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抗LGI1抗体自身免疫性脑炎的临床分析

李永芳 1，2， 常 杰 3， 唐 毅 1， 秦 琪 1

摘 要： 目的　总结抗富亮氨酸胶质瘤失活 1蛋白（LGI1）抗体脑炎患者的临床表现，并随访观察其预后。

方法　收集 2019年 9月—2023年 12月在首都医科大学宣武医院神经内科住院的抗LGI1抗体脑炎患者，总结其临

床特征，治疗，观察其预后。结果　共纳入 80例患者，男 48例，女 32例。癫痫为首发症状为 51例（63. 8%），其中以

面臂肌张力障碍为首发症状为 13例（16. 3%）；以认知障碍为首发症状为 26例（32. 5%）；以精神行为异常为首发症

状 12例（15%）。合并低钠血症 28例（35%），合并桥本氏甲状腺炎 22例（27. 5%），合并肿瘤 5例（6. 25%）。80例血

清 LGI1 抗体均阳性，脑脊液 LGI1 抗体阳性 69 例（86. 3%）。37 例（46. 25%）出现磁共振成像异常；30 例患者头

部 18F-FDG PET/CT异常；50例出现视频脑电图异常。77例患者接受了一线免疫治疗，1年随访 19. 4%患者遗留癫

痫发作，59. 7% 遗留记忆力减退，48. 6% 遗留精神行为异常。结论　抗 LGI1抗体脑炎临床表现包括癫痫、认知障

碍、精神行为异常等。免疫治疗后总体预后良好，易遗留认知障碍及精神行为异常。
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Abstract： Objective To investigate the clinical manifestations and prognosis of patients with anti-leucine rich 
glioma inactivated 1 （LGI1） antibody encephalitis. Methods A retrospective analysis was performed for the data of 
patients with anti-LGI1 antibody encephalitis who were hospitalized in Department of Neurology， Xuanwu Hospital， 
Capital Medical University， from September 2019 to December 2023， including clinical features， treatment， and 
prognosis. Results A total of 80 patients were enrolled， including 48 male patients and 32 female patients.  Of all 
80 patients， 51 （63. 8%） had the initial symptom of epilepsy， 13 （16. 3%） had the initial symptom of faciobrachial 
dystonic seizures， 26 （32. 5%） had the initial symptom of cognitive impairment， and 12 （15%） had the initial symptom of 
mental and behavioral disorders.  As for comorbidities， there were 28 patients （35%） with hyponatremia， 22 （27. 5%） 
with Hashimoto’s thyroiditis， and 5 （6. 25%） with tumor.  All 80 patients tested positive for serum LGI1 antibody， and 
69 （86. 3%） tested positive for LGI1 antibody in cerebrospinal fluid.  Among the 80 patients， 37 （46. 25%） had 
abnormalities on magnetic resonance imaging， and 30 had abnormalities on 18F-FDG PET/CT.  There were 50 patients with 
abnormalities on video electroencephalography.  A total of 77 patients received first-line immunotherapy， and after follow-up 
for 1 year， 19. 4% of the patients had the sequela of seizure， 59. 7% of the patients had deterioration of the memory， and 
48. 6% of the patients had mental and behavioral disorders. Conclusion Epilepsy， cognitive impairment， and mental 
and behavior disorders are the most common manifestations of anti-LGI1 antibody encephalitis.  There is generally a good 
prognosis after immunotherapy， with the sequelae of cognitive impairment and mental and behavioral disorders.

Key words： Autoimmune encephalitis； Leucine rich glioma inactivated 1 antibody； Epilepsy； Cognitive 
impairment； Mental and behavioral disorders

富亮氨酸胶质瘤失活 1 蛋白（leucine rich glioma 
inactivated protein 1，LGI1）主要在海马与颞叶皮质

表达［1，2］，因此LGI1抗体升高可引起免疫反应导致颞

叶及海马病变，出现认知障碍或快速进展性痴呆、精

神行为异常、癫痫及意识障碍，本研究拟探讨抗

LGI1 抗体脑炎出现颞叶及海马症状的情况。面臂

肌张力障碍（faciobrachial dystonic seizures，FBDS）被

认为是抗LGI1抗体脑炎的特征性表现，目前认为是
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癫痫发作的一种特殊类型，主要表现为单侧短暂性

