佣索硬化(ALS)功能评 

分标准，对日常生活能力进行综台评定，这两例 

病人分别从治疗前24及22分增加至治疗后的32 

及29分。肌力由原来 Ⅱ、Ⅲ级恢复至Ⅳ级，延髓麻 

痹症状减轻，能进食硬质食物，日常生活能力明 

显提高，但神经电生理显示肌肉仍有失神经损 

害．本研究观察显示应用激素治疗，特易4下运动 

神经元损害者可有部分病人缓解，具有一定治疗 

作用。本组应用大剂量激素治疗后，仍有病情发 

展加重者，说明本病l；58有其它损害因素在发挥作 

用．本组病人无因服激素引起的并发症。 

· 14· 

3 典型病例 

余某，21岁，女性，进行性右上肢乏力1,5年， 

近1年发现右手肌肉萎缩，右上肢持物及上举 困 

难，无痛。查右手骨间肌、大鱼际肌及前臂肌，右 

肩胛带肌肉均有明显肌肉萎缩，有肌肉不 自主跳 

动，特别在受玲时明显。右上肢近端肌力Ⅲ级，远 

端Ⅱ级，无锥体束征．颈髓MR】示正常，右大鱼际 

及右三角肌EMG示失神经损害，SEP正常，脑脊 

液正常，压颈试验通畅，血IgG8．21g／L，IgM为 

2130mg／L。诊断运动神经元病属进行性脊肌萎 

缩症。予以大剂量强的松80mg／d 2周，以后每周 

减量10mg，5周后30mg／d维持服药半年．服药30 

天后 自觉症状好转 ，能持 轻物 ，能 自行穿 

衣，IgM1030mg／L。服药半年随访ALS功能评分 

从治疗前34分加至38分，右上肢肌力明显改善 

肌力近远端均为Ⅳ级， M为880mg／L，基本恢复 

原工作．但EMG仍示失神经损害． 

4 讨论 

本项研究显示对照组与运动神经元病患者 

血IgG水平无显著性差异，提示IgG未参与运动神 

经元病的发病机制与病理损害过程．疾病组IgM 

水平显著高于对照组，提示IgM与运动神经元病 

的病理过程有关．其中9／20例]gM明显高于对照 

组，患者经大剂量强的松治疗后5／9病情趋于稳 

定或好转，说明对IgM抗体增高的运动神经元病 

患者以大剂量激素治疗有一定疗效．说明在其中 
一

部分病人中IgM参与了运动神经元病损害机 

制，可能是导致病情加重的重要因素之一。 

国外有作者报告运动神经元病患者血中发 

现有抗神经节昔GM．及GM．．抗体，此抗体属IgM 

抗体类，并且显示以下运动神经元为损害特征的 

病人中41／59倒阳性，而对照组阳性事仅为2／23。 

电泳分析脑脊液，12例运动神经元病患者中4例 

有球蛋白增高，最高达21．68 ．有资料表明这些 

异常的抗体，作用于运动神经轴索及轴索末稍， 

致使神经轴索坏死，逆行引起神经元变性，导致 
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病变加重或恶化，但此种改变是因是果尚缺乏证 

据而难以定论。 

本组中9例患者显示高水平IgM抗体，予以大 

剂量强的松治疗，显示了一定疗效。证实对运动 

神经元病患者，特别是具有下运动神经元损害特 

征者，常规检测IgM，发现其水平增高者，予以大 

剂量激素治疗可缓解或稳定病情．同时也表明虽 

然对IgM水平增高舶患者，应用大剂量激素使之 

水平降低，4／9未有改善，病情仍有发展，证孵尚 

有其它导致神经元损害的机制在发挥作用。进一 

步检测单克隆神经节苷GM 抗体，其阳性者有针 

对性以大剂量强的松及综合治疗 ，可获更佳效 
果。 ’ 
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M easurement of seruln IgM level and treatment with prednison in 

patients with motor neuron disease 

l-luChangHn，et al 

Institute of Neurology，The College of Clinical M edicine 

The Contents of immunoglobulin oligoclonal antibody M in serttm were measured in 20 patients with motor 

neuron disease and 20 normal subjects．The result showed that the average content of patients with moor neuron 

disease be~re treatment(1695．55+5O4．~mg／L)was higher obviousty than that of normal subjects (782士1。 

27．1lmg／L) The average content of serlu~IgM reduced in patients with motor neuron disease(821 227mg／L) 

after treatm ent th prednlson,and their symptoms improved obviously Th e results suggested that IgM 

participa ted in pa thogen esis of motor neuron disease．It’s advisable to us e predalsO~L treating the patients with 

motor neuron di8eaBe whose 8en皿 IgM conte~ts were ligh． 

KEY W ORDS M ortor Neuron Disease；lgM ；Predhison 
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