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·案例分析·

以头晕头痛起病伴意识障碍的抗GQ1b抗体综合征1例报道

周利珍1,胡艳丽1,成 江2△

(1.宁夏医科大学总医院,宁夏
 

银川750000;2.宁夏医科大学心脑血管病医院,宁夏
 

银川
 

750000)

  [摘 要] 宁夏医科大学总医院神经内科收治1例以头晕头痛起病伴意识障碍的抗GQ1b抗体综合征患

者(男性、14岁),上呼吸道感染后出现头晕头痛、眼肌麻痹、意识障碍等症状。查体发现嗜睡,双眼球各方向运

动不到位,咽反射减弱,四肢腱反射未引出,双上肢肌力0级,双下肢肌力3+级,双侧Chaddock征阳性,右侧偏

身痛觉减退,双侧位置觉异常。肌电图检查提示双上肢周围神经损害,感觉运动均受累,血清抗
 

GQ1b抗体免

疫球蛋白G、抗GT1a抗体免疫球蛋白G均阳性。给予血浆置换、人免疫球蛋白静脉滴注序贯治疗后患者意识

障碍、眼球运动、肢体无力明显改善。抗GQ1b抗体综合征患者临床表现复杂,早期可出现头晕头痛非典型症

状,需准确送检抗体,明确诊治。
[关键词] 抗GQ1b抗体综合征; 头晕头痛; 意识障碍; 病例报告
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  抗GQ1b抗体综合征是一种自身免疫性连续性

疾病谱,在患者血清中可检测到抗GQ1b抗体免疫球

蛋白G
 

(IgG),包括 Miller-Fisher综合征、Bickerstaff
脑干脑炎(BBE)、急性眼肌麻痹、咽-颈-臂乏力型吉

兰-巴雷综合征、FS叠加吉兰-巴雷综合征(GBS)、非
典型抗GQ1b抗体综合征等。目前,以头晕头痛为首

发症状伴多个临床类型叠加、中枢和多个外周靶点

(几乎全部靶点)受累的抗GQ1b抗体综合征患者罕

见。宁夏医科大学总医院神经内科收治了1例以头

晕头痛起病伴意识障碍的抗
 

GQ1b抗体综合征患者,
现报道如下。

1 临床资料

  患者,男,14岁,因头晕头痛2
 

d、行走不稳1
 

d伴

意识障碍10
 

h于2023年7月5日收入宁夏医科大学

总医院神经内科。2023年7月3日晚患者无明显诱

因出现头晕,呈昏沉感,伴头痛,疼痛部位为左侧后枕

部,持续性,呈紧箍感,尚可忍受,2023年7月4日晨

患头晕头痛较前加重,伴视物重影、行走不稳,似喝醉

酒状,感言语不清及饮水呛咳,就诊于当地医院进行

颅脑CT检查未见明显异常,当晚8:00左右出现意识

不清,呈嗜睡状,考虑病情危重2023年7月5日晨就

诊于宁夏医科大学总医院。2023年6月底患者曾有

上呼吸道感染史,既往史、个人史、家族史均无特殊。
入院查体:体温36.8

 

℃,脉搏88次/分,呼吸频率20
次/分,血压144/90

 

mm
 

Hg(1
 

mm
 

Hg=0.133
 

kPa),
神经系统查体呈嗜睡状,言语不清,双侧瞳孔等大,直
径2

 

mm,视力粗测正常,双眼球各方向运动均不到

位,双侧软腭上抬无力,双侧咽反射迟钝,双上肢肌力

0级,双下肢肌力3+级,四肢腱反射未引出,共济运

动不能合作,双侧Babinski征阴性,双侧Chaddock征

阳性,右侧偏身痛觉减退,双侧位置觉异常。辅助检

查:颅脑磁共振成像(MRI)示左侧顶骨局限性增厚,
信号未见明显异常。双侧乳突炎。见图1。颈、胸、腰
椎核磁平扫及增强检查均未见异常。胸部CT:右肺

中叶胸膜下微小结节。肌电图。(1)运动神经传导速

度:①双尺神经,小指外展肌记录:肘-腕 MCV及波幅

均正常;Erb's-肘 MCV均正常,伴CB,肘刺激波幅正

常,Erb's刺激波幅降低。②左正中神经,拇短展肌记

录:肘-腕、Erb's-肘 MCV均正常,波幅均降低。③右

正中神经,拇短展肌记录:肘-腕、Erb'
 

s-MCV及波幅

均正常。④双腓总神经、双胫后神经 MCV及波幅均

正常。⑤左腋神经、左股神经 MCV潜伏期及波幅均
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正常。(2)感觉神经传导速度(SCV):①双尺神经、双
正中神经SCV均正常,波幅均降低;②左腓总神经、
左腓肠神经SCV及波幅均正常。(3)F波:①左正中