臂部和面部肌张力障碍样发作，也可累及下肢［3，4］，
抗 LGI1 抗体脑炎的 FBDS 发病情况尚无定论，因此

本研究拟探讨抗 LGI1 抗体脑炎的癫痫发作情况及

具体发作类型，并进一步观察 FBDS 发病情况。抗

LGI1抗体脑炎常出现认知障碍，但认知障碍的损害

特点研究较少，因此本研究拟讨论抗LGI1抗体脑炎

引起认知障碍的特点，并进一步探讨免疫治疗后抗

LGI1抗体脑炎的预后及症状遗留情况。

1　资料与方法

1.1　研究对象

回顾性收集2019年9月—2023年12月在首都医

科大学宣武医院住院的抗LGI1抗体脑炎患者的详细

资料，包括临床表现、辅助检查、治疗及预后。辅助检

查包含：脑脊液检查，头部磁共振成像（MRI）检查，

氟 脱 氧 葡 萄 糖 正 电 子 发 射 断 层 扫 描（Brain 
18F-fluorodeoxyglucose positron emission tomography/
computed tomography，18F-FDG PET/CT）检查，脑电图

检查，部分患者行简易智力状态量表（Mini-mental State 
Examination，MMSE）、蒙特利尔认知评估量表（Montreal 
Cognitive Assessment，MoCA）检查。急性起病形式被定

