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抗髓鞘少突胶质细胞糖蛋白 IgG 抗体
相关疾病的临床特征分析

刘 曌， 王丽君， 万东君

摘 要： 目的　探讨抗髓鞘少突胶质细胞糖蛋白 IgG 抗体相关疾病（MOGAD）的临床特征。方法　回顾性

分析解放军联勤保障部队第 940 医院神经内科收治的 9 例 MOGAD 的临床资料。结果　9 例 MOGAD 患者（5 例男

性，4 例女性），中位发病年龄 29. 0 岁。主要临床症状包括：视神经炎 5 例、大脑症状（含精神症状）5 例、癫痫发作 4
例、脑干症状 3 例、锥体束征 3 例、小脑症状 3 例、直肠/膀胱功能症状 3 例、脊髓炎 2 例、感觉异常 2 例、合并自身免疫

性脑炎 1 例。患者血清 MOG-IgG 均阳性，脑脊液 MOG-IgG 阳性 2 例。MRI 显示脑部病变多累及中线结构和深部灰

质，其中中脑、脑桥、延髓 4 例（44. 4%），第四脑室 4 例（44. 4%）；脊髓病变为长节段（≥3 个节段），其中颈段脊髓 2 例，

胸段脊髓 1 例。9 例患者在急性期均接受了免疫治疗，其神经功能评估采用扩展残疾状态量表（EDSS）评分平均值

为（3. 94±2. 28）。随访（中位时间：36. 0 个月）中发现 3 例复发（2 例为脊髓炎）。结论　MOGAD 的患病率无明显性

别差异，发病年龄早于多发性硬化（MS）和视神经脊髓炎谱系疾病（NMOSD）；视神经炎是最主要的临床表型；有脊

髓炎表型的 MOGAD 患者均为脊髓纵向长节段病变。MOGAD 不同的临床表型可能与复发率相关。
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Clinical features of myelin oligodendrocyte glycoprotein-IgG-associated disorders LIU Zhao，WANG Lijun，

WAN Dongjun.（Department of Neurology，The 940 th Hospital of Joint Logistics Support Force of People’s Liberation Army， 
Lanzhou 730050，China）

Abstract： Objective To investigate the clinical features of myelin oligodendrocyte glycoprotein-IgG-associated disor⁃
ders （MOGAD）. Methods A retrospective analysis was performed for the clinical data of nine patients with MOGAD who 
were admitted to our department. Results Among the nine patients with MOGAD， there were five male patients and four 
female patients， with a median age of onset of 29. 0 years.  The main clinical symptoms included optic neuritis in five patients， 
cerebral symptoms （including mental symptoms）in five patients，seizures in four patients， brainstem symptoms in three 
patients， pyramidal signs in three patients， cerebellar symptoms in three patients， rectal and bladder dysfunction in three 
patients， myelitis in two patients， paresthesia in two patients， and comorbidity with autoimmune encephalitis in one patient.  All 
patients tested positive for serum MOG-IgG， and two patients tested positive for MOG-IgG in cerebrospinal fluid.  MRI showed 
that cerebral lesions mainly involved the midline structure and deep gray matter，and there were four patients（44. 4%） with 
lesions in the midbrain， the pons， and the medulla oblongata and four patients （44. 4%）with lesions in the fourth ventricle； spi⁃
nal lesions often involved long segments （≥3 segments）， and there were two patients with lesions in cervical spinal cord and one 
patient with lesions in the thoracic spinal cord.  All nine patients received immunotherapy in the acute stage， with a mean Ex⁃
panded Disability Status Scale score of （3. 94±2. 28） for neurological function assessment.  Three patients experienced recur⁃
rence during the median follow-up time of 36. 0 months，among whom two patients had myelitis. Conclusion There was no sig⁃
nificant sex difference in the prevalence rate of MOGAD，and the age of onset of MOGAD is earlier than that of multiple sclerosis 
and neuromyelitis optica spectrum disorder. Optic neuritis is the most important clinical phenotype of MOGAD， and MOGAD 
patients with myelitis phenotype all have longitudinal long-segment lesions of the spinal cord.  The different clinical phenotypes 
of MOGAD may be associated with recurrence rate.

