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!!"摘!要#!自身免疫性脑炎":*#是指免疫系统产生针对神经元抗原自身抗体而引起的一类脑炎!临床中
部分癫痫发作(精神行为异常(认知功能障碍均与其相关!在疾病的早期可表现为单一症状!抗0%氨基丁酸,型
"]:,:%,#受体脑炎是神经元表面抗体相关:*的一种!临床较为少见且易误诊$该文报道2例早期误诊为癫
痫的抗0%氨基丁酸,型受体脑炎$

"关键词#!脑炎%!癫痫%! 抗0%氨基丁酸,型受体%!自身免疫性疾病

!"#!2$4!3"3"546--742$$3%..234#$#!4$34$!1 中图法分类号$W09%W9
文章编号$2$$3%..23"#$#!#$3%2"2#%$! 文献标识码$,

!!自身免疫性脑炎#:*$泛指自身免疫因素介导的
中枢神经系统的炎性疾病'其主要的临床特征为癫痫
发作(记忆障碍和精神行为异常'主要累及边缘系统(
小脑及脑干'占脑炎的2$/##$/%2&)随着研究者对
自身免疫疾病的深入研究'越来越多的自身抗体相关
性在神经免疫系统领域中被发现'抗0%氨基丁酸,型
#]:,:%,$受体脑炎是 :*的一种'在 :*中较为少
见'多以痫性发作为首发或孤立症状'抗癫痫药物难
以控制'免疫治疗有效'临床早期易被误诊'从而导致
疾病进展及预后不良)朱海兵等%#&回顾性研究发现'

2$例老年抗]:,:%,受体脑炎患者在其接受免疫调
节治疗后'死亡#例'预后不良9例'提示预后较差)

)+UZ等%!&回顾性观察研究表明'早期积极治疗与更
好的功能结果和更少的复发有关)因此'早期诊断(
及时启动免疫治疗对神经功能的恢复至关重要)该
文报道2例早期误诊为癫痫的抗0%氨基丁酸,型受
体脑炎)

C!临床资料
患者'女'09岁'因/发作性意识丧失伴四肢抽搐

#$dK0入院)患者家属诉#$dK前##$#2年2月#$
日$'患者在休息过程中无明显诱因出现意识丧失'四
肢抽搐'牙关紧闭'呼之不应'口吐白沫'症状持续约

2F67后自行恢复'恢复后感四肢酸软乏力'不能回忆
发病过程'无双目凝视(二便失禁等症状'遂拨打
/2#$0'送至外院予急诊留观'行相关检查及治疗后第

#天好转出院)约1K后##$#2年2月#1日$患者在
休息过程中仍无明显诱因再次出现意识丧失(四肢抽

搐(牙关紧闭(呼之不应'症状持续约2$F67'家属遂
将患者送至外院神经内科'住院期间完善相关检查
%颅脑磁共振成像#(WU$(脑电图等&后明确诊断为
/癫痫0'予丙戊酸钠片抗癫痫治疗'期间患者出现间
歇性狂躁(胡言乱语(精神行为异常'经治疗后好转出
院).B前患者上述症状再次发作'发作症状(性质同
第#次发作'期间共发作!次'由2#$送至贵州中医
药大学第二附属医院#本$院急诊科'经急诊完善头颅

';(生化等相关检查后'以/发作性意识障碍(精神行
为异常原因待排0收入本院神经内科)

C4C!一般信息!收集患者既往史(个人史(婚育史(
家族史无特殊'否认创伤史(感染史)

C4D!入院查体!生命征平稳'内科系统查体无特殊)
神经系统查体!神志清楚'语言清晰'认知功能下降'
记忆力(计算力(定向力(执行力下降'双瞳孔等圆等
大'直径约!FF'对光反射灵敏'双侧鼻唇沟对称'伸
舌居中咽反射存在'余脑神经查体未见明显异常'双
上肢肌力.级'双下肢肌力9级'四肢肌张力正常'四
肢腱反射#d$'共济运动无异常'四肢肢体痛触觉对
称存在'病理征未引出'颈软无抵抗'脑膜刺激征
阴性)

