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例被误诊为皮层蛛网膜下腔出血的
PQX

抗体相关性脑炎的病例报道
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自身免疫性脑炎"
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自身免疫性脑炎*

3U

+主要指一类由自身免疫机

制介导的&脑实质多发性或弥散性炎性改变#可引起

神经功能障碍#如癫痫发作&精神行为异常&认知功能

下降等#包括!抗
=

甲基
=6=

天冬氨酸受体脑炎&边缘性

脑炎&其他
3U

综合征'

!

(

%髓鞘少突胶质细胞糖蛋白

*

PQX

+相关性脑炎属于自身免疫性急性中枢神经系

统脱髓鞘疾病#是近年来的研究热点%现将福建医科

大学附属第二医院神经内科收治的
!

例经临床表现&

辅助检查及疗效转归诊断的
PQX

抗体相关脑炎的

病例报道如下%

$

!

临床资料

!!

患者#女#

%T

岁#因-发作性人事不省&肢体抽动
!

个月余.于
"&!T

年
<

月
!#

日入院#入院前出现人事

不省&呼之不应&牙关紧闭#伴肢体抽动#呈左上肢握

拳屈曲#左下肢强直#无小便失禁#持续
"

'

#1?@

缓

解#醒后无法回忆发病过程#伴头部胀痛#无发热&咳

嗽#在外无诊治#症状反复发作%入院神经查体!神志

清楚#精神疲乏#记忆力&计算力&定向力正常#双侧瞳

孔等大等圆#直径约
"$;11

#对光反射灵敏#双侧鼻

唇沟等浅#伸舌居中#余颅神经*

\

+%双侧肢体肌力
;

级#双侧病理征阴性%脑膜刺激征阴性%入院查血常

规&肝肾功能&电解质&免疫指标均未见异常%

<

月
!#

日#颅脑
)9

平扫示右侧额顶叶部分脑沟变窄#相应区

域呈脑回状稍高密度影#蛛网膜下腔出血2 *图
!

+%

!!

注!

3

为头颅
)9

平扫*红箭头处示右侧额顶叶皮质密度增高#脑沟变窄+$

0

为头颅
)9

增强*红箭头处示相应区域血管增多+$

)

'

/

分别为头

颅
P*̂

的
9!_̂

&

9"_̂

&

/83̂*

&

6_̂

序列*红箭头处示右侧额顶叶&脑沟内异常信号#皮层增厚+

图
!

!!

患者头颅
)9

及
P*̂

检查
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!!

初步诊断!*

!

+症状性癫痫$*

"

+皮层蛛网膜下腔

出血%予完善腰椎穿刺术#脑脊液压力
!!& 11

S

"

Q

#脑脊液常规!透明&色清#细胞数
!;i!&

<

"

8

$脑

脊液生化&涂片未见异常%常规脑电图!正常%

<

月

!;

日#进一步完善颅脑平扫及增强
P*̂

显示!右侧额

顶叶&扣带回&左顶叶&扣带回脑沟内异常信号#皮层

增厚#增强见相应血管扩张%头颅双源
)9

平扫&

)9

血管造影*

)93

+及
)95

显示!*

!

+右侧额顶叶稍高密

度区$*

"

+颅脑
)93

及
)95

检查未见明显异常%血

清中枢神经系统脱髓鞘疾病自身抗体!抗
PQX

抗体

^

D

X

*

gg

+

!s#"

#抗
2PQ

&

P0(

抗体
^

D

X

阴性$脑脊

液中枢神经系统脱髓鞘疾病自身抗体!抗
PQX

抗体

^

D

X

*

g

+

!s!&

#抗
2PQ

&

P0(

抗体
^

D

X

阴性%最终

诊断!

PQX

抗体相关脑炎%治疗上给予激素抗炎&抗

癫痫&营养支持等治疗后好转出院#定期门诊随访
<

个月#未再出现癫痫样发作#未遗留后遗症#

#

个月后

抗体转阴%

/

!

讨
!!

论

!!

PQX

是
!::#

年
/Q*P0W

等'

"

(用小鼠单抗
T=

!T);

确定并命名#在中枢神经系统少突胶质细胞糖

蛋白表层特异性表达#能激活
)6%

g

9

淋巴细胞#募集

和特异性
0

细胞#产生致脱髓鞘性自身抗体
PQX=

^

D

X

#通过补体和抗体途径介导的细胞杀伤作用攻击

髓鞘#从而引起髓鞘脱失和神经功能障碍%有研究报

道#

PQX=̂

D

X

抗体阳性可表达在双侧视神经炎&复发

性视神经炎&视神经脊髓炎谱系病&急性播散性脑脊

髓炎&急性脊髓炎等疾病#该抗体介导的炎性脱髓鞘

疾病称为
PQX

抗体病'

#

(

%该病女性多见#男女比例

约
!$&s"$T

#

%

'

<&

岁皆有可能发病%视神经是

PQX

抗体病最常见损害部位#以双侧同时受累最多

见#主要表现为中心视力下降&球后痛&转动眼球痛#

反复发作#复发率最高达
:"[

#还可累及脊髓&脑干&

颅神经&大脑半球&小脑等#当病变累及颅脑时为

PQX

相关抗体脑炎%

PQX

相关抗体脑炎常见检查包括视觉诱发电

位&光学相干断层成像&脑脊液细胞学检查及
P*̂

等%其中头颅
P*̂

表现为病灶呈
9"_̂

高信号#斑

片状或沿着皮层分布#边界不清#部分病灶增强可见

强化%病灶位于大脑半球可呈大片样分布#表现似

36UP

#位于胼胝体时多沿其长轴呈多灶性分布$病

灶还可见于额叶&颞叶&顶叶&枕叶深部白质&侧脑室

周围&放射冠&皮层下
b

形纤维及灰白质交界处&基底

区等深部核团&大脑脚&脑桥*包括脑桥被盖+&延髓

*包括延髓极后区+&小脑脚及小脑半球等'

%

(

%

本病例以癫痫样发作&头痛&疲乏起病#病变累及

大脑半球皮层#影像上见右侧额顶叶大脑皮层增厚&

脑沟变窄#

)9

上相应区域呈脑回状高密度影#静脉成

像与动脉血管成像均未见异常$

P*̂

上见长
9!

长
9"

信号影#增强可见强化#相应区域脑血管影增多&扩

张#最初误诊为皮层蛛网膜下腔出血'

;

(

#病灶局限在

一个大脑半球凸面皮质沟内#不累及邻近的大脑纵

裂&基底池或脑室等部位#且增强见相应区域血管扩

张&增多#然而本病例患者腰椎穿刺术未见血性脑脊

液#且头颅血管成像未见脑动脉狭窄或闭塞#血清及

脑脊液中枢神经系统脱髓鞘疾病自身抗体提示抗

PQX

抗体
^

D

X

阳性#诊断符合
PQX

相关抗体脑炎%

目前国内外尚无公认的
PQX

脑炎的诊断标准#

当临床诊疗过程&影像学及自身抗体检测符合该疾

患#且排除其他炎性脱髓鞘疾病时可考虑
PQX

诊

断#大部分患者急性期治疗后预后较好%
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