
【DOI】 10．3969 / j．issn．1671-6450．2026．03．018 罕少见病例

自身免疫性胶质纤维酸性蛋白星形细胞病 3例并文献复习
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【摘 要】 报道 3例自身免疫性胶质纤维酸性蛋白星形细胞病( GFAP-A) 患者的临床资料，并进行文献复习。
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【Abstract】 We present three cases of autoimmune glial fibrillary acidic protein astrocytopathy (GFAP-A) with detailed

clinical information and review the relevant literature.
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例 1．男，32岁，因“双下肢无力 7年，加重 5 d”于 2020年 12

月入院。患者 2013年出现颈部触电感伴双下肢无力，未诊治。
2015年出现双手掌麻木无力，持物不稳，诊断为多发性硬化后
给予免疫治疗好转出院。2016年双下肢无力较前加重，以右下
肢明显，双下肢不自主抖动，行走拖步、抬腿困难，行走不稳，予
甲泼尼龙琥珀酸钠 500 mg冲击治疗，好转出院，出院后口服泼
尼松半年后停药。2020 年症状复发再次入院。既往诊断高血
压 1年，个人史、家族史无特殊。查体: 神志清楚，高级皮质功
能及颅神经未见明显异常，右下肢肌力 4 级，右上肢及左侧肢
体肌力 5级，肌张力正常，右下肢病理征阳性，深浅感觉未见异
常，脑膜刺激征阴性，右侧上下肢共济运动欠稳准。血常规示
白细胞 16．0×109 /L，中性粒细胞百分比 88．6%，尿便常规、肝肾
功能、电解质、炎性指标等检验未见异常。腰椎穿刺示颅内压
180 mmH2O，脑脊液抗 GFAP-IgG 抗体 ( +) 、滴度 1 ∶ 32，血清抗
GFAP-IgG抗体( +) 、滴度 1: 32。头颅及颈椎 MＲ平扫示右侧小
脑下脚、延髓、胼胝体压部、丘脑、侧脑室旁多发斑片状、卵圆形
等 /稍长 T1、稍长 T2 信号灶，T2FLAIＲ 呈不均匀高信号 ( 见图
1A、B及图 2A) 。综合病史明确诊断为自身免疫性胶质纤维酸
性蛋白星形细胞病 ( autoimmune glial fibrillarg acidic protein as-
trocytopathy，GFAP-A) ，给予甲泼尼龙 1 g 冲击治疗，好转出院，

院外继续口服泼尼松治疗，患者分别于 2022年、2024年再次发
病，症状及体征同第一次发病，诊断为 GFAP-A合并多发性硬化
( 进展性) ，给予激素治疗，至今未再返院复诊。

例 2．女，20岁，因“头晕 5 d，吐字笨拙伴右侧肢体无力 4 h”

于 2023年 4月入院。患者 5 d 前出现头晕、腹痛、全身酸痛无
力、心悸、大便干结难解，测血压低，在外院诊治( 具体不详) 疗

效不佳，4 h 前家属发现患者微笑时口角稍歪向左侧，吐字笨
拙、含糊不清，右侧肢体麻木无力、活动不灵，表现为右上肢可
抬举但不能过肩，右手持物明显受限，右下肢站立及步态不稳。

近半年来体质量下降 10 kg。既往 3年前因“双眼内收受限”予
人免疫球蛋白及激素治疗后好转出院。个人史、家族史无特
殊。查体:神志清楚，查体欠合作，言语不利，构音不良，右侧鼻
唇沟浅，伸舌偏右，口角歪向左侧，悬雍垂偏右，双侧软腭上抬

无力，咽反射存在，颈软，右侧肢体肌力 3－级，左侧肢体肌力 5

级，肌张力正常，双下肢病理征( +) ，右侧颜面部及右侧偏身感
觉减退，右下肢 Kernig征( +) ，余感觉及共济运动不能配合。血
尿便常规、肝肾功能、电解质、炎性指标等检验未见异常。腰椎
穿刺示颅内压 105 mmH2O，脑脊液抗 GFAP-IgG抗体( +) 、滴度
1 ∶32，抗水通道蛋白 4抗体( +) 、滴度 1 ∶32。头颅及颈椎 MＲ平
扫示左侧丘脑、内囊后肢、左侧大脑脚、延髓见斑片状稍长 T2