义为发病不到3个月，而慢性起病形式则被认定为病

程超过3个月。临床复发则被定义为在持续至少2个

月的初始改善或稳定后出现的新症状或症状恶化。

1.2　研究方法

本研究采用基于细胞底物的实验（cell based 
assay，CBA）对血清和（或）脑脊液进行抗 LGI1 抗体

检测，采用德国 EUROIMMUN AG 公司的检测方法。

测试结果以阴性或阳性（包括滴度）来记录。同时检

测其他常见的自身免疫性脑炎相关抗体，如抗N-甲

基 -D-天冬氨酸受体（N-methyl-D-aspartate receptor， 
NMDAR）抗体、抗接触蛋白相关蛋白 2（contactin-

associated protein like 2， CASPR2）抗体等，以及副肿

瘤抗体和脱髓鞘抗体。根据 2022年《中国自身免疫

性脑炎诊治专家共识》的诊断标准确诊［5］。
1.3　治疗及预后

一线免疫治疗包括使用糖皮质激素、静脉注射

免疫球蛋白（IVIg）或血浆置换。IVIg的用法是根据

患者体重，0. 4 g/（kg·d），共 5 d。二线免疫治疗使用

利妥昔单抗或静脉环磷酰胺。患者的病情通过改良

Rankin 评分（MRS）来评估，如果 MRS 评分≤2 分，则

表明患者预后良好。

1.4　统计学分析

采用 SPSS 27. 0 软件进行数据的统计分析。组

间比较对计量资料采用两独立样本 t检验，计数资料

采用 χ2检验；组间相关性采用 Pearson 相关性分析。

P<0. 05认为差异具有统计学意义。

2　结 果

2.1　临床表现

80例患者平均发病年龄（56. 4±12. 9）岁。男48例
（60%），女32例（40%），男女之间发病年龄差异无统计

学意义（P=0. 085）。50例急性病程，30例慢性病程，最

长病程2年8个月，中位就诊时间2个月。所有患者血

清LGI1抗体均阳性，69例脑脊液LGI1抗体阳性。

部分患者起病为 1 种临床表现，部分患者为同

时出现 2 种以上症状，其中以癫痫为首发症状为

51 例（63. 8%），癫痫症状中以面臂肌张力障碍为首

发症状为 13例（16. 3%），以认知障碍为首发症状为

26 例（32. 5%），以精神行为异常为首发症状 12 例

（15%），以其他症状起病 6例（7. 5%），其中 3例以头

晕起病，2 例以头痛及恶心呕吐起病，1 例以肢体不

自主抖动起病。

随着病情进展，部分患者出现新的临床症状，其

中存在癫痫症状为 62例（77. 5%），表现为全面强直

阵挛发作 42 例（52. 5%），FBDS 首发患者为 21 例

（26. 3%），复杂部分性发作 13例（16. 3%），自主神经

性发作 8例（10%），主要表现为竖毛肌发作、面部潮

红、心率快、似曾相识感、气流上升感等，肌阵挛 2例

（2. 5%）。存在认知障碍症状为 62例（77. 5%），主要

表现为近记忆力减退。精神行为异常症状有 37 例

（46. 3%），主要表现为烦躁、易怒、易冲动及言语增

多等，意识障碍 5例（6. 25%）。患者同时出现上述 4
种症状中 3 种以上症状（认知障碍、癫痫、精神行为

异常、意识障碍）29例（36. 3%）。

合并低钠血症 28 例（36. 3%），合并桥本氏甲状

腺炎 22例（27. 5%），合并其他自身免疫疾病 8例（结

缔组织病 4例、甲状腺功能减退 2例、银屑病 1例、高

催乳素血症 1 例），合并肿瘤 5 例（甲状腺癌 2 例、腮

腺肿瘤1例、直肠占位1例、肺癌1例）。

病情达峰 44例（55%）mRS≥2分，有 5例（6. 25%）

患者转至重症监护室治疗（见表1）。

2.2　辅助检查

2.2 .1　 认 知 障 碍 量 表 评 估 情 况　 29 例

（36. 3%）完善MMSE及MoCA量表评分，所有患者均

出现记忆力减退，后有患者出现多认知域损害，其中

出现定向力障碍 19例、计算力下降 14例、命名障碍

6例、视空间功能减退8例、执行功能减退11例、面孔

识别障碍2例（见表2）。

··513



J Apoplexy and Nervous Diseases, June 2025, Vol 42，No. 6

2 .2 .2　影像学检查　抗LGI1抗体脑炎影像表

现主要为 T2 FLAIR 高信号，主要累及海马及内侧颞

