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　 　 患者 １，男，５０ 岁，因“进行性双下肢无力 １０ 个月，加重 ５ 个

月余”于 ２０２４ 年 ３ 月 ８ 日就诊于广州中医药大学顺德医院。
２０２３ 年 ４ 月患者出现双下肢无力，行走困难，站立不足 ２ 分钟，
至当地医院诊疗，经补钙等治疗后未见好转。 ２０２３ 年 ９ 月患者

下肢乏力加重，行走受限，遂于外院住院治疗。 ２０２３ 年 ９ 月 １５ 日

肌电图示：双下肢部分周围神经运动轴索损害，Ｆ 波异常；针极

肌电图（ＥＭＧ）广泛神经源性损害；重复神经电刺激（ＲＮＳ）阳

性；左侧第一胸锁乳突肌，脊旁肌 Ｔ８⁃Ｔ１ 存在异常自发电位。 胸

腰椎 ＭＲＩ 平扫未见髓内异常。 诊断考虑运动神经元病，予力如

太 ５０ ｍｇ 每 １２ ｈ１ 次口服治疗，症状未见好转，遂前往我院就诊。
既往乙肝、高脂血症病史。 发病前无腹泻、发热、咳嗽等病史及

近期的疫苗接种史。 入院专科检查：左手骨间肌萎缩，余肌肉

无明显萎缩；双上肢肌力 ５ 级，双下肢近端肌力 ４ 级，远端肌力

２ 级；双侧腱反射减弱，病理征阴性，余神经系统体格检查均未

见异常。 入院第 ２ 天行腰椎穿刺，脑脊液压力 １２０ ｍｍＨ２ Ｏ，葡
萄糖 ４． ２ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，蛋白质 ６０２ ｍｇ ／ Ｌ，氯离子 １１８． ６ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，ＷＢＣ
计数 ３ × １０６ Ｌ，脑脊液红细胞 １ ＋ ／ ＨＰ。 血清抗神经节苷脂抗体

组套示抗 ＧＴ１ａ 抗体 ＩｇＧ 阳性，重症肌无力抗体组套、副肿瘤综

合征抗体组套均为阴性。 考虑诊断为慢性炎症性脱髓鞘性多

发性神经根神经病（ＣＩＤＰ）。 予大剂量激素冲击治疗（甲泼尼龙

１ ｇ 每日 １ 次静脉滴注，每 ３ 天剂量减半，至 １２０ ｍｇ 后改为每日

６０ ｍｇ 口服）。 ３ 月 ２３ 日患者双下肢无力改善，肌力近端 ５ 级、
远端 ４ 级，行走基本正常，予出院。 出院 １ 月后复诊，患者下肢

肌力 ５ 级，行走正常。
患者 ２，男，５０ 岁，因“双下肢无力 ５ 个月余”于 ２０２４ 年 １２ 月

６ 日就诊于本院。 ２０２４ 年 ６ 月患者受情绪刺激后开始出现双下

肢无力，上楼梯困难，蹲下后无法自行起身，一直未引起重视。
１２ 月 ６ 日来我院就诊，收入院。 既往有高血压、左侧丘脑梗死

病史 １ 年余，遗留右侧肢体麻木。 无前驱感染及近期疫苗接种

史。 专科体格检查：双上肢肌力 ５ 级，双下肢肌力近端 ５ 级、远

端 ３ 级，双侧腱反射减弱。 １２ 月 ７ 日头颅 ＭＲＩ 平扫示：１． 双侧

额顶叶皮层下小缺血灶，２． 左侧丘脑小软化灶。 腰椎 ＭＲＩ 示

Ｌ４ ／ ５ 椎间盘突出。 １２ 月 ９ 日肌电图示双下肢周围神经轴索损

害伴脱髓鞘损害，运动、感觉纤维均受累；双侧 Ｌ４⁃Ｓ１ 脊旁肌肌

肉活动均见自发电位。 腰椎穿刺结果：脑脊液压力 １４５ ｍｍＨ２０，
葡萄糖 ３． ４ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，蛋白质 ７３７ ｍｇ ／ Ｌ，氯离子 １１９． ７ ｍｇ ／ Ｌ，ＷＢＣ
计数 ３ × １０６ Ｌ，脑脊液红细胞 １ ＋ ／ ＨＰ。 １２ 月 １１ 日血清神经节

