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　 　 【摘　 要】 　 报道 １ 例脑脊液抗 Ｓｕｌｆａｔｉｄｅｓ 抗体及血清抗 ＧＭ３ 抗体阳性，合并颅压增高的治疗相关波动性（ＴＲＦ）
急性炎性脱髓鞘性多发神经根神经病（ＡＩＤＰ）患者，并进行文献复习。
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【Ａｂｓｔｒａｃｔ】 　 To report a case of acute inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy (AIDP) with treatment⁃
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　 　 患者，女，５１ 岁，因“双下肢麻木乏力 １ 个月，双手麻木 ３ ｄ”
于 ２０２３ 年 ２ 月 ２７ 日入院。 患者于 ２ 月 １ 日“着凉”后出现双下

肢麻木乏力。 ２ 月 ６ 日出现发热，伴躯干皮疹，自行口服退热药

物后体温降至正常。 ２ 月 ２４ 日出现双手发麻。 查神经电图示：
四肢周围神经损害，运动、感觉纤维均受累，脱髓鞘损害为著。
患者既往体健。 入院后查体：Ｔ ３６．８℃，Ｐ １１３ 次 ／ ｍｉｎ，Ｒ ２０ 次 ／
ｍｉｎ，ＢＰ １７４ ／ １０６ ｍｍＨｇ，ＢＭＩ ２３．８８ ｋｇ ／ ｍ２。 神清语利，高级皮质

功能、颅神经检查均正常。 四肢肌力 ５ 级，肢体深浅感觉对称

正常，四肢肌腱反射未引出。 肢体 Ｈｕｇｈｅｓ 评分 １ 分，第 ７ 天改

良 Ｅｒａｓｍｕｓ ＧＢＳ 预后评分（ＥＧＯＳ） ［１］１ 分。 实验室检查：抗核抗

体阳性（１ ∶１００），抗核抗体核型 １ 核仁型，抗核抗体核型 ２ 胞浆

型；血管炎筛查 ２ 号蛋白酶 ３ 弱阳性；免疫球蛋白补体 Ｃ１ｑ
１４９．８ ｍｇ ／ Ｌ。 入院后第 ３ ｄ 腰椎穿刺示脑脊液为透明清亮液

体，压力＞３００ ｍｍＨ２Ｏ，总蛋白 １ ０５７．３ ｍｇ ／ Ｌ，白细胞 ４×１０６ ／ Ｌ，
墨汁染色、浓缩集菌抗酸菌检测未见异常，脑脊液沉淀涂片查

见少量淋巴细胞样细胞，细胞学检查图像分析示淋巴细胞

９０％，单核细胞 １０％。 血清及脑脊液周围神经病谱 ３ 检测显示

血清抗 ＧＭ３ 抗体 ＩｇＭ（＋），脑脊液抗 Ｓｕｌｆａｔｉｄｅｓ 抗体 ＩｇＭ（＋），副
瘤性神经综合征谱 ２ 抗体（－）。 头颅 ＣＴ 及 ＭＲ 等影像学检查

未见明显异常。 综上诊断为急性炎性脱髓鞘性多发神经根神

经病（ａｃｕｔｅ ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ ｐｏｌｙｎｅｕｒｏｐａｔｈｉｅｓ，ＡＩＤＰ），
予以甲钴胺、甘露醇等一般治疗，同时于入院第 ４ ｄ 应用人免疫

球蛋白 ０．４ ｇ·ｋｇ－１·ｄ－１静脉滴注 ５ ｄ。 第 ６ ｄ 患者双下肢乏力

完全缓解。 第 １０ ｄ 复查脑脊液压力 ２００ ｍｍＨ２Ｏ，总蛋白

７６８．３ ｍｇ ／ Ｌ，白细胞 ５×１０６ ／ Ｌ，细胞学检查图像分析：淋巴细胞

５２ 个，单核细胞 １０ 个。 第 １１ ｄ 患者右下肢及右手麻木不适完

全缓解。 第 １４ ｄ 患者左下肢及左手麻木不适明显缓解，仅局限

于左足及左手末端，无创颅压监测 １４０．８１ ｍｍＨ２Ｏ，复查神经电

图示四肢周围神经损害同前。 治疗 １６ ｄ 后出院，仅遗留左足及

左手末端局限性麻木，双上肢腱反射未引出。
　 　 出院 ２ 周随访，患者规律应用维生素 Ｂ１ 及甲钴胺片，症状

未加重。 出院第 ３ 周，患者出现双下肢无力，双手及双足麻木，
行走及活动不稳，无法完成蹲起动作，再次入院。 查体：双下肢

肌力 ５－级，四肢腱反射未引出，双下肢深感觉减退，腹股沟以下

痛觉过敏。 神经电图表现同首次入院，左上肢及双下肢交感神

经皮肤反应（ＳＳＲ）异常，四肢体感诱发电位（ＳＥＰ）异常。 腰椎

穿刺脑脊液压力 ２７０ ｍｍＨ２Ｏ，总蛋白 １ ４５７．４ ｍｇ ／ Ｌ，白细胞 ６×

１０６ ／ Ｌ，脑脊液淋巴细胞 ７９％。 血液淋巴细胞亚群提示总 Ｔ 淋

巴细胞 ８０．７２％，辅助 ／诱导 Ｔ 细胞 ４６．８２％，抑制 ／细胞毒 Ｔ 细胞
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２１．０３％，辅助 ／抑制 Ｔ 细胞比值 ２．２３，ＮＫ 细胞 １０．１０％。 血及脑

