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摘  要 

目的：探讨视神经脊髓炎谱系疾病(NMOSD)的临床特点，提高对此疾病的认识。方法：报道并回顾性分

析1例以脊髓半切综合征(Brown-Séquard Syndrome)为首发症状NMOSD患者的临床资料，并结合文献

进行复习。结果：青年女性，首发症状表现为右侧肢体无力及左侧感觉异常，颈椎MRI显示C3-4水平颈

髓内可见片状长T2、压脂像异常高信号，相应区域脊髓轻度肿胀增粗，脑脊液水通道蛋白4 (AQP4)抗体

阳性；两次分别予大剂量甲泼尼龙冲击治疗后症状明显改善。结论：NMOSD临床特征和影像学表现具有

多样性。 
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Abstract 
Objective: To investigate the clinical characteristics of neuromyelitisoptica spectrum disease 
(NMOSD) and to improve the understanding of this disease. Methods: The clinical data of one case 
with brown-Sequard Syndrome as the first symptom of NMOSD were reported and analyzed re-
trospectively, and the literature was reviewed. Results: In this young woman, the initial symptoms 
were weakness of the right limbs and left paresthesia. MRI of cervical spine showed long T2 in the 
cervical medullary at C3-4 level, abnormal high signal of lipid pressure image, mild swelling and 
thickening of spinal cord in corresponding area, and positive antibody of aquaporin 4 (AQP4) in 
cerebrospinal fluid. The symptoms were significantly improved after treatment with high dose 
methylprednisolone. Conclusion: The clinical features and imaging manifestations of NMOSD are 
diverse. 
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1. 引言 

视神经脊髓炎谱系疾病(neuromyelitis optica spectrum disorders, NMOSD)是一组自身免疫介导的以视

神经和脊髓受累为主的中枢神经系统(central nervous system, CNS)炎性脱髓鞘疾病，临床上多以严重的视

神经炎(optic neuritis, ON)和纵向延伸的长节段横贯性脊髓炎(longitudinally extensive transverse myelitis, 
LETM)为主要临床特征[1]。 

脊髓半切综合征(Brown-Séquard Syndrome, BBS)，是一种由脊髓半损伤引起的神经系统疾病，表现

为病损水平及以下同侧上运动神经元瘫和深感觉、精细触觉欠缺，伴对侧痛温觉消失[2]。BSS 通常与创

伤有关，极少出现在 NMOSD 中[3] [4] [5] [6]。 
我院近期收治了 1 例第一次入院首发表现为右侧脊髓半切综合征(Brown-Séquard Syndrome, BSS)的

视神经脊髓炎谱系疾病，现报道其病例特点，并结合文献进行复习，以提高对该疾病的临床认识。 

2. 病例资料 

患者女性，住院号：1693×××，23 岁，因“左侧肢体麻木，右侧肢体无力 7 天”于 2020 年 01 月 15
日入院。患者于 2020 年 12 月 9 日患者无明显原因出现左下肢麻木，继而出现右侧肢体无力，表现为抬

举、持物不能，后出现左上肢麻木，伴颈背部疼痛，低头时感右侧颈肩部放射痛，无言语不清，无头痛、

头晕，无恶心、呕吐，无意识障碍，无大小便失禁，无发热。遂来我院就诊，以“脊髓病”收入我科。

既往体健，否认肝炎病史，无结核病史，否认疟疾病史，否认密切接触史，否认高血压、心脏病史，否

认糖尿病、脑血管疾病、精神疾病史，否认手术史，无外伤史，无输血史，无药物及食物过敏史。既往

体健。个人史、家族史无特殊。入院查体：体温 36.5℃，心率 64 次/分，呼吸 17 次/分，血压 125/73 mmHg 
(1 mmHg = 0.133 kPa)。皮肤黏膜无苍白､黄染，水肿，全身浅表淋巴结未触及肿大。双肺呼吸音清，无
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干湿性啰音。心律齐，各瓣膜听诊区未闻及病理性杂音。腹软，肝脾肋下未及。神经系统查体：神志清，