Key words： Myelin oligodendrocyte glycoprotein-IgG-associated disorders； Central nervous system demyelin⁃
ation； Clinical phenotype； Prognosis

髓鞘少突胶质细胞糖蛋白（myelin oligodendro⁃
cyte glycoprotein，MOG）广泛存在于中枢神经系统髓

鞘的少突胶质细胞表面，可能参与维持少突胶质细

胞的稳定。由 MOG-IgG 介导的中枢神经系统炎性
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脱髓鞘疾病称作抗 MOG-抗体（anti-myelin oligoden⁃
drocyte glycoprotein-IgG，MOG-IgG）相关疾病（MOG-

IgG associated disease，MOGAD）［1］。MOGAD 的发病

率为 1. 6~3. 4/100 万人/年，患病率约为 20/100 万［2， 3］，

且发病机制、病理、影像学特征及预后区别于多发性

硬化（multiple sclerosis，MS）和视神经脊髓炎谱系疾

病（neuromyelitis optica spectrum disorder，NMOSD）［4］。

MOGAD 作为近年来新确立的疾病相对少见，国内主

要以个案或小样本研究为主。本文通过回顾我们诊

治的 9例 MOGAD 患者的临床表现、影像学特征、治疗

及预后，希望加深对该疾病的了解和认识。

1　资料与方法

1.1　研究对象　

2016—2023 年联勤保障部队第 940 医院神经内

科依据《抗髓鞘少突胶质细胞糖蛋白免疫球蛋白 G
抗体相关疾病诊断和治疗中国专家共识》确诊的 9
例 MOGAD 患者。

1.2　研究方法

1. 2. 1 临 床 资 料 由 2 名 神 经 内 科 医 生 对

MOGAD 患者的人口学特征、临床症状、实验室检查、

影像检查、治疗及预后相关数据进行收集、整理。其

中 ，神 经 功 能 评 估 采 用 扩 展 残 疾 状 态 量 表（Ex⁃
panded Disability Status Scale，EDSS）。

1. 2. 2 血液及脑脊液抗体检测 基于细胞的

检测（cell-based assays， CBA）（间接免疫荧光试验/
荧光激活细胞分选）方法检测血清、脑脊液 MOG-

IgG。 血 清 MOG-IgG 滴 度 ≥1∶10 为 阳 性 ，脑 脊 液

MOG-IgG 滴度≥1∶1 为阳性。组织免疫荧光法检测

自身免疫性脑炎及其他中枢神经系统脱髓鞘疾病如

MS、NMOSD 等相关抗体。上述抗体检测由欧蒙未

一医学检验实验室、海斯特医学检验实验室完成。

1. 2. 3 MRI 检查 根据患者临床症状及体征，

行相应部位（如头部、视神经、脊髓等）常规 MRI检查，

包 括 T1、T2、FLAIR、DWI 序 列 ，必 要 时 行 增 强 MRI
检查。

1. 2. 4 统计学分析 采用 SPSS 23. 0 统计学软

件对数据进行统计学分析。符合正态分布的计量资

料用（x̄±s）表示，计量资料以例数（百分比）［n（%）］

表示。

2　结 果

2.1  临床特征

9 例 MOGAD 患者中男性 5 例、女性 4 例；年龄

分布：16~72 岁，中位发病年龄为 29.0 岁，平均发病

年龄（33.7±17.0）岁。1 例有上呼吸道感染史，1 例

有外伤史，其余病例无明确前驱事件。首发症状包

括：肢体麻木、无力 3 例（33.3%），恶心、呕吐 2 例

（22.2%），视 觉 障 碍 2 例（22.2%），共 济 失 调 2 例

（22.2%），癫痫 1 例（11.1%），发热 1 例（11.1%）。

主 要 临 床 表 型 、症 状 及 体 征 包 括 ：脊 髓 炎 2 例

（22.2%），其中 1 例为横贯性脊髓炎；视神经炎 5 例

（55.6%），其中双侧（单相）4 例、单侧（单相）1 例；大

脑症状（含精神症状）5 例（55.6%），脑干症状 3 例

（33.3%），锥 体 束 征 3 例（33.3%），感 觉 症 状 1 例

（11.1%），小脑症状 3 例（33.3%），直肠/膀胱功能症

状 3 例（33.3%），癫痫发作 4 例（44.4%）；此外，有 1
例合并桥本氏脑炎（见表 1）。

2.2  抗体检测

血清MOG - IgG 阳性9例（100%），脑脊液MOG -

IgG 阳性 1 例（11.1%），其中 5 例（42.9%）脑脊液白

细胞计数升高，2例（21.4%）脑脊液蛋白升高。5例血

清 MOG - IgG 滴度为 1∶10（+），4 例血清 MOG - IgG 滴

度为 1∶32（􀳥）升高。所有患者均未复查血清或脑脊

液MOG - IgG滴度（见表2）。

表1　MOGAD病例的主要临床症状

临床症状

脊髓炎

视神经炎

大脑症状（含精神症状）
脑干相关症状

锥体束征

感觉系统症状

小脑相关症状

直肠/膀胱相关症状

癫痫

其他

例数（%）

2（22. 2%）
5（55. 6%）
5（55. 6%）
3（33. 3%）
3（33. 3%）
1（11. 1%）
3（33. 3%）
3（33. 3%）
4（44. 4%）
1（11. 1%）
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2.3  影像学检查

