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　 　 患者，男，２３ 岁，因“咳嗽、咳痰 １０ 天，四肢麻木无力 ５ 天”
于 ２０２４ 年 ２ 月 １５ 日至我院就诊。 患者于 ２ 月 ５ 日受凉后出现

发热、咳嗽、咳脓痰，随后出现双下肢麻木，逐渐进展至双上肢、
面部、舌部，２ 月 １１ 日出现四肢无力，次日入外院后四肢无力进

行性加重，感呼吸力量差、痰液增多、咳痰费力。 外院脑脊液检

查结果示 ＷＢＣ 计数 １ 个 ／ ｍｍ３，脑脊液蛋白 ４８６． ９ ｍｇ ／ Ｌ，葡萄糖

３． ７５ ｍｍｏ１ ／ Ｌ。 初步诊断为吉兰⁃巴雷综合征（ＧＢＳ），予免疫球

蛋白（Ｉｇ）２７． ５ ｇ 每日 １ 次静脉滴注及对症治疗 １ 天后症状仍加

重，遂转入我院神经内科 ＩＣＵ。 患者既往史、个人史和家族史无

特殊。 入院体格检查：Ｔ ３６． １ ℃、Ｐ ５０ 次 ／分、Ｒ ２２ 次 ／分、Ｂｐ
１５２ ／ １０３ ｍｍＨｇ，脉氧 ９８％ ，双下肺呼吸音粗，双肺底可闻及湿啰

音。 神经系统体格检查：神清，双侧眼球水平外展受限，双侧周

围性面瘫，双侧咽反射迟钝。 四肢肌力 ３ 级，四肢肌张力下降，
四肢末端痛温觉对称减退，腱反射未引出，双侧病理征阴性，脑
膜刺激征阴性。 入院后实验室检查：ＷＢＣ 计数 １０． ５９ × １０９ ／ Ｌ，
中性粒细胞百分比 ８０． ４０％ ，Ｃ 反应蛋白 １． ４ ｍｇ ／ Ｌ，降钙素原

０． ０８２ μｇ ／ Ｌ；乙型流感病毒抗体阳性；ＩｇＧ ４２． ４８ ｇ ／ Ｌ（７． ００ ～
１６． ００ ｇ ／ Ｌ，括号内为正常参考值范围，以下相同），淋巴细胞免疫

分型 ＣＤ２０ ＋ ２９２． ００ 个 ／ ｕｌ（１２５． ２０ ±５１． ５５ 个 ／ μｌ）；血清游离轻链

（ｓＦＬＣ）⁃κ ２６． ６ ｍｇ ／ Ｌ（３． ３ ～ １９． ４ ｍｇ ／ Ｌ）、ｓＦＬＣ⁃λ ４９． ８ ｍｇ ／ Ｌ（５． ７ ～
２６． ３ ｍｇ ／ Ｌ）；抗链球菌溶血素 Ｏ ４４７． ６ ＩＵ ／ ｍｌ（０ ～ ２００． ０ ＩＵ ／ ｍｌ）；
抗甲状腺球蛋白抗体 ５７０． ９０ ＩＵ ／ ｍｌ（０ ～ １１５． ００ ＩＵ ／ ｍｌ），甲状腺

微粒体抗体 ２６６． ５０ ＩＵ ／ ｍｌ（０ ～ ３４． ００ ＩＵ ／ ｍｌ），甲状腺过氧化物

酶抗体 ６１４． ００ ＩＵ ／ ｍｌ（０ ～ ３４． ００ ＩＵ ／ ｍｌ）；抗核抗体及抗 Ｒｏ５２ 抗

体均为阳性，抗干燥综合征 Ａ 抗体及抗线粒体抗体 ２ 型均为弱

阳性。 肝炎相关监测（甲肝、乙肝病毒等）结果均为阴性。 心电

图、颅脑 ＣＴ 平扫未见异常，胸部 ＣＴ 提示两肺下叶少许炎症。
因患者病情不稳定未能行肌电图。 腰椎穿刺结果提示蛋白⁃细
胞分离显著：脑脊液压力 ２００ ｍｍＨ２Ｏ，ＷＢＣ 计数 １０ 个 ／ ｍｍ３，脑
脊液蛋白 ＞ ６ ｇ ／ Ｌ，葡萄糖 ４． ９ ｍｍｏ１ ／ Ｌ。 考虑诊断：ＧＢＳ，肺部感