神经F波,潜伏期正常,波幅降低,出现率为100%;②
右正中神经F波,潜伏期及波幅均正常,出现率为

100%;③双胫后神经F波,潜供期及波幅均正常,出
现率为100%。(4)H反射:双胫后神经 H反射,潜伏

期均正常,波幅均降低。(5)针电极EMG:①左拇短

展肌、左小指外展肌静息时均未见自发电位,轻用力

均无力;②左三角肌、左胫前肌、左股四头肌静息时均

未见自发电位,轻用力可见 MU,平均时限及电压均

正常,最大用力均欠合作。诊断意见:(1)双上肢周围

神经损害(运动、感觉神经均受累);(2)双胫后神经 H
反射异常。脑脊液:压力为110

 

mm
 

H2O(1
 

cm
 

H2O=
0.098

 

kPa),颜色为无色,白细胞计数5
 

μL
-1,红细胞

计数 200
 

μL
-1,潘 氏 试 验 结 果 呈 阴 性,葡 萄 糖

3.7
 

mmol/L,蛋白定量240
 

g/L,氯化物126
 

mmol/

L。入院第6天血清学检查提示抗GQ1b抗体IgG、
抗GT1a抗体IgG均呈阳性,抗AQP4抗体、抗 MOG
抗体、抗 MBP抗体均阴性。血常规、电解质、凝血功

能、D2聚体、尿常规、便常规、心肌标志物、BNP、甲状

腺功能、感染标志物、自身抗体,以及肝肾功能检查均

未见明显异常。入院后在血清学抗体结果尚未出来

之前根据患者急性起病,发病前有上呼吸道感染史,

主要临床表现为视物重影、共济失调、言语不清、意识

障碍后出现肢体无力,查体提示周围神经、中枢神经

均受累,肌电图检查提示周围神经损害,首先考虑可

能为GBS(Miller-Fisher综合征+咽-颈-臂型? 脑干

脑炎?),考虑患者发病3
 

d,病情进展快,入院后出现

嗜睡、肢体瘫痪,故给予血浆置换和甲泼尼龙琥珀酸

钠冲击治疗,患者意识障碍,咽麻痹无明显缓解,且出

现呼吸 费 力,遂 行 气 管 插 管 接 呼 吸 机 辅 助 通 气,

2023年7月5-10日行血浆置换3次,甲泼尼龙琥珀

酸钠500
 

mg,每天1次,冲击治疗3
 

d后减量 为

250
 

mg,每天1次,使用3
 

d,患者意识障碍\眼球活动

障碍均较前好转,双上肢肌力3级,双下肢肌力4级,

2023年7月10日根据血清抗GQ1b抗体检测结果阳

性并结合患者病史排除其他可能疾病,初步考虑诊断

为抗GQ1b抗体综合征。遂停止激素冲击治疗,2023
年7月11-15日治疗方案调整为丙种球蛋白20

 

g
 

每

天1次并血浆置换序贯治疗。2023年7月12日患者

神志清楚,评估后脱机拔管成功,2023年7月15日患

者眼球运动到位,四肢肌力4+级,仍有视物重影、走
路不稳。2周后门诊随访患者眼球运动恢复正常,四
肢肌力5级,视物重影、走路不稳均较前好转,1个月

后再次进行门诊随访,患者视物重影、走路不稳均完

全恢复正常。

  注:A.双侧乳突炎;B.颈椎 MRI平扫及增强未见明显异常。

图1  头颅 MRI检查

2 讨  论

  抗GQ1b抗体综合征的概念最早由 ODAKA和

YUKI于2001年提出,包括GBS、BBE等一系列自身

免疫谱系疾病,这些疾病的共同特点是血清中存在抗

GQ1b抗体[1]。目前,有研究表明,抗GQ1b抗体综合

征的主要发病机制是分子模拟[2]。在感染前入侵机

体的微生物的抗原与宿主某些抗原具有相似结构,导
致机体发生免疫交叉反应,产生针对特定神经节苷脂

位点的抗体,从而损伤神经系统。GQ1b是一种神经

节苷脂,在肌梭、神经-肌肉接头、背根神经节、动眼神

经、滑车神经、外展神经、舌咽神经、迷走神经髓外部

分,以及脑干网状结构中广泛分布[3]。本例患者有上

呼吸道感染史,主要临床表现为眼肌麻痹、共济失调、
言语不清、肢体无力等症状,考虑可能与GQ1b抗原

分布的部位有关。本例患者上呼吸道感染后可能诱

导机体产生抗GQ1b抗体,当GQ1b抗体与动眼、滑
车、外展神经处的抗原结合并引发免疫攻击时患者表

现为眼肌麻痹和眼睑下垂;当与舌咽、迷走神经处抗

原结合并发生免疫反应时患者出现言语不清、饮水呛

咳等延髓麻痹症状;当GQ1b抗体与肌梭内Ⅰa类传
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入纤维、背根神经节相应抗原结合后患者则出现肢体

