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富 亮 氨 酸 胶 质 瘤 活 基 因 1（leucine-rich glioma 
inactivated gene-1， LGI 1）-Ab 型脑炎是一种近年来
新发现的神经元表面抗体综合征，是一种由 LGI 1
抗体参与致病的自身免疫性脑炎。作为电压门控钾
通道复合体（voltage gated potassium channel complex，
VGKC） 抗体脑炎最常见的类型，除具有边缘叶脑炎
常见的认知障碍及癫痫和精神症状外，还具有特征
性 的 面 - 臂 肌 张 力 障 碍 发 作（faciobrachial dystonic 
seizure，FBDS）和顽固性低钠血症，免疫治疗效果较
好。现对 1 例 LGI 1-Ab 型自身免疫性脑炎的病例进
行分析，报道如下。

临床资料  患者男，54 岁。因“发作性抽搐伴
记忆力减退 2 个月加重 3 d”于 2018 年 4 月 21 日由
急诊收住哈尔滨医科大学附属第一医院神经内科。
现病史：家属代诉，患者于入院前 2 个月无明显诱因
出现抽搐发作，发作时表现为意识不清、四肢强直、
双眼上视、牙关紧闭、口吐白沫，无舌咬伤、尿失禁、
发热等症状，持续十余分钟自行缓解；于入院前 3 天
患者再次出现抽搐发作，先后发作 3 次，症状及发作
持续时间同前；2 次抽搐发作间期有记忆力（近记忆
力为主）进行性减退症状、自语等行为；发病后未行
抗癫痫治疗，为求进一步诊治遂来我院，急诊以“抽
搐待查”收住入院。病程中患者饮食、二便均正常，睡
眠增多；体重无明显下降。既往史：发现尿酸增高2 个
月；冠心病病史 2 个月；右下肢静脉曲张术后 10 年；
吸烟、饮酒史 30 年。体格检查：血压 140/90 mmHg 

（1 mmHg=0.133 kPa），脉搏 60 次 /min，体温 36.3 ℃，
呼吸 18 次 /min，心、肺、腹部均未见异常。神清，语
明，定时、定向尚可，计算力下降（100-7=93-7= ？），

近记忆力差，眼球运动自如，无眼震，双侧瞳孔等大
等圆，直径 3 mm，对光反射灵敏，双侧额纹对称，双
眼闭合有力，左侧鼻唇沟浅，伸舌居中，咽反射存
在，悬雍垂居中，四肢肌力和肌张力正常，四肢腱反
射对称存在，左下肢 Babinski 征阳性，感觉查体未见
明显异常，共济运动尚可，脑膜刺激征阴性。影像
学检查：见图 1，2。头部磁共振平扫提示：双侧海马
异常信号影；3.0 T 海马磁共振平扫检查所见：双侧
海马呈稍长 T2 信号改变，T2 压水像呈稍高信号，影
像诊断提示双侧海马病变，炎性改变？海马硬化？ ；
2 h 视频脑电图提示：（1）右额、颞慢波、尖波、异常
快节律灶；（2）右颞尖波节律。实验室检查：钠离子
134.80 mmol/L；乙型肝炎五项：HBsAg ＞ 250 IU/ml，
HBeAg 1 104.23 S/CO，anti-HBc 8.93 S/CO。乙型肝
炎病毒 DNA 定量＞ 1.0×108 IU/ml；入院查简易精神
智力量表（Mini-Mental State Examination，MMSE）
15 分，2018 年 4 月 23 日检查侧卧腰穿脑脊液压力
115 mmH2O（1 mmH2O=0.009 8 kPa），无色透明，压颈
通畅，常规白细胞计数3×106/L，脑脊液生化提示总蛋
白380.04 mg/L、氯122.70 mmol/L、葡萄糖3.74 mmol/L。
3 d 后脑脊液及血清中自身免疫性脑炎相关抗体检
测提示 LGI 1-Ab（+）1∶320（北京海思特临床检验所
检测）。入院诊断：患者入院后根据症状、体征并结
合辅助检查，诊断自身免疫性脑炎（LGI 1-Ab 型），继
发性癫痫，冠心病，慢性乙型肝炎。

入院后给予丙戊酸钠控制癫痫，住院期间未再
抽搐发作，完善神经外科会诊（排除海马硬化）、待腰
穿结果回报后给予免疫球蛋白、糖皮质激素（经感染
科会诊应用激素期间口服抗乙型肝炎病毒药物）冲
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击治疗，患者 4 月 27 日出院，出院时计算力、记忆力

