
文章编号：１００３２７５４（２０２３）０７０６５９０４　 　 　 ｄｏｉ：１０． １９８４５ ／ ｊ． ｃｎｋｉ． ｚｆｙｓｊｊｂｚｚ． ２０２３． ０１５１

成人 ＭＯＧ抗体病首次发作的临床和影像学特征分析
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　 　 摘　 要：　 目的　 探讨成人髓鞘少突胶质细胞糖蛋白（ｍｙｅｌｉｎ ｏｌｉｇｏｄｅｎｄｒｏｃｙｔｅ ｇｌｙｃｏｐｒｏｔｅｉｎ，ＭＯＧ）抗体病首次发
作的临床和影像学特征。方法　 回顾性分析 ２０１８ 年 １ 月 － ２０２２ 年 １ 月在江西省人民医院和新余市人民医院神经
内科收治的 １４ 例 ＭＯＧ抗体病患者首次发作的临床症状、影像学特点、实验室检查、预后情况。结果　 纳入的 １４
例患者中男 ６ 例，女 ８ 例，中位年龄 ２９． ５ 岁。首发症状以发热和头痛（５ 例）、癫痫（３ 例）、头晕（３ 例）多见。幕上
病灶包括丘脑（７ 例）、皮质下白质（６ 例）、皮质（５ 例）、胼胝体（２ 例）、基底节（２ 例）。幕下多累及脑干，包括桥脑
（５ 例）、小脑中脚（３ 例）、中脑（２ 例）、延髓（２ 例）。脊髓受累 ３ 例，长节段横贯性 １ 例。脑脊液细胞数增高 １３ 例，
７ 例脑脊液蛋白升高。血清 ＭＯＧ抗体滴度范围在 １∶ ３． ２ ～ １∶ ５１２。１４ 例患者均接受静脉糖皮质激素冲击治疗，
仅 １ 例患者出现视神经炎复发。结论　 本组成人 ＭＯＧ 抗体病女性稍多于男性，以 ＡＤＥＭ 表型最多见。幕上病灶
以丘脑和皮质下白质多见，幕下以脑桥多见。急性期经静脉激素冲击治疗效果显著，临床预后大多良好。
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　 　 髓鞘少突胶质细胞糖蛋白（ｍｙｅｌｉｎ ｏｌｉｇｏｄｅｎｄｒｏ
ｃｙｔｅ ｇｌｙｃｏｐｒｏｔｅｉｎ，ＭＯＧ）是一种只在中枢神经系统
（ｃｅｎｔｒａｌ ｎｅｒｖｏｕｓ ｓｙｓｔｅｍ，ＣＮＳ）少突胶质细胞膜上表
达的髓鞘蛋白，位于髓鞘最外层表面，在髓鞘构成中

所占比例不足 ０． ０５％ ［１］。它由 ２１８ 个氨基酸组成，
是免疫球蛋白超家族成员之一［１］。ＭＯＧ 的初始表
达晚于其他髓鞘蛋白，因此是髓鞘少突胶质细胞成

熟和髓鞘致密的标志［２］。ＭＯＧ 的生物学作用仍未
明确，很多研究认为它可能是一种细胞受体、黏附分

子或微管稳定的调节器［１］。目前研究认为 ＭＯＧ 抗
体介导的是一种独立的 ＣＮＳ 炎性脱髓鞘疾病（即
ＭＯＧ抗体病），不同于多发性硬化（ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｓｃｌｅｒｏ
ｓｉｓ，ＭＳ）和 ＡＱＰ４ 阳性视神经脊髓炎谱系疾病（ｎｅｕ
ｒｏｍｙｅｌｉｔｉｓ ｏｐｔｉｃａ ｓｐｅｃｔｒｕｍ ｄｉｓｏｒｄｅｒ，ＮＭＯＳＤ）［３］。近
来，随着 ＭＯＧ抗体病的报道逐渐增多，其临床表现

及影像学特征也在不断拓宽。本文通过回顾性分析

１４ 例成人 ＭＯＧ 抗体病的临床和影像学特点，旨在
加强对成人 ＭＯＧ抗体病的认识。
１ 对象和方法
１． １　 观察对象 　 回顾性收集 ２０１８ 年 １ 月 －