无力和共济失调的表现[4]。此外,在本例患者血清中

还发现了抗 GT1a抗体IgG阳性。抗 GT1a抗体是

咽-颈-臂乏力型吉兰-巴雷综合征较为特异性的抗体,
多表达于迷走神经和舌咽神经,主要表现为口咽、颈
部、上肢无力等症状[5-6]。本例患者出现言语不清、饮
水呛咳、上肢无力表现可能与该抗体有关。

宁夏医科大学总医院收治的1例青少年男性患

者,急性起病,有上呼吸道感染史,以头晕头痛起病,
出现眼肌麻痹、行走不稳、肢体无力、言语不清等多组

颅神经受累临床表现并且伴有意识障碍,结合肌电图

检查结果提示周围神经损害,支持疾病定位于脑干及

周围神经;根据血清抗GQ1b抗体IgG阳性,定性为

自身免疫性疾病,结合以上表现可确诊为多种临床类

型叠加的抗GQ1b抗体综合征。本例患者主要以头

晕头痛非典型症状起病,随后出现眼肌麻痹、共济失

调、言语不清、肢体瘫痪、意识障碍、呼吸抑制等多种

临床表现,中枢和多个外周靶点(几乎全部靶点)均受

累,这在临床工作中很罕见。本例患者以头晕头痛为

初始症状,这在临床工作中很容易误、漏诊。
针对抗GQ1b抗体综合征患者头痛,其病理生理

机制尚不完全明确,目前有一些合理的论据可以解释

患者的头痛[7]。由于抗GQ1b抗体综合征与GBS具

有共同的发病机制,即自身免疫反应产生抗体,与神

经处的神经节苷脂发生交叉反应,抗GQ1b抗体综合

征患者的头痛可能源自受影响的神经及其周围结构。

GQ1b
 

除在前述的视神经及支配眼球运动的颅神经中

富集外,三叉神经也存在于其中。本例患者有前驱感

染史,微生物诱发机体产生GQ1b抗体,与三叉神经

处神经结苷脂发生免疫反应,从而激活三叉神经血管

疼痛通路,可能是本例患者头痛的原因。
 

抗GQ1b抗体综合征BBE型可能会导致意识障

碍,通常与累及脑干上行网状激动系统有关。本例患

者早期出现眼肌麻痹、言语不清等颅神经受累表现,
随后出现意识障碍,提示存在脑干损伤。当患者机体

产生的抗GQ1b抗体与脑干网状结构上表达的GQ1b
相结合时破坏脑干网状结构上行激活系统,导致患者

出现意识障碍的临床症状。然而,本例患者存在脑干

损伤,但颅脑核磁平扫及增强均未见异常信号。据既

往文献报道,47例脑干脑炎患者中仅11%的患者在

颅脑核磁T2加权图像上表现出异常高信号,其中脑

桥4例、丘脑2例、小脑1例、延髓1例、中脑1例[8]。

LEE等[9]对15例抗GQ1b抗体综合征患者的16次

高分辨率核磁检查进行了回顾性分析,结果显示,所
有核磁检查均未见脑干病变。以往研究也表明,颅脑

核磁影像学检查结果并不总是与临床症状相关[10-11],

但仍认为本例患者存在中枢神经系统损伤。可能原

因:(1)本例患者入院时神志呈嗜睡状,且查体提示双

侧Chaddock征阳性,提示存在脑干损伤;(2)本例患

者有眼肌麻痹、言语不清等多组颅神经受累表现,均
提示存在脑干损害。既往研究表明,一些GQ1b抗体

综合征患者在头颅核磁检查时未提示异常,但在尸检

中发现其脑干周围存在炎症细胞浸润、淋巴细胞血管

套和胶质细胞增生,这些发现有助于解释颅脑影像学

检查正常患者出现脑干损伤症状的现象[12]。
 

抗GQ1b抗体综合征通常具有自限性,对症状较

轻的患者通常可通过保守治疗获得完全缓解。由于

抗GQ1b抗体综合征与 GBS具有相似的发病机制,
因此,在治疗方面常采用 GBS的治疗方案。常见的

治疗方法血浆置换或丙种球蛋白静脉注射[13]。本例

患者入院后给予血浆置换联合激素冲击治疗,确诊为

抗GQ1b抗体综合征后给予血浆置换联合丙种球蛋

白联序贯治疗7
 

d后患者症状显著缓解,1个月后完

全缓解,预后良好。
综上所述,抗GQ1b抗体综合征具有临床表现复

杂,分型困难等特点。本例患者以头晕头痛非典型症

