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视神经脊 髓炎谱系疾病非典 型临床表现的研究这 晨

王 炎 强
‘

综述 ，耿德勤
2

审校

(1 ． 潍坊医学院附属医院神经内科 ，山东潍坊261031 浮． 徐州医科大学附属医院神经内科 ，江苏徐州221002)

关键词：视神经脊髓炎谱系疾病 ；水通道蛋白 4；长节段横贯性脊彻炎

中图分类号： R744 .5十2文献标志码：A文章编号：1000一2065(2017)03一0208一03

视神经脊髓炎谱系疾病（, leuro：。 yelitisoptica

spectruln disortler ,N M o s D）是一组自身免疫性炎症

性 、血管性脱髓鞘中枢神经系统综合征 。水通道蛋

白一4(aquaporin一4 ,AQP4）抗 体（NMO一lgG）的发

现 及 其 级 联 瀑 布 效 应 致 病 机 制 拓 展 了 人 们 对

NMoso的认识 ［‘一3］ 。
N M o s o l沛床症候群的表现与

AQP4抗体NMo一lgG表达分布的部位密切相关 ，

其临床症状复杂多样 ，视神经炎 、横贯性脊髓炎 、脑

部受累等常见典型表现已为临床熟知 。然而部分患

者临床表现非典型 ，易误诊误治 。本文就近年来有

关 N M O S D 非 典 型 临 床 表 现 的 文 献 作 一 综 述 ，旨在

对其加深认识 ，提高临床诊治水平。

吞咽困难

吞咽困难是致残 、危及生命的症状 ，由此引起的

吸人性肺炎易导致患者死亡 。单纯性吞咽困难是一

种罕见的表现类型 。有报道称其常伴随于其他症状

出现，如构音障碍 、顽固性呢逆 、恶心 、呕吐 ，临床病

例显示NMOSD患者中 8 . 8 ％ 有 饮 水 呛 咳 或 吞 咽 困

难，而在延髓受累患者为 29 . 5% ，其机制与延髓受

累密切相关，且有疑核 、孤束核 、迷走神经背核神 经

网络的参与 ，影像学已证实存在延髓从背侧 向腹侧

区扩展的病灶 【4一6〕 。
此外颅内广泛受累 ，如皮质延

髓束 、小脑 、脑干 、后组颅神经麻痹 ，认知功能障碍 、

整体残疾状况 、抑郁情绪障碍 、肺活量低等因素及扩

展残疾状况评分（ expandeddisability statu: scale ,

EDSS） 、病程是否与吞咽困难相关仍需进一步探讨。

2 呢 逆 、恶，合与呕吐

顽固性呱逆 、恶心 、呕吐是NMOSD临床 少见症

状，又 是 首 发 或 复 发 的 临 床 表 现 。文献报道顽 固性

呢逆 、恶心在NMOSD患者中的发 生率为 15 .7% -

43% I’一’"] ，
其中以顽固性呱逆 、恶心 、”区吐为首发症

状的占 33 .3% ，顽固性呱逆为首发症状占 50% ，呱

逆或呕吐为首发症状占 53 .3％ 。 NMO一IgG阳性患

者发生顽固性恶心 、呕吐时常提示伴有纵向广泛横

贯性脊髓炎〔
’‘〕。

可能病变累及富含AQP4表达 区

的延髓背内侧 ，包括后组颅神经区 、最后区 、孤束核

及腹外侧呼吸中枢及脑桥 、第四脑室 、中央管周围结

构及邻近室管膜区血脑屏障
［#.,,］ 。

3 神经病理性疼痛

三叉 神经痛在视神经脊髓炎（ neuromyelitisopti -

ca, N M o）患者非常少见 ，仅见Chan等 ［，· ” ］
报道 ，可

能与脑干功能障碍相关。神经性皮肤痰痒起病急

骤，程度剧烈 ，持续时间从数秒到数分钟不等 ，伴有

浅感觉障碍和（或）疼痛。Elsone等 ［川
报道神经性

皮肤痰痒出现在 27 .3 ％ 的 N M O 患 者 ，在某些患者

作为首发症状及 N M O 复 发 警 示 性 症 状 出 现 。神经

性皮肤痰痒与感觉异常 、神经过敏、麻木或疼痛等感

觉症状及脊髓炎首次发病密切相关。在脊髓 ，与炎

症、脱髓鞘及介导痰痒的脊髓背角神经元损伤有关 ，

因背角是调控痰痒表达的胃泌素释放蛋白受体与神

经介素B受体丰富的神经元聚集区 ；且参与癌痒生

成的神经基板密集表达 AQP4 ，也是NMOSD易受累

部位 ；而在脑干 ，可能与三叉神经脊束核或导水管周

围病变涉及的通路相关。

4 振 动 幻 视