２０２２ 年 １ 月就诊于江西省人民医院和新余市人民
医院神经内科的 １４ 例成人 ＭＯＧ抗体病患者。诊断
符合 ２０２０ 年中国专家组建议的 ＭＯＧ抗体病诊断标
准：（１）用全长人 ＭＯＧ作为靶抗原的细胞法检测血
清 ＭＯＧＩｇＧ阳性；（２）临床有下列表现之一或组合：
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①视神经炎，包括慢性复发性炎性视神经病变；②横
贯性脊髓炎；③脑炎或脑膜脑炎；④脑干脑炎；（３）
与 ＣＮＳ脱髓鞘相关的 ＭＲＩ 或电生理检查结果；（４）
排除其他诊断。排除标准：（１）入院前已给予糖皮
质激素、丙种球蛋白或免疫抑制剂治疗；（２）非首次
发病就诊；（３）病例资料不完整。
１． ２　 方法 　 收集纳入患者的基本资料（包括

性别、年龄）、临床表现、实验室检查、影像学资料、

治疗及预后。所有患者均于免疫治疗前完善颅脑和

脊髓 ＭＲＩ、中枢神经系统脱髓鞘抗体。ＭＯＧ抗体和
ＡＱＰ４ 抗体检测采用 ＣＢＡ 法。ＭＲＩ 检查序列包括
Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ、ＦＬＡＩＲ 和 ＤＷＩ，平扫发现颅脑和（或）
脊髓病灶时，均完善 ＭＲＩ增强扫描。所有患者均有
随访资料，随访时间范围为 ３ ～ ６ 个月，根据临床表
现和影像检查判断是否存在复发。

１． ３　 统计学处理　 使用 ＳＰＳＳ ２０． ０ 软件包对
数据进行统计学描述。符合正态分布的计量资料以

ｘ ± ｓ 表示，非正态分布的计量资料以中位数表示；
计数资料以例数表示。

２　 结　 果
２． １　 一般资料 　 本研究共纳入成人 ＭＯＧ 抗

体病 １４ 例，其中女性 ８ 例，男性 ６ 例，男∶ 女 ＝ ３∶
４。发病年龄范围为 １８ ～ ５８ 岁，中位年龄为 ２９． ５ 岁
（见表 １）。有 ５ 例患者有前驱感染史，其中 ４ 例为
上呼吸道感染，１ 例为消化道感染。急性起病者 ９

例，亚急性起病者 ５ 例。
２． ２　 临床表现　 纳入 １４ 例患者的临床特征如

下：５ 例患者（５ ／ １４）出现发热和头痛；３ 例（３ ／ １４）患
者出现癫痫发作；３ 例患者（３ ／ １４）出现头晕；出现脊
髓损害症状者 ３ 例（３ ／ １２），１ 例四肢瘫，１ 例双下肢
截瘫，２ 例肢体麻木，１ 例出现尿便排出障碍；２ 例
（２ ／ １４）出现认知障碍；２ 例（２ ／ １４）出现面部麻木、
无力；１ 例（１ ／ １４）出现精神症状；２ 例（２ ／ １４）出现意
识障碍；１ 例（１ ／ １４）出现视力下降；１ 例（１ ／ １４）出现
构音障碍（见表 １）。
２． ３　 影像学特点　 纳入 １４例患者的 ＭＲＩ病灶

均表现为长 Ｔ１、长 Ｔ２ 信号，Ｔ２ＦＬＡＩＲ高信号（见图 １）。
其中，１３ 例（１３ ／ １４）患者出现幕上受累，１０ 例（１０ ／ １４）
出现幕下受累。幕上受累患者：５例（５ ／ １２）患者出现皮
质受累，其中 ３例为局灶性分布，２例为偏侧大脑皮质
受累。６例（６ ／ １４）患者出现皮质下白质受累，其中 ４例
呈散在斑片状，２ 例融合成片状；２ 例（２ ／ １４）患者出现
胼胝体受累，位于胼胝体体部；７例（７ ／ １４）患者出现丘
脑受累，其中双侧受累 ６ 例；基底节受累 ２ 例（２ ／ １４）。
幕下受累患者：脑干受累 ７ 例（７ ／ １４），其中桥脑 ５ 例，
小脑中脚３例，中脑２例，延髓２例。脊髓受累３例（３ ／
１２），超过３个椎体节段者１例。颈髓受累３例，胸髓受
累 １例。５例（５ ／ １４）患者出现强化病灶，呈点状或斑片
样强化。１例（１ ／ １４）出现视神经强化，位于球后视神经
（见表 １）。