言语流利，高级认知功能未见明显异常。双侧瞳孔等大等圆，直径约 3.0 mmHg，直接及间接对光反射存

在，眼球各向活动自如，无眼震。面部感觉双侧对称存在。咀嚼有力，张口下颌无偏斜。面纹对称，闭

目有力。双耳听力正常，Weber 试验居中，双侧 Rinne 试验气导>骨导。悬雍垂居中，咽反射存在，伸舌

居中。转颈、耸肩有力。右上肢近端肌力 3-级，远端肌力 3-级。右下肢肌力 4 级，右侧肢体肌张力略高，

无肌萎缩。左侧指鼻试验、跟膝胫试验稳准，无不自主运动。左侧 T6 平面以下针刺痛觉、触觉、音叉振

动觉、关节位置觉、关节运动觉减退。右侧腱反射活跃，右侧踝阵挛(+)，右侧 Babinski 征(+)。颈强直(−)，
Kernig 征(−)，Brudzinski 征(−)。 

患者入院辅助检查：① 甲功五项：促甲状腺激素 0.255 mIU/L (正常参考值：0.27~4.20)，抗核抗体

及滴度测定：滴度 1:100 (正常参考值：<1:100)，抗核抗体弱阳性。血常规 + CRP、电解质、免疫球蛋白

测定、血同型半胱氨酸、血沉、C 反应蛋白、抗 O 和类风湿因子未见明显异常。② 脑脊液(2020-12-22)：
压力 120 mmH2O (1 mmH2O = 0.0098 kPa)，无色澄清。脑脊液葡萄糖 4.45 mmol/L (参考值：2.2~3.9)，脑

脊液 AQP4 抗体 1:100 (+)，脑脊液常规检查、脑脊液免疫球蛋白测定、脑脊液腺苷脱氨酶、脑脊液细菌

涂片三项检测未见明显异常。③ 颅脑 MR 平扫成像(2020-12-14)：未见明显异常。颈椎 MR 平扫

(2020-12-14)：颈 3-4 椎体及椎间隙水平颈髓内可见片状长 T2、压脂像异常高信号，边界欠清，相应区域

脊髓轻度肿胀增粗(图 1(a))。颈椎 MR 增强扫描(2020-12-15)：颈 3-4 椎体及椎间隙水平颈髓内可见片状

长 T1 信号影，边界欠清，边缘可见强化，相应区域脊髓轻度肿胀增粗(图 1(b)，图 1(c))。 
初步诊断为视神经脊髓炎谱系病后，于 2020-12-15 予患者激素冲击治疗(甲泼尼龙 1 g·Qd 静脉滴注 5 

d)，后逐渐减量至 50 mg 时改为口服醋酸泼尼松片，缓慢减量，至泼尼松 10 mg 并联合硫唑嘌呤片 50 mg 
Qd 维持治疗。复查颈椎 MR 平扫(2020-12-21)：颈 3-4 椎体及椎间隙水平颈髓内可见片状长 T2、压脂像

异常高信号，边界较前 2020.12.14MR 清晰，范围略减小，相应区域脊髓轻度肿胀增粗病，病灶较前范围

减小(图 1(d))。同时予针灸理疗等康复治疗，后患者肌力恢复。同时康复上给予针灸理疗等康复治疗,后
患者肌力恢复。2021-01-14 患者出院。1 年后，2022-01-22 患者因“反复呕吐、呃逆、嗳气伴头晕 1 周”

以最后区综合征复发并第二次入院。期间随访患者未再复发肢体麻木无力。 
 

 
注：颈 3-4 水平颈髓内可见长 T2、压脂像高信号(a)；矢状位和冠状位分别可见颈 3-4 水平颈髓片状长 T1 信号影，

边缘可见强化(b)，(c)；颈 3-4 水平病灶较前吸收(d) 

Figure 1. MRI First admission cervical MRI 
图 1. 第一次入院颈椎 

3. 讨论 

视神经脊髓炎(Neuromyelitis optica, NMO)是一种水通道蛋白 4 (Aquaporin-4, AQP4)介导的中枢神经

系统(Central nervous system, CNS)自身炎性免疫性脱髓鞘疾病，它累及星形胶质细胞，继而导致继发性脱
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髓鞘和神经退行性变[7]。19 世纪，NMO 被命名为 Devic’s disease，长期以来被认为是多发性硬化症(MS)
的一种亚型，发病机制不清[8]。2004 年，AQP4 IgG 抗体的发现使人们得以区分 NMO 和 MS [9]，AQP4
作为特异性抗体诊断 NMOSD 的灵敏度为 73%，特异度为 91%，成为诊断该疾病的标准之一。后来 NMO
的各种表现形式被逐例报道后，这些各种表型在 2007 年被合并命名为 NMO 谱系障碍(NMOSD) [1]。2015
年，国际视神经脊髓炎诊断小组(The international panel for NMO diagnosis, IPND)就该疾病制定了新的诊