好转，反应可；嘱出院后继续激素治疗，戒烟限酒。

出院 10 d 后对患者进行电话随访，家属诉患者精神

状态、记忆力明显好转。

讨论  自身免疫性脑炎是一种与神经细胞表面

或突触蛋白胞外抗原表位抗体有关的疾病。包括

典型的副肿瘤性脑炎综合征和非致癌性自身免疫性

脑炎。以近记忆力减退、癫痫和精神症状为表现的

自身免疫性脑炎在基础科学和临床神经科学中具有

广泛的研究前景。2001年VGKC及其复杂蛋白自身抗

体相关的自身免疫性脑病综合征被首次描述［1］。 

2010年，在大多数VGKC抗体相关综合征中，抗肿瘤素

相关样蛋白2和LGI 1等受体相关蛋白被确定为抗原靶

点［2］。LGI 1-Ab型脑炎与癌症的相关性很弱［3］，该

病多见于中老年男性，临床表现为进行性加重的认

知功能障碍、精神行为异常、频繁癫痫发作、低钠血

症、自主神经功能损害等。其中癫痫发作是LGI 1-Ab

型脑炎最主要的临床表现，其发作形式多样，可表

现为典型的颞叶癫痫发作、全身强直阵挛发作、猝

倒发作等。最具有典型特点的发作类型是 FBDS，

表现为一侧面部和上肢（或下肢）的不自主收缩，每

天发作数次，每次持续数秒钟［4］；脑电图上可以显

示出多种模式，包括广义背景减慢、双中心慢波和

尖峰灶、广义电减量事件或根本没有癫痫样活动［5-6］。

本病的自主神经功能损害主要包括胃排空异常（早

饱、恶心、便秘）、多汗、心律失常、血压变化等［7］。

LGI 1 是由癫痫相关基因 LGI 1 编码的一种神经

元分泌蛋白，具有 N 端富含亮氨酸的重复结构域和

C 端 ptp 重复区，它和突触前去整合素金属蛋白酶  

（a disintegrin and metalloprotease， ADAM） 11、

ADAM23 及突触后 ADAM22 一同构成跨突触复合

物，在神经元兴奋的突触间传递发挥作用［8］。亦

注：箭头所示为海马异常信号影

图1  患者海马磁共振结果
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可与癫痫相关蛋白结合，组成跨突触蛋白复合物。
LGI 1 抗体的致病机制尚不明确。有研究表明在大
鼠海马神经元中，LGI 1抗体可通过作用于LGI 1的表
位及亮氨酸重复域，抑制LGI 1和ADAM22或ADAM23
之间的配体-受体相互作用，导致体内突触间α-氨
基 -3 羟基 -5 甲基 -4 异恶唑丙酸（AMPA）受体蛋白
聚集减少，而 LGI 1-Ab 型脑炎患者癫痫发作的主要
原因即为抑制性神经元中 AMPA 受体的降低［9-10］。

本例患者入院后给予抗癫痫药物治疗，住院期
间未再出现抽搐发作，钠离子结果稍低，亦未出现
FBDS 症状，根据病史及磁共振结果初诊为海马硬
化或肿瘤不除外，但海马硬化病程相对较长，与本
例患者不太相符；完善肿瘤相关检查后排除肿瘤诊
断；待腰穿结果回报脑脊液和血清 LGI 1 抗体均阳
性，从而明确诊断。

自身免疫性脑炎总体预后良好，一般来说，越
早接受免疫治疗预后越好［11］。LGI 1-Ab 型脑炎认
知缺陷和海马萎缩率较高。早期免疫治疗可限制认
知功能缺损的程度；只有大约 30% 的患者恢复了基
本认知功能，35% 的患者出现脑炎复发，有关于 LGI 
1-Ab 型脑炎的长期精神症状结果的研究数据很少，
但仍表明可能有明显的残余精神症状以及新的精神
特征，包括焦虑、情感和冲动控制障碍等，与功能性
所致精神症状的区别在于后者病程相对较长，常有
社会心理诱因，且具有波动性［12］。

综上，当临床中遇到急性或亚急性起病的认知
障碍、精神行为异常、癫痫发作，应想到本病可能。
该病免疫治疗有效，可复发，临床应予以重视。随
着对疾病认识的深入和检测手段的不断提高，LGI 
1-Ab 型脑炎的诊断率亦会不断提高。有一些证据
表明，早期治疗 LGI 1-Ab 型脑炎可获得更好的功能
预后。这表明对这种相对少见疾病的早期诊断、早
期治疗具有重要的意义。
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注：箭头所示为异常波形

图2  患者脑电图