叶，37例出现头部MRI平扫 T2 FLAIR信号异常。累

及海马 28例（单侧 14例、双侧 14例），累及内侧颞叶

23例（单侧 14例、双侧 9例），累及海马旁回 4例，累

及额叶 3例（双侧 2例、单侧 1例），累及岛叶 3例，累

及基底节区、枕叶、豆状核、双杏仁核、扣带回各 1例

（影像学表现见图1）。

完善 18F-FDG PET/CT 30 例，均异常，主要表现

边缘系统葡萄糖高代谢，其中海马出现葡萄糖高代

谢 15例、海马出现葡萄糖低代谢 2例、基底节（尾状

核、壳核）葡萄糖高代谢 7例、岛叶高代谢 1例、尾状

核及壳核低代谢1例（见图1）。

2.2 .3　视频脑电图　53例患者完善视频脑电

图，50例出现异常。所有异常脑电图均出现背景活

动的异常，出现弥漫性慢波者 30例（60%）；出现局灶

性慢波者 12例（24%）；出现癫痫样（尖波、棘波、尖慢

波）放电者 16 例（32%）；β 活动增多者 4 例（8%）

（见图2）。

2.2 .4　脑脊液表现　脑脊液 LGI1 抗体阳性

68例（85%），抗体持续阳性 17例（21. 25%）。脑脊液

压力升高（>180 mmHg）13例（16. 25%），细胞数升高

5 例（6. 25%），脑脊液蛋白升高 8 例（10%），脑脊液

IgM 蛋白升高 7 例（8. 75%），脑脊液 IgG 升高 8 例

（10%），寡克隆区带阳性 6 例（7. 5%），提示抗 LGI1
脑炎大部分脑脊液正常，少数患者可出现脑脊液压

力、蛋白及细胞数升高及寡克隆区带阳性。

2.2 .5　治疗及预后　77 例（93. 8%）患者确诊

后予以一线免疫治疗，77例均接受糖皮质激素治疗，

有 32 例患者同时接受丙种球蛋白治疗，2 例接受血

浆置换。20 例患者接受二线免疫治疗，其中 3 例接

受利妥昔单抗二线免疫治疗，16例患者接受吗替麦

考酚酯长程免疫治疗，1例接受硫唑嘌呤免疫抑制治

疗，1例接受他克莫司免疫治疗。

表1　80例抗LGI1脑炎患者人口学和临床特点［n（%）］

项目

性别

男

女

合并症

肿瘤

桥本氏甲状腺炎

其他自身免疫疾病

低钠血症

首发症状

精神行为异常

认知障碍

癫痫

全面强直痉挛发作

部分性发作

FBDS
其他发作类型

临床症状

精神行为异常

认知障碍

癫痫

意识障碍

数值（%）

48（60%）
32（40%）

5（6. 25%）
22（27. 5%）

8（10%）
28（36. 3%）

12（15%）
26（32. 5%）
51（63. 8%）
42（52. 5%）
13（16. 3%）
21（26. 3%）
10（12. 5%）

37（46. 3%）
62（77. 5%）
62（77. 5%）

5（6. 25%）

表2　抗LGI1抗体脑炎的认知障碍表现

项目

MMSE （x̄±s）

MoCA （x̄±s）

记忆力减退［n（%）］
定向力障碍［n（%）］
计算力下降［n（%）］
命名障碍［n（%）］

视空间功能减退［n（%）］
执行功能减退［n（%）］
面孔识别障碍［n（%）］

数值

23. 03±5. 27
18. 69±6. 57
62（100%）
19（65. 5%）
14（48. 3%）

6（20. 7%）
8（27. 9%）

11（38%）
2（6. 9%）

注：A，提示左侧海马T2 FLAIR异常信号；B，提示T2 FLAIR双颞叶内侧异常信号；C，提示 18F-FDG PET/CT左海马葡萄糖代谢增高；D，18F-

FDG PET/CT提示双基底节区代谢增高。

图1　LGI1脑炎的头部MRI及 18F-FDG PET/CT
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80 例患者经治疗后出院时 MRS 评分≤2 分患者

65 例（81. 3%）；3 月随访 MRS 评分≤2 分患者 63 例

（78. 8%）；1 年 随 访 MRS 评 分 ≤2 分 患 者 73 例

（91. 3%），6例（7. 5%）患者复发，2例（2. 5%）患者死

亡。患者日常生活能力及症状均改善，但部分患者存

在后遗症，均较发病时减轻。遗留癫痫症状患者 12
例，占所有癫痫患者 19. 4%；遗留认知障碍患者 37
例，占所有认知障碍患者 59. 7%，主要遗留表现为记