表 １　 １４ 例成人 ＭＯＧ抗体病的临床特点和影像学表现

病例编号 性别
年龄

（岁）
临床表现 ＭＲＩ病灶分布

ＣＳＦ检查
压力

（ｍｍＨ２Ｏ）
细胞数

（ｍｍ３）
蛋白

（ｇ ／ Ｌ）

ＭＯＧ抗体滴度 治疗 预后

１
２

３
４

５

６

７
８

９

１０

１１

１２

１３

１４

女

男

男

女

女

女

男

女

男

女

女

男

男

女

１９
４０

２０
４２

２１

５８

７２
１８

３５

４７

２４

１９

４８

２４

发热、头痛、癫痫

头晕、言语不

清、行走不稳

发热、头痛、癫痫

双下肢麻木、无

力、尿潴留

视力下降

左侧肢体麻木

四肢无力

发热、头痛

嗜睡

头痛、发热、精

神症状、认知障

碍、癫痫

面部麻木

无力

头晕、面部

麻木、无力

头痛、发热

四肢乏力

嗜睡、认知障碍

头晕、视物模糊

左侧颞顶叶皮质

双侧丘脑、右侧脑桥

和小脑中脚

右侧额颞顶叶皮质

双侧丘脑、左侧中脑和右

侧脑桥、脊髓（Ｃ５Ｔ６）
右侧视神经、双侧皮质下

白质

右侧脑桥和延髓、双侧颞

叶、颈髓（Ｃ１Ｃ３）
颈髓（Ｃ１Ｃ３）

双侧皮质下白质、丘脑，

右侧脑桥

双侧皮质下白质和丘脑

胼胝体、左侧颞叶

双侧丘脑、中脑和

小脑中脚

右侧小脑中脚、左侧岛叶

左侧延髓

双侧皮质下白质、双侧

丘脑、左侧基底节

右侧丘脑、左侧皮质下

白质、右侧小脑

双侧皮质下白质、右侧胼

胝体、左侧基底节和脑桥

１６０
１４０

２３０
１７０

９８

１５０

８０
１２０

１７０

１６０

１５０

３２０

１６０

１１０

４６
８７

１１２
４０

１０

５０

２０
１３

６

６８

５９

７９

１０

５

０． ５４
０． ６２

０． ４５
０． ４４

０． １７

０． ６７

０． ８８
０． ２５

０． ３６

０． ４７

０． ６７

０． ４５

０． ３６

０． ６２

１∶ ５１２
１∶ １００

１∶ １０
１∶ １０

１∶ ３２

１∶ ３． ２

１∶ １０
１∶ ３２

１∶ １００

１∶ ３２

１∶ １００

１∶ １００

１∶ １０

１∶ １０

激素冲击

激素冲击

联合丙球

激素冲击

激素冲击

＋硫唑嘌呤
激素冲击

激素冲击

激素冲击

激素冲击

激素冲击

激素冲击

激素冲击

激素冲击

激素冲击

激素冲击

良好

良好

良好

良好

复发（ＯＮ）

良好

良好

良好

良好

良好

良好

良好

良好

良好

　 　 ＭＯＧ：髓鞘少突胶质细胞糖蛋白抗体病 ＭＲＩ：磁共振；ＯＮ：视神经炎；ＣＳＦ：脑脊液。
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　 　 头部 ＭＲＩ示左侧颞顶叶皮质 Ｔ２ＦＬＡＩＲ高信号，伴轻度肿胀（Ａ，Ｂ）。例 ４ＡＤＥＭ样影像表现：头部 ＭＲＩ示双侧丘脑、左侧大脑脚、右侧桥脑