染。 予 Ｉｇ ３５ ｇ 每日 １ 次静脉滴注、连用 ４ 天冲击治疗及头孢替

安抗感染、雾化祛痰等综合治疗。 ２ 月 １６ 日患者突发呼吸困

难，脉氧下降至 ８０％ ，血气分析 ＰａＯ２ ４５ ｍｍＨｇ、ＰａＣＯ２ ５２ ｍｍＨｇ，

提示Ⅱ型呼吸衰竭，遂紧急行气管插管、呼吸机辅助呼吸，予定

期复查血气、床旁支气管镜下吸痰。 ２ 月 １９ 日患者心率明显增

快（８０ ～ １２０ 次 ／分）、血压升高（１５５ ～ １８０ ／ ９０ ～ １００ ｍｍＨｇ），考
虑 ＧＢＳ 累及自主神经所致，不排除插管后交感神经兴奋或镇

静、镇痛不到位可能，遂予降血压、心率治疗。 凝血指标：凝血

酶原时间（ＰＴ）１４． ４ ｓ、ＩＮＲ １． ２５、纤维蛋白原 ＞ ６． ９０ ｇ ／ Ｌ、纤维蛋

白（原）降解产物 ５． ９ ｇ ／ ｍｌ、Ｄ⁃二聚体 １． ２８ ｍｇ ／ Ｌ，提示凝血功能

出现紊乱，遂予低分子肝素抗凝治疗。 ２ 月 １８ 日床旁胸片示左

肺不张、肺部感染进展，２０ 日患者呼吸费力，自主呼吸功能较

弱，痰液不畅，全院讨论后考虑延髓呼吸肌受累，遂行气管切

开，每日定时护理。 ２ 月 ２２ 日气切口处渗血，停用抗凝治疗，先
后给予凝血酶粉、电凝止血后渗血停止。 患者入院后血常规及

炎性指标逐渐升高（最高值分别为 ＷＢＣ 计数 １９． ０２ × １０９ ／ Ｌ、中
性粒细胞计数 １５． ３７ × １０９ ／ Ｌ、Ｃ 反应蛋白 ３０． ９ ｍｇ ／ Ｌ、降钙素原

０． ５０１ μｇ ／ Ｌ），抗生素调整为头孢哌酮舒巴坦与莫西沙星联合抗

感染治疗，２ 月 ２３ 日后呈逐渐下降趋势，复查床旁胸片见肺部

感染较前好转，停用抗生素。 ３ 月 １ 日患者心率和血压逐渐稳

定予停药，Ｄ⁃二聚体仍高，予低分子肝素，此后各凝血指标趋于

正常。 ３ 月 ６ 日起患者呼吸功能逐渐改善，低流量吸氧下血氧

满意，开始脱机训练。 自 ３ 月 １３ 日起患者血压再次升高（１５５ ～
１８３ ／ ８９ ～ ９７ ｍｍＨｇ），予药物降压。 治疗期间患者相继出现肝细

胞损伤型改变（最高值分别为 ＡＬＴ １５６ Ｕ ／ Ｌ，ＡＳＴ ６１ Ｕ ／ Ｌ，乳酸

脱氢酶 ２６６ Ｕ ／ Ｌ，胆汁淤积相关酶及胆红素水平基本正常）、Ｈｂ
（最低值 １００ ｇ ／ Ｌ，较入院下降 ５４ ｇ ／ Ｌ）及白蛋白（最低值 ２９． ８ ｇ ／ Ｌ）
进行性下降，给予保肝药物治疗、补充白蛋白及调整肠内营养