状起病,临床表现复杂多样,分型困难,相关文献报道

较少见,如认识不足易导致误、漏诊。这一发现有助

于加深临床工作者对该疾病的认识,及时进行相关抗

体检测,并采取早期治疗措施,从而改善患者预后。
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·案例分析·

同种异体髂外静脉搭桥Rex分流术治疗门静脉
海绵样变性1例报道及文献回顾

张映周,赖彦华

(广西壮族自治区人民医院移植科,广西
 

南宁
 

530000)

  [摘 要] 该院移植科为1例门静脉海绵样变性患儿应用同种异体髂外静脉实施Rex分流术(肠系膜上

静脉-肝内门静脉左支分流术)获得成功。利用同种异体髂外静脉予存在门静脉海绵样变性、门静脉高压患儿在

肠系膜上静脉和肝内门静脉左支间搭桥行Rex分流术,术后予利伐沙班预防血栓形成治疗,定期监测各项指

标。患儿手术顺利;术后随访6个月复查可见搭桥血管血流通畅、无血栓形成,患儿体重增长,三系血细胞水

平、肝功能、凝血功能均正常。对有肝外门静脉阻塞和门静脉高压并发症的儿童患者连接肠系膜上静脉和肝内

左门静脉的搭桥Rex术是首选的手术治疗方法,利用同种异体髂外静脉为搭桥血管具有可行性及安全性。
[关键词] 门静脉海绵样变性; Rex分流术; 同种异体髂外静脉; 病例报告
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  门静脉海绵样变性(CTPV)通常继发于长期门静

脉血栓形成(PVT)或门静脉阻塞。CTPV的治疗方

法主要包括药物治疗、内镜治疗、介入治疗、外科治

疗、肝移植术等。Rex分流术(肠系膜上静脉-肝内门

静脉左支分流术)具备维持肝功能、保障肝血流等优

势,符合门静脉系统正常的生理代谢功能。然而手术

过程复杂且难度较大,这在一定程度上限制了其开

展。本院移植科为1例CTPV患儿应用同种异体髂

外静脉实施
 

Rex分流术获得成功,现报道如下。

1 临床资料

  患儿,男,15岁。8岁时有胰腺囊肿空肠R-Y吻

合手术史,术后5年无明显诱因下反复呕血3次,出
现失血性休克,在当地医院重症监护病房抢救。经当

地医院检查提示存在CTPV、门静脉高压、胃底食管

静脉曲张等,合并大量腹腔积液、凝血功能异常、脾功

能亢进、血糖异常升高等。经积极治疗症状未见明显

改善,根本原因还是CTPV引起的门静脉高压未能缓

解,于2023年8月到本院就诊。入院查体:腹部膨

隆,无腹壁静脉曲张,10
 

cm正中手术切口瘢痕,腹肌

无紧张,右上腹部肝区有中度压痛,无反跳痛,未触及

腹部包块,可触及液波震颤,移动性浊音阳性。实验

室检查:白细胞计数2.03×109
 

L-1,血红蛋白56
 

g/L,血小板计数72×109
 

L-1,总胆色素40
 

μmol/L,
清蛋白29

 

g/L,谷丙转氨酶106
 

U/L,谷草转氨酶78
 

U/L;凝血功能欠佳。腹部CT检查可见CTPV,肝门

区大量曲张静脉形成,脾大,腹腔大量腹腔积液,见图

1A。手术主要步骤和要点:全身麻醉,取长约15
 

cm
的正中纵向切口,逐层进入腹腔。术中可见肝门部、
食管胃底、肠系膜区域均出现大量静脉重度曲张迂曲

情况,测门静脉压力高达53
 

mm
 

H2O(1
 

cm
 

H2O=
0.098

 

kPa),曲张静脉壁菲薄,细小的静脉破裂均出

现喷射样出血。首先显露出门静脉左支矢状部。见

图1B。打开Glinson鞘分离出一段门静脉备吻合,另
循横结肠系膜根部分离出一小段瘤样扩张的肠系膜
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