C4E!影像学检查!#2$#$##年#月2#日头颅';!'
左侧基底节及放射冠区腔梗灶'急性期可疑'建议

(WUd扩散加权成像#TbU$进一步检查)&大脑白
质深部缺血性改变'脑萎缩)##$#$##年#月29日颅
脑 (WU!脑白质少许缺血灶+颅脑TbU(心电图(胸部

';未见明显异常)
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C4F!实验室检查!血常规(生化(随机血糖(凝血功
能(尿常规(单纯疱疹病毒(淋巴细胞亚群未见明显异
常)肿瘤标志物!神经元特异性烯醇化酶#Z)*$

#.4!07@"F&#)$'余肿瘤标志物未见异常)单纯疱
疹病毒抗体定量检测无异常)脑脊液压力20$FF
+#S#2FF +#Se$4$31GRA$)脑脊液常规示脑脊

液无色透明'无凝块'总细胞2$`2$""&#)$'其中多
个核细胞$'单个核细胞2$$/'潘氏试验阴性)脑脊
液生化检查!总蛋白$4!"@"&'葡萄糖.4!FF<I"&'
氯化物2#24$FF<I"&'乳酸脱氢酶!2c"&)脑脊液
结核菌涂片检查!阴性)脑脊液墨汁染色!未检测出
新型隐球菌)脑脊液培养!培养0K无细菌生长):*
抗体!抗]:,:%,受体U@]#',:法$示阳性#d$2a
2$$$)

C4H!治疗经过!患者急诊入院当天急查颅脑';不
排除超早期脑卒中可能'予注射用血栓通静脉滴注以
活血通络治疗'并及时启动双抗治疗'后完善头颅

(WUdTbU后予以排除'住院先以对症处理!予左乙
拉西坦片抗癫痫治疗'奥氮平改善患者精神症状'苯
巴比妥肌内注射镇静治疗'抗癫痫治疗后患者多次出
现烦躁不安(言语混乱症状'抗癫痫治疗效果欠佳'考
虑:*5 颅内感染5 进一步完善腰穿明确诊断为!抗

]:,:%,受体脑炎#诊断未明确前诊断性使用阿昔洛
韦静脉滴注抗病毒治疗$)明确诊断后予注射用甲泼
尼龙琥珀酸钠静脉滴注调节免疫治疗'采用序贯减量
#.$$(#.$(2#$("$F@$'经抗炎(抗癫痫(营养支持等
治疗后好转出院)

D!讨!!论
抗 ]:,:%,受体脑炎由 &:Z':);*W 等%9&于

#$2$年首次报道'临床表现主要为反复严重的癫痫发
作(精神行为异常及记忆力下降等符合边缘叶脑炎的一
系列症状%.%"&)在]c:Z等%0&报道的.!2例抗体阳性
的:*患者中]:,:受体抗体阳性率为.4"/'可见
抗]:,:%,受体脑炎在临床中较为少见)[+:S
等%1&回顾了中国抗]:,:%,受体脑炎患者的临床特
征'在2#例特异性 ]:,:,受体抗体阳性的患者中
均出现新发癫痫'约324"/患者出现记忆障碍'其次
为精神问题及意识障碍)综上所述'癫痫发作在抗

]:,:%,受体脑炎表现中占比较重)这也警示临床
医生'临床中对于难治性癫痫及新发症状性癫痫需要
尤外注意)

]:,:是存在于中枢神经系统中的抑制性递质'
约.$/的中枢突触部位以]:,:作为介质)]:,:
受体包括]:,::和]:,:,这#种亚型)]:,:,
受体主要分布在脑#尤其是在海马(丘脑(小脑$和脊