振动幻视是由 于眼球震颤及不自主扫视侵人两

种眼球异常运动所致 。有研究认为其是由于眼球稳

定系统（继发性眼球震颤 、扫视侵人 、伴有头部震颤

的假性眼球震颤）或眼球运动活跃或前庭系统（上

斜肌肌纤维颤搐 、上半规管裂综合征）损伤导致的

眼球固定不稳所致 。此外有研究认为无眼球固定不

稳情况 下 ，空 间 常 性 的 受 损 也 可 导 致 振 动 幻

视［'，一”］ 。
Kim等 ［',］

报道 l 例NMosn皮质振动幻

视 ，不伴有头部震颇 、眼球震颤 、扫视异常 、阵发性眼

球运动或异常前庭 眼反射 ，与视觉皮质v5区损伤

及视觉前庭相互协调功能障碍相关 。
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5 构 音 障 碍

构音障碍在 NMOSD患 者中非常罕见，Yamasaki

等
［'s］

报道 l 例应用干扰素一 a (IFN一 a ）诱发的

NMosD患者 ，初始颅内川阴氏体与白质病变，予以激

素冲击治疗无效 ，后出现轻度构音障碍与左侧肢体

偏瘫，颅脑核磁共振（ MRI）示 右侧放射冠至大脑脚

的广泛性锥体束病变。

6 脑 病 或 脑 膜 脑 炎

可逆性后部脑病综合征是一种神经系统疾病 ，

临床上有可逆性的表现 ，如脑病、癫痈 、头痛、视觉症

状及非典型神经影像学特征 ，如额叶、基底节 、脑干、

小脑、脐服体受累及深部白质、分水岭、灰质、皮质病

变，单侧或不对称性病变，增强与融合病变。推测由

于后部区脑灌注及血脑屏障通透性快速变化、缺乏

交感神经自动调节支配、免疫炎性复合物沉积的脱

髓鞘破坏性病理改变及AQP4选择性免疫反应所

致
［”一，。1 。

此外wang等
［川

报道2例以头痛 、发热 、

脑膜刺激征与脑脊液中白细胞增多即类似脑膜脑炎

为首发表现的NMOSD ，建议脑膜脑炎鉴别诊断中应

注意NMOSD 。脑病或脑膜脑炎是否与皮质及皮质

下AQP4的功能异常相关 ，具体机制不清楚〔
川 。

7 核 间 性 眼 肌 麻 痹

核间性眼肌麻痹是控制眼球运动的内侧纵束病

变所致。当出现核间性眼肌麻痹时，对侧眼球外展

时患侧可出现眼球震颤 ，也可引起复视 。多为单侧

受累 ，有时会累及双侧 。有研究者报道了2例双侧

核间性眼肌麻痹NMO患者 ，表现为双眼外斜视 、内

收不能 ，水平性注视时双眼内收出现眼球震颤，影像

学显示临近导水管的中脑被盖及动眼神经核附近的

双侧内侧纵束受累〔
23一川 。

8 下 丘 脑 内 分 泌 综合征

由于下丘脑是AQP4富 含表达区，下丘脑受累

后出现与之相关的内分泌功能失调或下丘脑一垂体

轴功能紊乱表现。如文献报道发作性睡病或白天过

度嗜睡与下丘脑病变相关占70% ，而与脱髓鞘病变

相关占 9% ，其中文献报道 4 例NMOSD患者出现发

作性睡病或白天过度嗜睡。可能是由于下丘脑受累

后导致食欲素神经元（下丘脑泌素神经元）受损 ，引

起血管升压素 、下丘脑泌素分泌 障碍所致
仍一川 。

You 等〔”
］
报道一例NMO患 者出现闭经 ，推测可能

为下丘脑受累 ，出现抗利尿激素分泌异常综合征所

致。其他报道的如泌乳 、尿崩症 、肥胖贪食 、低血钠 、

低体温、体温调节失调 、摄食障碍 、精神症状及心血

管消化系统症状也与下丘脑受累有关。

总之 ，N M 0 s D的临床表现错综复杂 ，常表现出

类似其他系统常见疾病的相关症状与体征 。随着

NMOSD定义 、诊断标准的完善 ，应重视NMOSD非

神经系统的表现及器官特异性与非特异性自身免疫

病的关系。其次 ，临床对NMOSD的非典型及特殊 、

少见表现认识不足 ，易导致误诊漏诊 。临床诊治中

应完善辅助检查 ，包括NMOSD特异性抗体 、自身免

疫相关抗体及神经系统影像学检查 ，完善诊断思维 ，

提高诊疗水平。
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数字书写须知

数字的书写根据《关于出版物上数字用法的规定》 ，实行三 位分节法 ，废除千分撇分节法（如 3,456

应改为3456) ，但年份、页数 、部队番号 、仪器仪表型号、标准号不用三位 分节法。