断标准，以 AQP4-IgG 作为分层，阳性和阴性情况其诊断要求不同[10]。NMOSD 在亚洲人口的发病率为

0.39~0.6/10 万人年，女性较男性多发，发病率和患病率在中年人中达到顶峰[11]。 
脊髓病变在 NMOSD 中占据主导地位。急性期 NMOSD 脊髓 MRI 病灶在矢状位多呈长节段病变(≥3

个椎体节段)，颈段及颈胸段多受累；轴位呈横贯性且病灶优先累及脊髓中央灰质，少部分位于白质，这

与脊髓灰质中 AQP4 在在中央管室管膜细胞附近的灰质和胶质细胞突起中大量存在相对应[12] [13] [14]。
脊髓半切综合征(Brown-Séquard Syndrome, BBS)指脊髓的半损伤引起的脊髓病损，表现为病损平面以下

同侧肢体上运动神经元性瘫、深感觉并精细触觉障碍、血管舒缩功能障碍，对侧肢体痛温觉消失的临床

综合征。若病灶累及颈椎或交感神经胸干，也可导致霍纳综合征(Horner’s syndrome) [2]。BBS 最早于 1849
年由 Charles-Édouard Brown-Séquard 提出[15]，在穿透性、钝性外伤中多见，其次可见于脊髓缺血、腰椎

间盘突出及脊髓肿瘤等非创伤性损伤[5] [16] [17] [18] [19] [20]。NMOSD 多表现为纵向延伸的长节段横贯

性脊髓炎，以 BBS 起病的病例十分罕见。以“neuromyelitisoptica”“Brown-Séquard Syndrome”主题词

结合自由词检索 PubMed､GeenMedical 数据库，以“视神经脊髓炎”“脊髓半切综合征”为中文检索词

检索中国知网､万方数据库，我们检索到两例病例。宋等[21]报道了一例 66 岁晚发型老年女性患者，该患

者首发表现为左侧脊髓半切综合征(BSS)，7 个月后复发表现为右侧 BSS。首发颈椎 MRI 示 C2-5 椎体水

平脊髓小片状中轻度强化，边界不清；AQP4-IgG：血清(+)､CSF(+)､1:10。复发颈椎 MRI：C2-5 椎体水

平脊髓小片状半圆形高信号影。AQP4-IgG：血清(++)，CSF阴性。Sadaf等[22]报道了 1例 24岁男性NMOSD
合并系统性红斑狼疮患者，以右侧 BBS 并霍纳综合征为复发表现，颈椎 MRI T1 示脊髓肿胀，T2 示高信

号；AQP4-IgG：血清(+)。本例患者为青年女性，首发表现为右侧 BBS，复发为最后区综合征，首发颈

椎 MRI 示 T2 颈 3-4 水平高信号(1)；增强 MRI T1 示颈 3-4 椎体水平片状长信号影，边缘可见强化(图 1)，
AQP4-IgG：CSF(+)。NMOSD 青年女性多发[11]，三例表现为 BBS 的患者中，两例患者为青年患者，两