髓中'其主要介导突触前和突触后抑制'干扰这一功
能从而促进神经元的过度兴奋和癫痫发作%3&)部分
研究结果也表明'在免疫系统中外周免疫被激活后'
分泌抗体的浆细胞和效应;细胞均可能造成神经元
的结构和功能损伤%2$%22&'而这些异常的免疫反应会导
致神经元信号传递的异常'产生癫痫症状的发作'在
某些情况下还会导致自身免疫性癫痫的发展'严重影
响患者预后)

值得注意的是患者肿瘤标志物 Z)*稍高'Z)*
对肺癌和神经母细胞瘤的诊治有一定意义)在赵岩
等%"&的研究中证实边缘性脑炎患者中约2"#患有小
细胞肺癌'在疾病诊治过程中需要完善相关检查'以
排除肿瘤可能)临床中也有免疫检查点抑制剂相关
脑炎的报道'免疫检查点抑制剂能够促进;淋巴细胞
活化'产生自身过度的免疫应答'从而诱导神经系统
免疫炎症反应%2#&)因此'在病史采集中应注意询问肿
瘤病史及免疫检查点抑制剂相关使用情况'以防自身
免疫性神经元损伤)虽然本案例完善头颅及胸部';
未见异常'但是在后期随访复查中也需要关注此方面
进展情况)

在本案例中'患者多次出现癫痫发作'初步诊断
为癫痫'并积极给予抗癫痫药物治疗后效果不佳'随
着病情的进展'患者进一步出现认知功能障碍(精神
行为异常等边缘系统症状)抗]:,:%,受体脑炎临
床表现复杂多样'在疾病发展的不同时期可出现不同
程度的癫痫发作(认知障碍和精神行为异常'早期由
于疾病的不典型容易误诊'从而导致疾病不同程度的
进展'进一步影响患者预后'因此'对于急性或亚急性
起病患者'出现癫痫发作及认知障碍等临床表现'需
要考虑边缘叶脑炎的可能'并及时完善脑脊液检查(
相关免疫抗体检测(头颅 (WU及视频脑电图以明确
诊断'而对于已明确诊断的患者应完善肿瘤筛查并定
期随访)

综上所述'应注意疾病的早期诊断及鉴别'达到
早诊断(早干预的目的'以改善患者预后'提高患者生
活质量)
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!案例分析!

[677>E综合征新诊疗2例报道并文献复习

冯春森2!廖盎然2!李!伟2!蒋佳奇2!王!萍##

"陆军第九五八医院*24肾病泌尿科%#4皮肤科!重庆9$$$#$#

!!"摘!要#!该院于#$23年22月#"日收治2例先天性精囊囊肿伴同侧肾缺如"[677>E综合征#患者!因其

他疾病就诊时发现膀胱靠右侧包块!经';(磁共振成像(膀胱镜及前列腺按摩确诊$[677>E综合征属先天性疾

病!极其罕见!通过';(磁共振成像等辅助检查可确诊!对无临床症状(精液质量正常!且囊肿较小无其他畸形

合并者可进行临床观察!暂不需给予手术治疗$

"关键词#!先天性疾病%!精囊囊肿%!肾缺如%![677>E综合征%!新诊疗%!病例报告

!"#!2$4!3"3"546--742$$3%..234#$#!4$34$!3 中图法分类号$W"3242
文章编号$2$$3%..23"#$#!#$3%2"29%$9 文献标识码$,

!!由[UZZ*W首次报道了以先天性精囊囊肿伴同

侧肾缺如为主要特征的泌尿生殖系统畸形'故被称为

[677>E综合征%2&)该病一般情况下无临床症状'多在

体检或因其他疾病诊疗时发现)有症状者多表现为

尿频(尿急(排尿困难等'会阴不适和射精后疼痛等非

特异性症状%#&'伴有感染时可有发热和明显的尿路刺

激症状%!&)该病临床上极其少见'现将本院因其他疾

病诊疗时发现的2例[677>E综合征报道如下)

C!临床资料

!!患者'男'#$岁'未婚未育)因呕吐伴右下腹痛不

适#K于#$23年22月#"日到本院门诊就诊)呕吐

2次为胃内容物'后未再出现呕吐'来院就诊时腹痛已
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