信号模糊影，T2FLAIＲ稍高信号( 见图 1C、图 2B) 。综合病史明
确诊断为 GFAP-A，给予甲泼尼龙 0．5 g冲击治疗，继以每 3 d减
半同时联合吗替麦考酚酯治疗，病情好转出院，1年后复查头部
MＲ示左侧丘脑、内囊后肢多发异常信号影较前明显缩小( 见图
1D) 。患者于 2024年 12 月因“视物模糊、四肢麻木疼痛 2 周”

再次入院，诊断为 GFAP-A合并视神经脊髓炎，给予激素治疗好
转出院，至今未再返院复诊。

例 3．女，19岁，因“发热 7 d，全身疼痛无力 4 d”于 2024 年
10月入院。患者 7 d前开始发热，最高体温 40℃，余无特殊不
适。曾至外院就诊，予抗生素静脉滴注治疗后未再发热，后未
继续治疗。4 d 前再次发热，最高体温 39．4℃，伴全身疼痛无
力，步态不稳，精神差，频繁眨眼，轻触患者即感到疼痛。入院
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时心率 100次 /min，入院 3 d未解大小便，腹部 CT提示肠梗阻、
尿潴留。查体:神志清楚，痛苦面容，轻触肢体及面部时表情痛
苦，查体不合作，对答切题，右眼外展受限，双眼眼裂小，左侧为

甚，颈抵抗 4指，双下肢 Kernig征( +) ，双上肢肌力 4级，双下肢
肌力 3 级，肌张力正常。左下肢 Babinski 征 ( + ) ，双下肢
Chadock征( +) ，直线行走差，闭目难立征阳性，感觉检查不能配
合。血常规示白细胞 9．6×109 /L，尿便常规、肝肾功能、电解质、
炎性指标等检验未见明显异常。腰椎穿刺示颅内压 ＞

400 mmH2O，脑脊液抗 GFAP-IgG 抗体 ( +) 、滴度 1 ∶ 32，葡萄糖
2．3 mmol /L。头颅及颈椎 MＲ 平扫示脑膜及脊膜线样强化，颈
髓中央管强化( 见图 2C、D) 。考虑诊断为急性播散性脑脊髓膜
炎，予静脉滴注人免疫球蛋白治疗 4 d，双下肢乏力无好转，间
断出现左侧膝关节疼痛，完善脑脊液自身免疫性脑炎相关抗体

检测后明确诊断为 GFAP-A，予甲泼尼龙 0．5 g 冲击治疗，继以
每 3 d减半，患者症状明显好转，出院口服泼尼松治疗，至今未
再返院随诊。

注: A．例 1侧脑室旁 T2FLAIＲ多发斑片状高信号; B．例 1右侧小脑 T2FLAIＲ高信号; C．例 2左侧丘脑及内囊后肢斑片状 T2FLAIＲ稍高信号; D．例 2 治疗后 1 年复查

左侧丘脑及内囊后肢稍高信号影较前明显缩小。

图 1 头颅 MＲ平扫影像学表现

注: A．例 1颈髓内散在斑片状、絮状高信号; B．例 2延髓 T2点片状高信号模糊影; C．例 3脑干、延髓、脊髓脑膜、脊膜线样强化; D．例 3颈髓中央管线性强化。