斑片状 Ｔ２ＦＬＡＩＲ高信号（ＣＥ）。例 ４ＭＯＧ抗体相关性脊髓炎：颈髓 ＭＲＩ提示 Ｃ５Ｔ６ 椎体节段 Ｔ２ＷＩ高信号，以中央灰质受累为主，伴脊髓肿胀

（Ｆ，Ｇ）。增强扫描示相应节段髓内斑片状强化（Ｈ）。

图 １　 例 １ ＭＯＧ抗体相关性单侧皮质脑炎

　 　 ２． ４　 实验室检查　 １４ 例患者均行腰椎穿刺检
查。脑脊液压力范围为 ８０ ～ ３２０ ｍｍＨ２Ｏ（１ ｍｍＨ２Ｏ ＝
０． ００９８ ｋＰａ）（正常范围：８０ ～ １８０ ｍｍＨ２Ｏ），平均
（１５８． ４ ± ５７． １）ｍｍＨ２Ｏ，压力增高者 ２ 例（２ ／ １４）。
脑脊液细胞数增高者 １３ 例（１３ ／ １４）（正常范围：０ ～
５ ／ ｍｍ３），以 单 核 细 胞 增 高 为 主，范 围 为
（６ ～ １１２）／ ｍｍ３。脑 脊 液 蛋 白 范 围 为 ０． １７ ～
０． ８８ ｇ ／ Ｌ（正常范围：０． １５ ～ ０． ４５ ｇ ／ Ｌ），平均
（０． ５０ ± ０． １８）ｇ ／ Ｌ。其中 ７ 例（７ ／ １４）患者脑脊液蛋
白增高。所有患者血清 ＭＯＧ抗体阳性，滴度范围为
（１ ∶ ３． ２ ～ １ ∶ ５１２）。有 ５ 例（５ ／ １４）患者脑脊液
ＭＯＧ抗体阳性。寡克隆区带阳性者 １ 例（１ ／ １４）。１
例（１ ／ １４）患者血清和脑脊液抗 Ｎ甲基Ｄ天冬氨酸
受体（ＮＭＤＡＲ）抗体共阳性（见表 １）。
２． ５　 治疗及预后　 所有纳入 １４ 例患者均给予

甲泼尼龙冲击治疗。１ 例患者激素冲击效果不佳，联
合免疫球蛋白。１ 例患者在激素减量过程中加硫唑
嘌呤口服。所有患者均采用电话随访，随访时间为

３ ～ ６ 个月。其中有 １ 例患者出现复发性视神经炎。
１３ 例患者恢复良好，其中 １ 例遗留肢体力量稍弱。
另有 １ 例患者遗留视力下降。
　 　 ３　 讨　 论

ＭＯＧ抗体病在所有成人脱髓鞘综合征中占
１． ２％ ～ ６． ５％ ［４，５］。该病无明显种族差异，在 ＜ １０
岁儿童中男女发病率无差别，而青春期后儿童和成

人则女性稍高于男性［６］。超过 ５０％患者 ＭＲＩ 可发
现异常［７］。其中，以 ＡＤＥＭ样影像学表现多见，多为
深部白质和灰质受累。此外，脑干病灶也较为多见，

尤其是脑桥和小脑中脚［８］。ＭＯＧ 抗体病的影像学
特征与 ＭＳ不同。其病灶特征为界限不清且数量较

少，所谓的 Ｄａｗｓｏｎ手指征或邻近侧脑室体部旁病灶
少见，但临床上较 ＭＳ 更不易出现无症状性 ＭＲＩ 病
灶。单从影像上很难将 ＭＯＧ 抗体病与 ＡＱＰ４ 阳性
ＮＭＯＳＤ进行区分。但两者均有其独特的临床表型，
如极后区综合征、间脑综合征多见于 ＡＱＰ４ 阳性
ＮＭＯＳＤ，而一侧皮质脑炎伴癫痫发作被认为是 ＭＯＧ
抗体病的特异性临床表型。

本研究纳入 １４ 例成人 ＭＯＧ 抗体病，女性稍多
于男性。９２． ９％（１３ ／ １４）出现幕上受累，其中以丘脑
和皮质下白质多见。这些患者的 ＭＲＩ 表现为
ＡＤＥＭ，其特征为病灶边界不清，多双侧受累，易累及
皮质和深部灰质结构（见图 １Ｃ ～ Ｅ）。另外有 ３５．
７％（５ ／ １４）出现皮质受累。其中 ２ 例符合 ＭＯＧ抗体
相关性单侧皮质脑炎［９］，临床表现为头痛、发热和癫

痫发作，而影像学表现为一侧大脑皮质 Ｔ２ＦＬＡＩＲ 高
信号（见图 １Ａ，１Ｂ）。Ｊａｒｉｕｓ 等回顾分析 ５０ 例 ＭＯＧ
抗体病患者的影像，３０％出现脑干受累，以脑桥最为
多见［１０］。本研究幕下受累也以脑干多见，发生率为