苷脂抗体组套结果示抗 ＧＴ１ａ 抗体 ＩｇＧ（ ＋ ／ － ），副肿瘤综合征

抗体均阴性。 考虑诊断为 ＣＩＤＰ。 予大剂量人血免疫球蛋白联

合激素（甲泼尼龙 ５００ ｍｇ ／天，每 ３ 天减半至 １２０ ｍｇ 后改 ６０ ｍｇ
口服，逐渐减量）冲击治疗。 １２ 月 ２３ 日患者双下肢无力改善，
肌力近端 ５ 级、远端 ４ 级，行走正常，予出院。 出院 １ 月后复诊，
患者下肢肌力 ５ 级，行走正常。

患者 ３，男，６１ 岁，因“双下肢乏力 ３ 个月余，再发加重 １ 个

月”于 ２０２４ 年 １２ 月 ６ 日就诊于本院。 ２０２４ 年 ８ 月下旬患者出

现四肢麻木，以腕关节、踝关节以远麻木为主，伴有双下肢乏

力、行走不能，至外院住院，完善相关检验检查示抗 ＧＴ１ａ 抗体

ＩｇＧ 阳性，诊断为“吉兰⁃巴雷综合征，２ 型糖尿病周围神经病”，
予大剂量激素联合人免疫球蛋白冲击治疗、控制血糖等治疗后

症状好转出院，出院后激素逐渐减量至停药，四肢末端仍有麻

木，肌力改善，但行走力弱。 入院前 １ 个月麻木加重，范围扩大

至膝关节、腕关节以远，下肢无力，需他人扶行。 １２ 月 ４ 日外院

肌电图示：上、下肢多发中度周围神经损害，累及感觉、运动纤

维，脱髓鞘、轴索损害并存。 为求进一步治疗遂来本院就诊。
既往有糖尿病、周围性面神经麻痹病史，无后遗症。 无前驱感

染及近期疫苗接种史。 专科体格检查：双上肢肌力 ５ 级，双下

肢肌张力低，双下肢肌力 ４ 级，双上肢腕关节以远、双下肢膝关

节以远针刺觉、震动觉减退，双侧腱反射减弱。 １２ 月 ９ 日腰部

穿刺结果：脑脊液压力 １４５ ｍｍＨ２０，葡萄糖 ５． ４ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，蛋白质

６１０ ｍｇ ／ Ｌ，氯离子 １２３． ５ ｍｇ ／ Ｌ，ＷＢＣ 计数 ２ × １０６ Ｌ，脑脊液红细

胞 ０ ～ ２ ／ ＨＰ。 血清及脑脊液神经节苷脂抗体组套提示抗 ＧＴ１ａ
抗体 ＩｇＧ 阳性。 副肿瘤综合征抗体未见异常。 考虑诊断为

ＣＩＤＰ。 予大剂量激素冲击治疗（用量用法同患者 ２），并予艾加

莫德清除抗体治疗（患者拒绝大剂量人免疫球蛋白冲击治疗）。
１２ 月 １９ 日患者四肢麻木较前好转，肌无力症状改善，双下肢肌

力 ５ －级，可拄拐行走，予出院。 予艾加莫德治疗（８００ ｍｇ 每周
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１ 次静脉滴注，共 ４ 次），激素逐渐减量。 出院 ３ 个月后复诊，患
者下肢肌力 ５ 级，行走正常，麻木缓解。