脊液副肿瘤抗体、脑脊液周围神经抗体均为阴性，血周围神经

抗体提示抗 ＧＭ３ 抗体阳性。 Ｈｕｇｈｅｓ 评分 ３ 分，综合诊断为治

疗相 关 波 动 性 ＡＩＤＰ （ ＡＩＤＰ⁃ＴＲＦ ）。 应 用 人 免 疫 球 蛋 白

０．４ ｇ·ｋｇ－１·ｄ－１静脉滴注 ５ ｄ，甲泼尼龙 ８０ ｍｇ 静脉滴注 ４ ｄ。
治疗１２ ｄ 后出院，出院 ３ 个月随访，患者症状基本完全缓解。
　 　 讨　 论　 ＡＩＤＰ 是一种经典型吉兰⁃巴雷综合征（Ｇｕｉｌｌａｉｎ⁃
Ｂａｒｒé ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＧＢＳ）亚型，系自身免疫介导的周围神经病，主
要损害脊神经根和周围神经。 其症状除弛缓性肢体无力外，还
可表现出脑脊液蛋白—细胞分离现象，神经电生理检查为脱髓

鞘性病变。 在 ＡＩＤＰ 中抗 Ｓｕｌｆａｔｉｄｅ 抗体及抗神经节苷脂抗体

（ＧＭ３）少有提及，治疗过程中出现相关波动的报道也较为

少见。
　 　 患者两次住院检查排除了自主神经损害、副肿瘤综合征、
脑膜及脑实质病变。 患者首次电生理结果显示四肢周围神经

脱髓鞘。 然而在 ＡＩＤＰ 发病早期，电生理仅提示周围神经轻中

度受损，此时临床症状最重。 至 １ 个月时，周围神经损害进一

步加重，此时临床症状已逐渐减轻［２］ ，因而电生理检查并不能

作为 ＧＢＳ 谱系疾病早期的首选诊断方法。
　 　 在本病例中，脑脊液抗 Ｓｕｌｆａｔｉｄｅｓ 抗体 ＩｇＭ 及血清抗 ＧＭ３
抗体 ＩｇＭ 阳性为突出特点。 硫苷脂（Ｓｕｌｆａｔｉｄｅ）是髓鞘的主要脂

质成分，因此抗 Ｓｕｌｆａｔｉｄｅ 抗体会直接破坏髓鞘，造成脱髓鞘性病

变，其典型特征为远端潜伏期延长，剧烈的疼痛及感觉异常［３］ 。
抗 ＧＭ３ 抗体在以往 ＡＩＤＰ 患者的报道中罕有提及，抗 ＧＭ３ 抗体

与 ＡＩＤＰ 神经脱髓鞘程度及病情严重程度呈正相关［４］ ，抗 ＧＭ３
抗体可以通过阻断轴突上神经节苷脂与髓鞘相关糖蛋白

（ＭＡＧ）之间的相互作用，进而造成脱髓鞘性病变［５］ 。
　 　 颅高压在 ＧＢＳ 谱系疾病中极其罕见，其发生机制可能包

括［６］ ：（１）高脑脊液蛋白会减缓蛛网膜颗粒的重吸收，从而导致

颅内压升高。 然而，几乎所有 ＧＢＳ 谱系疾病都可表现出高脑脊

液蛋白，却很少出现颅内高压。 （２）脑脊液流出部位高静脉压，
导致内源性脑水肿。 本病例入院后影像学检查未发现脑水肿

表现。 （３）补体激活导致潜在免疫紊乱，造成蛛网膜绒毛吸收

脑脊液过程受损，或脉络丛生成脑脊液增加。 本病例补体 Ｃ１ｑ
稍低，补体 Ｃ３ 及 Ｃ４ 正常。 （４）细胞因子 ＩＬ⁃１７ 及 ＩＬ⁃２ 表达增

加，导致颅内压增高，并且这种细胞因子表达增加多见于肥胖

女性，应用免疫球蛋白可有效降低相关细胞因子［７⁃８］ 。 本病例

ＢＭＩ 为正常上限，静脉注射免疫球蛋白后颅内压显著降低，综
上考虑患者颅压增高为脑脊液中细胞因子表达增加所致。
　 　 本例 ＡＩＤＰ 患者临床特征并不典型，早期诊断具有一定难

度。 ２０１４ 年，专家组将 ＧＢＳ 谱系疾病进行了重新分类，其中经

典 ＧＢＳ 的诊断依靠一些独有的核心特征及支持特征［９］ 。 核心

特征包括：（１）四肢运动功能障碍；（２）脑神经支配肌肉及呼吸

肌功能受累；（３）腱反射减退或消失；（４）病程多为单时相自限

性。 支持特征包括：（１）前驱症状；（２）周围神经表现；（３）脑脊

液分析；（４）神经电生理表现。 本病例符合多项核心特征及支

持特征，在患者入院早期即确诊。
　 　 根据患者二次入院临床特征及相关诊断标准，可以排除复

发型 ＧＢＳ［１０］ 。 另外根据患者两次入院 Ｈｕｇｈｅｓ 评分及使用第二

疗程的免疫球蛋白，同时静脉应用甲泼尼龙 ５ ｄ 后症状基本缓

解［１１］，出院后未再复发，故排除急性发作性慢性炎性脱髓鞘性多

发神经根神经病（ａｃｕｔｅ⁃ｏｎｓｅｔ ｃｈｒｏｎｉｃ ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ
ｐｏｌｙｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ，Ａ⁃ＣＩＤＰ），遂明确诊断为 ＡＩＤＰ⁃ＴＲＦ［１０，１２］。
　 　 综上，对于早期并不表现出典型症状的 ＧＢＳ 谱系疾病来

说，及时诊断和正确的治疗手段显得至关重要。
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