8 例 行 头 部 MRI，3 例 行 颈 、胸 椎 节 段 脊 髓

MRI。受累部位 T 2加权序列呈长信号，FLAIR 序列

呈高信号（见表 3，图 1）。包括：（1）病变累及中线结

构和深部灰质：中脑、脑桥、延髓 4 例（44.4%），第四

脑室 4 例（44.4%），胼胝体 1 例（11.1%），第三脑室

周围区 1 例（11.1%），丘脑 1 例（11.1%）。（2）幕上

白质病变：基底节 1 例（11.1%）、近皮质白质 1 例

（11.1%），脑室周围深部白质 1 例（11.1%），近脑室

白质 1 例（11.1%）。（3）皮质灰质病变：皮质灰质和

近皮质白质 1 例（11.1%），病变局限于皮质灰质 2
例（22.2%）。（4）脊髓病变：颈段脊髓 2 例（22.2%）

且≥3 个节段，胸段脊髓 1 例（11.1%）且≥3 个节段。

（5）小脑病例 2 例（22.2%）。DWI 序列呈高信号 2
例（22.2%），病灶有强化 2 例（22.2%）。病灶形态

多 样 ，点 状 、片 状 呈 不 规 则 分 布 ，边 界 呈 清 晰 或

模糊。

表3　MOGAD病例的MR病灶分布

MRI 提示受累部位

病变累及中线结构和深部灰质

中脑、脑桥、延髓

胼胝体

第三脑室周围区

丘脑

基底节

幕上白质病变

近皮质白质

脑室周围深部白质

近脑室白质

皮质灰质病变

皮质灰质和近皮质白质

病变局限于皮质灰质

脊髓病变

颈段

胸段

小脑

例数（%）

4（44. 4%）
1（11. 1%）
1（11. 1%）
1（11. 1%）
1（11. 1%）

1（11. 1%）
1（11. 1%）
1（11. 1%）

1（11. 1%）
2（22. 2%）

2（22. 2%）
2（22. 2%）
2（22. 2%）

表2　MOGAD病例的临床特征、治疗及预后汇总

病例

1

2

3

4

5

6

7

8

9

年龄/
性别

72/男

26/男

16/女

29/男

27/女

23/女

50/男

31/女

29/男

主诉

顽 固 性 恶 心 、
呕吐 3 月

视物模糊 3 d，
左侧肢体无力
14 h
发作性意识不清
伴肢体抽搐 5 d
右下肢无力、双眼
视物模糊 1 d，意
识障碍 10 h
恶心、呕吐、步态
不 稳 2 月 余，左
侧面部麻木 1 周