讨　 　 论

ＣＩＤＰ 是一种免疫介导的周围神经病变，以对称性、渐进性

近端和远端肌无力、感觉障碍及腱反射减弱或消失为主要特

征。 其病理机制复杂，涉及免疫系统的异常激活，包括补体系

统沉积、Ｔ 细胞和 Ｂ 细胞功能失调等［１］ 。 机体免疫系统错误攻

击自身周围神经组织，引发慢性炎症、血⁃神经屏障破坏、脱髓鞘

和轴索继发性损伤［２］ 。 ２０２１ 年发布的《欧洲神经病学联盟 ／周
围神经学会 ＣＩＤＰ 诊断与治疗指南》将 ＣＩＤＰ 分为经典型和变异

型两大类［３］ 。 经典型 ＣＩＤＰ 表现为上下肢近端和远端的对称性

运动和感觉功能障碍，变异型 ＣＩＤＰ 可分为局灶型、多灶型、远
端型、纯运动型和纯感觉型。 二者的病程特点均可表现为进行

性发展或有复发缓解，病程至少达 ８ 周。
本文报道的 ３ 例 ＣＩＤＰ 患者，主要表现为对称性双下肢无

力而上肢肌力正常、腱反射减弱、脑脊液蛋白⁃细胞分离阳性、肌
电图示下肢周围神经损害特点、抗 ＧＴ１ａ 抗体阳性。 患者 １ 和

患者 ２ 为亚急性起病，逐渐进展，患者 ３ 为急性起病、缓解复发，
病程均超过 ８ 周，故考虑为 ＣＩＤＰ。 此 ３ 例患者的表现与目前的

亚型存在差异，总体与远端型 ＣＩＤＰ 相符。 ＣＩＤＰ 的首选治疗方

案为激素治疗［４］ ，还可选择静脉注射免疫球蛋白（ ＩＶＩｇ）、血浆

置换（ＰＥ）等常用免疫疗法，亦有新生儿 Ｆｃ 受体（ＦｃＲｎ）阻滞

剂、补体途径抑制剂、ＣＤ２０ 单抗等治疗手段［５］ 。 此 ３ 例患者均

应用激素治疗，患者 ２ 联合人免疫球蛋白冲击治疗，患者 ３ 首次

发病时联合人免疫球蛋白，再次加重时激素联合艾加莫德清除

抗体治疗，治疗效果均良好。 艾加莫德是一种 ＦｃＲｎ 阻滞剂，已
有实验证实，艾加莫德注射可显著降低 ＣＩＤＰ 的复发风险［６］ 。

近年研究发现，部分 ＣＩＤＰ 患者血清中可检测到抗神经节

苷脂抗体，不同的神经节苷脂抗体及其抗体复合物影响着疾病

的亚型、临床症状［７⁃９］ 。 本次报道的 ３ 例患者以双下肢无力为

主要症状，与既往报道的抗 ＧＴ１ａ 抗体阳性的患者临床表现明

显不同。 既往研究发现抗 ＧＴ１ａ 抗体 ＩｇＧ 阳性，主要与 Ｍｉｌｌｅｒ⁃
Ｆｉｓｈｅｒ 综合征（ＭＦＳ）和咽⁃颈⁃臂变异型吉兰⁃巴雷综合征（ＰＣＢ）
有关［１０⁃１１］ 。 ＧＴ１ａ 主要在舌咽神经和迷走神经中表达，这可以

解释 ＰＣＢ［１２］ 。 有少数关于抗 ＧＴ１ａ 抗体阳性的患者表现为ＭＦＳ
不完全型［１３］ 、双侧面神经麻痹伴感觉异常的吉兰巴雷综合征

（ＧＢＳ） ［１４］或 ＣＩＤＰ［１５］ 。 Ｌｉａｎｇ 等［１６］ 曾报道 １ 例抗 ＧＴ１ａ 抗体阳

性，表现为下肢乏力伴吞咽困难的 ＰＣＢ 和截瘫型 ＧＢＳ 共存的混

合变异型患者。 至今未见在 ＣＩＤＰ 患者中检测到抗 ＧＴ１ａ 抗体

阳性，且仅以双下肢无力为主要表现的报道。
目前 ＣＩＤＰ 患者下肢肌无力的机制暂不明确，这可能与靶

抗原选择、血⁃神经屏障（ＢＮＢ）有关，抗神经节苷脂抗体和炎性

因子可导致 ＢＮＢ 通透性增加，使受影响的神经根易暴露于免疫

物质，引发神经内膜炎症，导致神经功能缺损［１７⁃１８］ 。 章腾等［１３］

认为抗 ＧＴ１ａ ＩｇＧ 介导的自身免疫通路中存在特异性信号转导

机制，可驱使抗 ＧＴ１ａ ＩｇＧ 选择不同的靶抗原。 张梦歌等［１９］ 认

为不同神经节苷脂的局部解剖分布差异可能是表型异质性的

结构基础。 ＧＴ１ａ 和 ＧＱ１ｂ 结构具有相似性，抗 ＧＴ１ａ ＩｇＧ 常与

ＧＱ１ｂ 发生交叉反应［２０］ 。 当抗 ＧＴ１ａ 抗体同时识别 ＧＱ１ｂ，则倾

向于 ＭＦＳ，表型出现眼外肌麻痹、感觉障碍和共济失调；若仅识

别单一表位，倾向于选择性攻击咽、颈和臂丛神经，出现球麻

痹、颈部无力、上肢无力等症状，表现为 ＰＣＢ。 若识别腰骶神经

根，攻击下肢支配神经纤维，则可能表现为下肢运动无力，未来

可能需要进行动物模型实验，检测神经组织中的抗神经节苷脂

抗体的分布，进一步明确其分布与不同疾病亚型的联系。
但本文样本量较小，治疗过程中患者 ３ 因症状加重复测抗

ＧＴ１ａ 抗体阳性，另 ２ 例未进行复测，神经电生理演变过程亦未

动态观察，这些均有待进一步研究完善。
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