图 2 颈椎 MＲ平扫影像学表现

讨 论 GFAP-A是由 Fang等［1］在 2016 年首次报道的中
枢神经系统自身免疫性疾病，以脑脊液或血清中胶质纤维酸性

蛋白免疫球蛋白 G( glial fibrillary acidic protein-IgG，GFAP-IgG)
抗体阳性为特征。本病病因尚不明确，可能与感染或肿瘤有
关。目前认为，GFAP-IgG是特异性的生物标志物，其发病机制
为细胞内 GFAP 抗原暴露后经抗原呈递细胞识别，激活特异性
CD8+T细胞从而介导免疫反应，但 GFAP-IgG 抗体在此过程中
的具体作用并不明确［2-3］。GFAP-A临床表现具有高度异质性，
可累及脑膜、脑实质、脊髓、视神经、周围神经等多部位［4］。该
病可见于任何年龄，文献报道中位年龄为 44 ～ 50 岁，无明显性
别差异［2］。值得注意的是，本组病例年龄分布于 19 ～ 32 岁，均
为青年患者，与文献报道不符，提示 GFAP-A在青年患者中可能
存在认知不足，更易被忽视而导致误诊。
多数 GFAP-A患者发病前存在感染史，该病也可伴发各类

肿瘤，其中以卵巢畸胎瘤最为常见。然而本组病例均未发现肿
瘤并存，考虑可能与本研究人群年龄较小、肿瘤筛查不全面有
关，其中 1例患者发病前有发热史，提示感染因素可能作为触
发因素参与发病［5-8］。GFAP-A临床表现具有高度异质性，早期
难以确诊，病程可表现为进展性或复发－缓解形式［1，9］。本组病
例均以肢体无力为主要表现，2例合并自主神经功能障碍，与文
献报道的脑炎、脑膜脑炎、脊髓炎或其组合表现相符［6，9］。影像
学上，本病常呈“多灶性、多部位受累”模式，常累及大脑白质、
基底节、下丘脑、脑干、小脑、脑膜及脊髓等部位，也有报道出现
脊髓中央管强化时应考虑 GFAP-A 可能［10-11］。本组病例的影
像学改变总体符合文献报道，但未出现典型侧脑室旁线状强

化，可能与本组样本量有限有关。多项研究指出，GFAP-A 以发
热、头痛、脑膜刺激征起病者，难与感染性脑膜脑炎鉴别［12-13］。
以运动障碍、精神障碍起病者，则需与神经变性疾病及脱髓鞘
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性疾病相鉴别［14］。若同时出现运动、感觉、自主神经功能受累，
需重点排除脊髓炎、视神经脊髓炎谱系疾病 ( neuromyelitis
optica spectrum disorder，NMOSD) 等［15］。本组 3 例患者曾分别
被误诊为多发性硬化、NMOSD 和急性播散性脑脊髓膜炎，经多
次复发返院得以明确诊断，突显了早期准确鉴别诊断对本病预

后改善的关键意义。
研究发现，在 GFAP-IgG阳性病例中，约 40%可重叠其他抗

神经元抗体阳性，其中 N-甲基-D-天冬氨酸受体免疫球蛋白 G
最多见，抗水通道蛋白 4 ( aquaporin-4，AQP-4 ) IgG 排第二
位［1，8，16］。本组病例中，1例患者同时检出 AQP4-IgG阳性，既往
研究表明，此类 GFAP-IgG /AQP4-IgG 双阳性患者，其疗效及病
后缓解程度与 GFAP-IgG 单阳性无显著差异，因此建议对
GFAP-IgG /AQP4-IgG双阳性脊髓炎治疗遵循 NMOSD的治疗策
略［17］。目前，GFAP-A的治疗尚未形成统一共识，急性期多采
用大剂量激素和 /或静脉滴注人免疫球蛋白治疗，重症患者可
考虑血浆置换疗法，对于复发病例，通常需长期口服激素及免

疫抑制剂治疗［2，18］。此外，亦有报道显示，在甲泼尼龙治疗失
败后，采用蛋白 A免疫吸附治疗可有效诱导病情缓解［19-20］。本
组病例均接受激素治疗，其中 1例曾先行静脉滴注人免疫球蛋
白治疗但症状加重，后改用激素治疗后症状显著改善。
综上所述，GFAP-A临床表现复杂多样，容易误诊、漏诊，本

文通过报道 3例青年患者，强调该病在年轻人中的不典型性。
对于急性、亚急性起病，多部位中枢神经系统受累患者，应尽早
行脑脊液( CSF) 及血清 GFAP-IgG 抗体以明确诊断，早期激素
治疗对改善病情及预后至关重要。
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