口周麻木伴步态
不稳、头晕 2 月余

双下肢无力3月余

咳 嗽 、发 热 6 d，
发作性意识障碍
6 h

肢体麻木 1 月余

病程

单相

单相

复发

单相

单相

单相

复发

单相

复发

抗 MOG⁃IgG
脑脊液

−

−

−

−

1∶3. 2

1∶10

−

−

−

血清

1∶10

1∶32

1∶32

1∶10

1∶10

1∶32

1∶32

1∶10

1∶10

脑脊液

白细胞计数
（×106个/L）

4

4

24

20

25

70

160

1

4

蛋白
（mg/L）

311

250

190

354

350

526

1 420

250

330

MRI
异常部位

三脑室及导水管
周围、脑桥及中脑
腹侧

右侧小脑半球、双
侧海马、右侧基底
节、右侧丘脑

左侧额、顶、颞叶
及岛叶脑回

左侧脑桥

左 侧 小 脑 半 球 、
齿状核及桥臂

双侧额、颞、顶部
脑回

C2-T3

右侧额叶、岛叶、
基底节区、侧脑室
周围及双侧半卵
圆中心

C2-C4

治疗方案

甲泼尼龙 1 g，3
个月减停

IVIg5 d，甲泼尼
龙 1 g，硫唑嘌呤
12个月减停

IVIg5 d，甲泼尼龙
1 g，12个月减停

甲泼尼龙 1 g，6
个月减停

甲泼尼龙1 g，硫唑
嘌呤12个月减停

地塞米松10 mg，2
个月减停

甲泼尼龙500 mg，
硫唑嘌呤9个月减
量未停

IVIg5 d，甲泼尼
龙1 g，硫唑嘌呤6
个月减量未停

IVIg5 d，甲泼尼
龙 1 g，24 个月减
量未停

随访
时间

36 个月

36 个月

36 个月

36 个月

48 个月

60 个月

9 个月

9 个月

18 个月

EDSS 评分

急性期

3. 0

6. 5

3. 0

2. 5

1. 5

3. 0

8. 0

6. 0

2. 0

近期
随访

0. 0

5. 0

1. 0

0. 0

0. 0

0. 0

3. 0

3. 5

2. 0
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2 .4　治疗和预后

9 例患者均给予短期治疗，包括：大剂量静脉注

射甲泼尼龙 8 例（%）；10 mg 地塞米松静脉注射 1 例，

静脉注射静注人免疫球蛋白 3 例（%）。接受长期免

疫治疗预防再发 3 例（33. 3%）（见表 2）。随访（中位

随访时间为 36 个月）中有 3 例复发（均为第 2 次），1
例表现为癫痫，其余 2 例为脊髓炎。首次复发间隔

时间分别为：病例 3 为 10 个月，病例 7、病例 9 均为 3
个月。急性期 EDSS 评分（3. 94±2. 28）、近期 EDSS 评

分（1. 61±1. 87）（见表 2）。

3　讨 论

本研究中，MOGAD 的男、女患病率无明显差异。

既往研究发现，MS 女性患者约是男性的 3 倍，AQP4-

IgG（+）的 NMOSD 女性患者最高是男性的 9 倍；但与

AQP4-IgG（+）的 NMOSD 和 MS 相比，MOGAD 的女性

患病率并无明显优势（约 1. 2∶1）［1，5］，本研究结果和

既 往 研 究 相 一 致 。 从 发 病 年 龄 看 ，本 研 究 中 的