忆力减退；遗留精神行为异常 48. 6%，主要表现为烦

躁、易怒、易激惹。研究说明抗LGI1脑炎总体预后良

好，死亡率低，易遗留认知障碍及精神行为异常。

3　讨 论

抗LGI1抗体脑炎自 2010年发现以来，国内外有

不少文献报道，既往研究认为其最常见于中老年男

性［6，7］，而本研究中位年龄 58岁，符合既往文献报道，

但本研究男女比例1. 5∶1，男女之间发病年龄无明显

统计学差异，女性患者较既往研究多，与既往研究不

符，考虑可能与样本量不足有关。

本研究发现癫痫是抗 LGI1 抗体脑炎最常见的

临床表现，主要包括全面强直阵挛性癫痫发作、部分

性癫痫发作及 FBDS。既往研究认为 FBDS 是抗

LGI1 抗体脑炎的特征性临床表现，占比 50%，为非

常短暂的单侧手臂收缩，常累及同侧面部或腿部，通

常在发病时是单侧的，但通常在病程后期变成双侧

的，从一侧到另一侧交替，每天最多发生 100 次，也

可能在睡眠期间出现，并且可能由情绪或位置变化

触发［3，8］。大多数 FBDS 发作时未记录到异常脑电，

可能FBDS是一种深部起源的发作类型，头皮脑电图

常不能记录到深部的部分性的癫痫发作［8］。FBDS
发生的解剖学起源尚不清楚，研究认为涉及运动皮

质和基底神经节［9］。既往一项研究发现 30% 的

FBDS 患者出现基底节病变，而无 FBDS 的患者仅为

7%［10］。本研究显示，FBDS首发的患者占 16. 3%，且

随病情进展出现FBDS的患者占 26. 3%，较既往文献

报道的比例偏低，考虑可能是部分临床医师对FBDS
的认识不足，导致部分患者诊断为部分性癫痫发作

的可能，本研究尚未发现基底节与 FBDS的相关性，

仍需进一步的大样本的研究进一步证实。

本研究发现抗LG1抗体脑炎可出现多认知域损

害，主要为记忆力减退，其次为定向力障碍、执行功

能损害、视空间功能损害。记忆力减退考虑主要是

累及海马、颞叶及其联系纤维，而其他认知域损害考

虑可能与抗 LGI1 抗体脑炎引起海马代谢增高的同

时可导致广泛大脑皮质区域出现明显的代谢减低

有关［11］。

精神行为异常也是抗 LGI1 抗体脑炎主要临床

表现，主要表现为容易兴奋、言语增加、情绪不稳定，

考虑此病累及边缘系统，而边缘系统与情感、精神等

密切相关，因此部分抗LGI1抗体脑炎以精神行为异

常起病经常被误诊为精神疾病，这会延迟免疫治疗

并导致症状恶化，因此临床医师需引起注意，新发的

精神行为异常需进一步排除边缘叶脑炎的因素。

低钠血症也是抗 LGI1抗体脑炎的主要并发症。

既往研究认为抗 LGI1 抗体脑炎导致低钠血症的潜

在原因可能是ADH分泌不足，考虑可能与LGI1在下

丘脑和肾脏的表达有关［12］。本研究合并低钠血症

29 例（36. 3%），因此如果出现认知障碍、癫痫，且合

并低钠血症，需考虑到抗LGI1脑炎的诊断。本研究

也同时发现抗LGI1脑炎常合并自身免疫性疾病，尤

其是桥本氏甲状腺炎。

本研究发现抗 LGI1 抗体脑炎的影像学主要累

及边缘系统，也可累及基底节及脑叶。既往一项

Meta 分析发现与 MRI 相比，18F-FDG PET/CT 在抗

LGI1 脑炎患者中对病灶有更高的识别能力［13］。

注： 双侧蝶骨导联不典型尖波，左侧稍著。

图2　抗LGI1脑炎的脑电图
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LGI1蛋白常表达于基底神经节、海马、颞叶、杏仁核

等处，LGI1 抗体增加可降低神经元细胞膜上钾

（Kv1. 1）通道的表达，从而引起神经元过度兴奋和

代谢亢进，因此抗 LGI1抗体脑炎在 18F-FDG PET/CT
上显示海马、颞叶及基底节高代谢，颞叶和基底神

经节异常引起皮质和皮质下神经传导功能障碍，出

现明显的进而导致广泛大脑皮质区域代谢减低［11］。

本研究中完善全身或脑部 18F-FDG PET/CT 异常 30
例，主要表现边缘系统及基底节高代谢，海马高代

谢占 50%，比例最高，基底节高代谢占比 23. 3%。但

除高代谢外，也有 4例出现低代谢，考虑原因与病程

转为慢性有关。

既往一项大型 Meta分析研究显示，脑电图结果

中，35. 07%有痫样放电［14］。而本研究中 20%有痫样

放电，痫性放电比例偏低，考虑可能与样本量少有

关，可增加样本量进一步研究。

既往报道，约 25%的患者认知功能完全恢复，癫

痫发作，尤其是 FBDS，通常在治疗后发作频率明显

下降，而认知改善缓慢，部分患者可能出现永久性记

忆障碍，主要是近期记忆障碍［15，16］。本研究发现抗

LGI1抗体脑炎无论出院、短期及远期预后良好率均

大于 80%，提示免疫治疗可改善患者的预后。本研

究发现遗留癫痫症状患者 19. 4%；遗留认知障碍

59. 7%；遗留精神行为异常 48. 6%，说明经过免疫治

疗，癫痫发作得到有效的控制，而认知障碍及精神行

为异常，往往不能完全恢复病前的状态，患者常遗留

记忆力减退及烦躁、易怒等精神异常，在临床工作中

需与患者及家属沟通可能存在后遗症。
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