后 ３ 月 ２６ 日肝功能恢复正常、营养状态明显改善。 ４ 月多次复

查血气、血常规及血生化均正常，胸部 ＣＴ 未见明显感染病灶。
４ 月 ８ 日拔除气切套管，次日停用经鼻氧疗。 出院前复查自身

抗体未见明显异常，脑脊液压力、蛋白较前明显下降：脑脊液压

力 ８０ ｍｍＨ２Ｏ，ＷＢＣ 计数 １０ 个 ／ ｍｍ３，脑脊液蛋白 １． ２５ ｇ ／ Ｌ。 病

情稳定后行肌电图检查结果示神经性受损；左侧尺神经 Ｆ 波潜

伏期延长，引出率降低；左侧正中神经、右侧胫神经 Ｆ 波潜伏期

延长，引出率正常；左侧胫神经 Ｈ 反射未引出。 患者经综合治

疗神经系统症状及呼吸功能逐渐好转，４ 月 １９ 日出院时自主呼

吸，气切口愈合良好；双侧眼球活动正常，双眼闭合基本不露

白，四肢肌力 ５ 级，双侧面部、躯干及肢体感觉正常，四肢腱反

射稍减弱。
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讨　 　 论

大多数 ＧＢＳ 患者可通过静脉注射免疫球蛋白（ ＩＶＩＧ）和支

持治疗恢复，但仍有部分患者会出现呼吸系统等多系统损害而

发展为重症［１］ 。 本例患者 ＧＢＳ 诊断明确，合并呼吸衰竭、肺部

感染，且有肝功能受损、凝血功能异常、多种自身抗体阳性、自
主神经功能紊乱等多系统受累表现，经综合治疗后临床表现与

各项指标逐渐恢复至正常。
关于 ＧＢＳ 患者是否需要进行第 ２ 次 ＩＶＩＧ 治疗，当前研究

和临床实践尚无定论。 根据《中国吉兰⁃巴雷综合征诊治指南

２０２４》 ［２］ ，ＧＢＳ 治疗方案包括 ＩＶＩＧ 和血浆置换，二者均有效且

无明显差异，应对重症患者尽早采用免疫治疗以控制疾病进

展。 对于经过第 １ 疗程 ＩＶＩＧ 治疗病情仍加重的患者，可考虑第

２ 疗程 ＩＶＩＧ 治疗，但有研究发现二次应用 Ｉｇ 并没有获益，反而

增加了不良事件的风险［２⁃３］ 。 此外，多项研究表明单独应用糖

皮质激素治疗 ＧＢＳ 无明确疗效，ＩＶＩＧ 联合激素治疗较单独应

用 ＩＶＩＧ 也无显著差异，故不推荐常规应用糖皮质激素治疗

ＧＢＳ［４］ 。 本例患者在接受连续 ５ 日足量、足疗程 ＩＶＩＧ 治疗后患

者神经系统症状有所缓解，因此未行第 ２ 疗程 ＩＶＩＧ、血浆置换

或激素治疗。
呼吸衰竭是 ＧＢＳ 最严重的并发症，需根据血气分析等结果

考虑是否应用呼吸机辅助呼吸［５］ 。 一项 ２０２４ 年的队列研究发

现，年龄较大、球麻痹、自主神经功能障碍、心血管合并症是呼

吸衰竭和机械通气的独立预测因素［６］ 。 呼吸肌麻痹是 ＧＢＳ 患

者死亡的重要原因，故应密切监测呼吸、加强呼吸道管理、定期

复查血气分析，及时识别呼吸肌无力以确定机械通气的最佳时

机，病情需要时应当果断实施气管插管。
ＧＢＳ 是由细胞免疫和体液免疫共同介导的自身免疫性疾

病［７］ 。 本例患者 Ｉｇ、淋巴细胞、ｓＦＬＣ、甲状腺相关抗体升高，且
抗 Ｒｏ５２ 抗体、抗核抗体阳性，均提示免疫系统异常活跃。 患者

无肝病史，肝炎监测结果均为阴性，影像学检查未见明显异常，
病程中并未使用造成肝损伤的药物，因此可排除病毒性肝炎、
药物性肝损害等原因。 肝功能异常不能排除自身免疫性肝病

的可能性，也可能与 ＧＢＳ 继发的全身性炎症反应相关［８⁃９］ 。 研

究发现自身免疫抗体阳性的 ＧＢＳ 患者病情更重，脑脊液蛋白质

含量明显升高，更有可能出现自主神经功能障碍、呼吸肌与脑

神经受累、肝功能损害，提示这类患者可能存在更广泛的自身

免疫反应及更严重的神经损害，更易发生全身稳态失调［９］ 。 肝

酶升高也可由免疫治疗如 ＩＶＩＧ 引起，多无症状且可逆［１０］ 。 此

外，本例患者出现 ＰＴ、ＩＮＲ 延长，Ｄ⁃二聚体水平升高提示存在凝

血功能异常，肝脏功能受损可能引发凝血因子的合成能力下

降，ＧＢＳ 继发的异常免疫反应也可能激活内源性凝血途径，导
致凝血功能障碍［５］ 。 临床上需对 ＧＢＳ 患者适时监控肝功能及

凝血功能指标，并及时应对异常变化。
本例患者既往无心脏疾病史及高血压病史，而病程中出现

心率增加、血压升高等表现，考虑为 ＧＢＳ 累及自主神经可能。
据文献报道，ＧＢＳ 患者中自主神经功能障碍的发生率可达 ２ ／ ３，

这部分患者中死亡率可达 ７％ ［１１］ 。 ＧＢＳ 患者自主神经功能损

害可表现为心动过速、皮肤潮红、出汗，手足肿胀等，其机制被

认为是由于交感神经⁃迷走神经传递失衡所致［１２］ 。 血压不稳定

和心律失常会增加此类患者紧急插管的风险，而长时间机械通

气还可能会加重自主神经功能障碍［１３］ 。 因此对于 ＧＢＳ 患者需

早期给予心电监护、严密监测生命体征，给予降压、降心率等对

症治疗，如出现严重心脏传导阻滞、心脏骤停等情况，应当及时

处理。
综上所述，本文通过对 １ 例合并多系统损害的重型 ＧＢＳ 患

者的分析，探讨了免疫治疗、呼吸功能管理及肝功能受损、凝血

功能异常、免疫紊乱、自主神经功能障碍等并发症的处理策略。
对于 ＧＢＳ 患者需密切监测病情变化，多学科团队合作并根据最

新指南调整治疗方案以减少多系统并发症的发生，改善预后。
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