MOGAD 患者的中位发病年龄为 29. 0 岁；除 1 例患者

为老年男性外，其他患者的发病年龄主要分布在

30. 0 岁左右。最新的研究认为，MOGAD 可在所有

年龄组中发病，发病时的平均/中位年龄约为 28. 0~
30. 0 岁［5］。一项 MOGAD 的国内队列研究中患者的

中位发病年龄为 22. 0 岁［8］。MOGAD 患者的发病年

龄 较 MS、AQP4-IgG（+）的 NMOSD 患 者 早 ，其 中

AQP4-IgG（+）的 NMOSD 的发病年龄以 30 岁后期至

40 岁早期为主［6］。

本研究中超过 1/2 的 MOGAD 患者的临床表型

为视神经炎（optic neuritis，ON），且以双侧受累为主，

这与既往研究基本一致。MOGAD 与 MS、AQP4-IgG
（+）的 NMOSD 的临床表型相重叠［4］，包括：ON、横贯

性 脊 髓 炎（transverse myelitis，TM）和 急 性 播 散

性 脑 脊 髓 炎（acute disseminated encephalomyelitis，

ADEM）。其中，ON 是成人 MOGAD 最常见的临床表

型［7，8］，ON 以双侧多见，复发时常为单侧。MOGAD
的 ON 发 病 率（31%~58%）［9，10］高 于 MS（<5%）［11］和

AQP4-IgG（+）的 NMOSD（13%~37%）［12］。过去研究

发现 MOGAD 的 ON 复发率约为 30%~50%［3］，但本研

究者们通过>2 年的随访未出现复发性 ON。TM 是

MOGAD 另一种常见的临床表型［8］。MOGAD 相关的

TM 可 单 独 发 生 ，也 可 与 ADEM 或 ON 并 发［12］。

MOGAD 中>60% 的急性 TM 的 MRI 表现为纵向广泛

性的长节段（≥3 个椎体节段）病灶［13，14］。急性发作时

的严重程度不等，超过 50% 的 TM 会导致中、重度残

疾［15］，但多数患者预后良好［14］，部分患者会遗留永久

性的膀胱、直肠或性功能障碍。本研究中的 2 例脊

髓炎患者均表现为脊髓纵向长节段（≥3 个椎体节

段）病灶。其中 1 例为 TM，脊髓病变轴位呈弥漫性

A：患者，男，72岁。顽固性恶心、呕吐3月，MRI平扫：FLAIR序列可见极后区高信号。B：患者，女，27岁。恶心、呕吐、共济失调2月余，左侧面

部、舌体麻木1周，MRI平扫：T2加权序列可见左侧小脑半球、齿状核、桥臂高信号。C：患者，男，26岁。视物模糊3 d，左侧肢体无力14 h，MRI平扫：

FLAIR序列可见右侧丘脑、基底节区高信号。D：患者，女，16岁。发作性意识不清伴肢体抽搐5 d，MRI平扫：DWI序列显示左侧额颞叶脑回肿胀并

信号增高。E~F：患者，男，50岁，双下肢无力 3月余。MRI平扫：矢状位 T2加权序列显示颈、胸髓质长信号；轴位脊髓横贯弥漫性长信号。G~H：患

者，男，29 岁。左侧肢体麻木 1 月，右上肢麻木疼痛 12 d。MRI 平扫：矢状位 T2加权序列显示颈髓（C3-C6 椎体水平）长信号；轴位可见脊髓右侧份

（包括灰质、白质）长信号，边界较清晰。

图 1　具有代表性患者的MRI特征
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受累，虽然急性期发作时有严重的神经功能缺损症