５０％（７ ／ １４）。其中以脑桥受累最为多见（３５． ７％），
其次小脑中脚（２１． ４％）。ＭＯＧ 抗体相关性脊髓炎
（ＭＯＧＴＭ）在成人中相对常见。既往研究发现
ＭＯＧＴＭ可累及脊髓任何节段，但较其他中枢神经
系统脱髓鞘疾病更易累及脊髓圆锥，其发生率为

１１％ ～１４％ ［１１，１２］。ＭＯＧＴＭ影像学通常表现为长节
段横贯性脊髓炎，长度跨越 ３４ 个椎体节段，可同时
累及脊髓灰质和白质（见图 １Ｆ ～ Ｈ）。灰质受累时脊
髓 ＭＲＩ可表现为脊髓中央管线样或 Ｈ 型 Ｔ２ 加权像
高信号。本组纳入患者中有 ３ 例出现脊髓损害，其
中 １ 例表现为横贯性脊髓炎，其脊髓肿胀和强化均
较为明显。
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５０％ＭＯＧ抗体病患者可出现脑脊液细胞数增
多，以淋巴细胞和单核细胞增多为主［１３］。尽管指南

推荐检测血清 ＭＯＧ抗体，但不是所有患者血清阳性
时脑脊液也呈阳性，而且有少部分患者是血清阴性

但脑脊液阳性［１４］。少数病理研究发现，对高度怀疑

且血清 ＭＯＧ抗体阴性的患者检测脑脊液 ＭＯＧ抗体
是具有辅助诊断价值的［１５］。因此，推荐同时检测血

清和脑脊液 ＭＯＧ 抗体。本组纳入 １４ 例患者中，脑
脊液 ＭＯＧ 抗体阳性率为 ３５． ７％。９２． ９％的患者出
现脑脊液细胞数增高。值得注意的是有 １ 例患者出
现血清 ＮＭＤＡＲ抗体呈阳性。目前具体机制仍不清
楚，可能的发病机制为少突胶质细胞表面含有

ＮＭＤＡＲ，胶质细胞与神经元可能产生交叉免疫反
应，导致神经元损伤［１６］。

ＭＯＧ抗体病对激素治疗反应敏感，在短期静脉
激素治疗后可获得临床症状完全缓解。一线的免疫

治疗为静脉注射甲泼尼龙［３０ ｍｇ ／（ｋｇ·ｄ）或 １ ｇ ／ ｄ，
持续 ３ ～ ５ ｄ］。对于静脉注射甲泼尼龙后没有改善
的患者或严重发作（如完全失明、瘫痪或者需要重症

监护的脑病）的患者，可考虑血浆置换、免疫吸附或

者血浆置换后静脉注射免疫球蛋白［１７］。关于糖皮

质激素使用时间以及是否停用目前还存在争议。在

一些医疗中心，成人推荐使用剂量为 １ ｍｇ ／（ｋｇ·
ｄ），持续 ３ 个月，在随后的 ３ 个月内逐渐减量［１８］。

本组患者对激素治疗反应敏感，复发风险低与平均

随访时间较短有关。因 １ 例患者入院脊髓损害症状
重，在激素减量过程中启动硫唑嘌呤免疫抑制治疗。

该患者随访 ６ 个月未见复发。长期免疫抑制治疗的
启动时机和复发风险仍有待更多的临床研究去探

索。

总之，成人 ＭＯＧ抗体病的临床表型和发病率与
儿童之间存在一定差异。成人发病率女性稍多于男

性，以 ＡＤＥＭ样影像表现多见，幕上以皮质下白质和
深部灰质受累多见，幕下则以脑桥受累常见。推荐

采用 ＣＢＡ法同时检测血清和脑脊液 ＭＯＧ 抗体以减
少漏诊。急性期应及时给予以大剂量激素冲击治疗

以促进神经功能恢复。

　 　 伦理学声明：本研究患者均签署知情同意书。
利益冲突声明：所有作者均声明不存在利益冲突。

作者贡献声明：简雯负责设计论文框架、起草论

文；蔡丹负责实验操作、研究过程的实施；张红、李

杰、卢晓庆负责数据收集、统计学分析、绘制图表；沈

遥遥负责拟定写作思路、论文修改并最后定稿。
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