例患者为女性患者，大致符合 NMOSD 的发病规律。其中宋[21]报道的病例为晚发型 NMOSD 患者，晚

发型 NMOSD (首发年龄 ≥ 50 岁)约占发病人群的 30%，有文献报道提示晚发型 NMOSD 患者更容易脊髓

受累，且发病年龄与扩大残疾状况量表(EDSS)评分之间存在显著的正相关关系[23] [24]。宋等[21]报道的

患者首发后未遗留明显后遗症，复发后遗留肢体麻木；Sadaf 等[22]报道的病例未开始随访；本例患者为

青年女性，首发出院后随诊未遗留明显后遗症。这也可能一定程度上佐证了 NMOSD 患者的发病年龄与

EDSS 评分之前存在正相关，也即以 BBS 起病 NMOSD 患者的发病年龄越大，其神经功能缺损程度越严

重，同理以 BBS 起病的 NMOSD 患者亦然。但因病例少，以 BBS 起病 NMOSD 患者的发病年龄和 EDSS
评分是否存在确切正相关仍需进一步探索。 

NMOSD 患者可合并多种自身免疫性疾病，如系统性红斑狼疮(SLE)、干燥综合征(SS)、桥本甲状腺

炎、哮喘、风湿性关节炎等；同时约近 50% AQP4-IgG 阳性 NMOSD 患者存在多种针对细胞抗原的自身

抗体，如血清抗核抗体(ANAs)､抗 SSA 抗体､抗 SSB 抗体､甲状腺过氧化酶抗体(TPO) [25] [26] [27] [28]。
Sadaf 等[22]报道的病例即罹患 NMOSD 合并系统性红斑狼疮、血清 dsDNA 抗体(+)。本例患者亦有血清

ANAs(+)。多个报告描述了 NMOSD 和其他自身免疫性疾病共同发生可能的关联，提出了遗传因素和自

身免疫的内环境、促进 NMOSD 发病的风湿血管病变的免疫病理机制假说[26] [28]，甚至有研究提示 NMO
可能是多系统风湿病的一种中枢神经系统并发症[29]。有文献研究报道，虽然 NMOSD 伴或不伴自身免
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疫性疾病的临床表现几乎相似，但合并自身免疫性疾病的 NMOSD 中脊髓炎更常见[30]。Sadaf 等[22]报
道的病例与本病例均合并自身免疫性疾病和血清自身抗体(+)，且以 BBS 起病，脊髓炎症状明显，也一定

程度上印证了该研究结果。到目前，NMOSD 和其他自身免疫疾病两者具体关联及临床更深层的意义仍

悬而未决，确切情况仍需更多的研究来探索。 
NMOSD 特点为高复发､高致残，高达 90%的病程呈多时相,其中 40%~60%的在 1 年内复发，约 90%

的患者在 3 年内复发[11]。宋等[21]报道的病例首发左侧 BSS，7 个月后复发表现为右侧 BSS；Sadaf 等[22]
报道的病例 11 岁时有双侧 ON 病史，24 岁时复发表现为右侧 BBS 并霍纳综合征，期间 13 年无复发；本

例患者首发表现为侧BBS，1年后因最后区综合征复发。NMOSD复发率的多样性在表现为BSS的NMOSD
里可见一斑。但亦因病例少，NMOSD 病程时相与表现为 BSS 的 NMOSD 之间是否关联仍需进一步研究。 

NMOSD 的治疗急性期以静脉大剂量注射糖皮质激素为主，需衔接序贯治疗药物[13] [31] [32] [33] 
[34]。激素冲击疗效不佳、激素不耐受，或视功能损害严重、AQP4 抗体滴定度的患者，建议早期行血浆

置换及静脉注射免疫球蛋白治疗，以促进恢复[13] [31]。单克隆抗体药物及免疫抑制剂，如萨特利珠单抗、

利妥昔单抗、吗替麦考酚酯、硫唑嘌呤等药物在 NMOSD 中也被证实发挥着不可替代的作用[13] [35]。宋

等[21]报道的病例因其有糖尿病且血糖控制不佳，两次发作均予人免疫球蛋白静脉滴注；Sadaf 等[22]报
道的病例予激素冲击未见好转，血浆置换后肌力好转；本例患者接受中大剂量激素冲击治疗后患者病情

恢复，且首发与复发两次治疗结束后未遗留后遗症。 

4. 结论 

综上，本论著报道并回顾性分析了以 BBS 为表现的 NMOSD 患者的病例资料，以 BBS 为首发表现

的 NMOSD 临床上少见，如遇类似患者，需警惕患者是否罹 NMOSD，在完善常规胸椎腰椎 MRI 的情况

下，需完善血清或脑脊的 AQP4 抗体检查。另外 NMOSD 合并自身免疫抗体阳性的患者可能意味着机体

更深层次的免疫紊乱，早期足量的免疫治疗和进一步的研究至关重要。 
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