状，但预后较好；1 例为脊髓右侧份灰质、白质均受

累 ，神 经 功 能 缺 损 症 状 较 轻 。 既 往 研 究 认 为

66%~75%MOGAD 的 脊 髓 炎 病 变 位 于 轴 位 中 央 区

域，30%~50% 的患者可仅局限于灰质，呈 H 征；但也

有 20%~25% 的病变不累及脊髓灰质［13，16］。研究发

现 MOGAD 的圆锥受累症状（26%）高于 MS（1. 3%）

和 AQP4-IgG（+）的 NMOSD（6%）［17］。本研究中有 1
例圆锥受累，表现为括约肌功能障碍。MOGAD 累及

脑或脑干时表现为 ADEM、大脑皮质脑炎、脑干或小

脑症状，也有无症状性脑或脑干病变。MOGAD 的脑

部病变倾向于双侧、边界不清、体积较大，常伴深部

灰质受累；且脑桥经常受累［18］。本研究中累及脑部

病变的患者有 7 例，幕上、幕下均有受累，边界欠清

晰，病灶范围较大，单侧或双侧病灶均有出现。研究

统计，6. 7%MOGAD 患者有脑炎表现，包括发热、头

痛、意识降低、痫性发作或癫痫持续状态。癫痫发作

可能是首发表现，发作类型可以是局灶起源的，也可

能是全身性的［19］。本研究中可见接近 1/2 患者有癫

痫表现，但预后良好。ADEM 是 MOG-IgG 患儿就诊

时最普遍的临床综合征，但成人少见［20］，在本研究中

无儿童，未见 ADEM 临床表型。

血清 MOG-IgG 检测是 MOGAD 诊断的首选，CSF
的 MOG-IgG 检测一般作为血清 MOG-IgG 阴性，但临

床、MRI 表现符合 MOGAD 的诊断依据。本研究所有

患者均为血清 MOG-IgG 阳性。MOG-IgG 滴度通常

随时间下降，但可保持阳性数年。发病时血清 MOG-

IgG 的滴度对恢复或复发无较强的预后价值［21，22］。

持 续 性 MOG-IgG 血 清 阳 性 与 复 发 可 能 性 增 加 2~
10 倍相关［23］，尤其是当 MOG-IgG 滴度保持较高水平

时 。 遗 憾 的 是 我 们 并 没 有 对 这 些 患 者 进 行 血 清

MOG-IgG 滴度的长期监测。考虑到患者可同时或序

贯出现双抗体血清阳性［（4%~7. 5%）的 NMDA 受体

脑炎患者］。除检测血清 MOG-IgG 外，还建议有自

身免疫性脑炎特征的患者检测其他神经胶质细胞表

面抗体，如 NMDA 受体抗体（CSF 和血清中）［24］。本

研究中就有 1 例患者同时合并了桥本氏脑炎。

MOGAD 的“复发”是指在既往急性临床发作 30 d
后出现的新的临床发作［12］。复发在首次发作后的 6

个月内更常见。口服皮质类固醇治疗逐渐减量或停

药后 2 个月内复发率高［25］。一项来自英国的 183 例

MOGAD 患者（68 例儿童发病、115 例成人发病）的研

究显示，73 例中位随访时间为 2. 4 个月（1. 2~235 个

月），4 年 复 发 风 险 为 31. 7%，8 年 复 发 风 险 为

36. 3%。本研究中 9 例中位随访时间为 36 个月（9~
60 个月），3 例均于 1 年内复发（33. 3%），其中 2 例患

者的临床表型是以脊髓炎为主，提示 MOGAD 患者

的临床表型可能与复发率有关。由于复发样本有

限，未观察到免疫抑制剂的使用方案与复发之间的

相关性。

虽然本研究存在一些局限性，如样本量有限、随

访时间不够长等。但是通过对以上 9 例 MOGAD 的

临床回顾，加深了我们对 MOGAD 的早期识别和诊

治方面的认识。
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