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· 短篇论著 ·

抗NMDA受体脑炎合并阵发性交感神经过度兴奋综合征

患者的临床特点分析

Clinical characteristics of patients with anti-NMDA receptor encephalitis and
paroxysmal sympathetic hyperexcitation syndrome

杨慧，刘青丽，邢槐杰，胡胜，游咏，陈斌
（海南医科大学第二附属医院神经内科，海口  570311） 

摘要  本文报道4例初诊为癫痫持续状态的抗NMDA受体脑炎合并阵发性交感神经过度兴奋综合征的患者，通过分析其临床表

现、诊断过程、治疗策略和预后，探讨罕见疾病易被忽视的发作特点，以期提高该病的临床诊断率，避免误诊和漏诊。
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抗N-甲基-D-天冬氨酸 （N-methyl-D-aspartate，

NMDA） 受体脑炎是一种罕见的自身免疫性疾病，与

靶向NMDA受体谷氨酸 n1亚单位的抗体有关［1］。流

行病学研究［2］显示，该病年发病率为1.5/1 000 000，

对患者的神经和精神造成的损害极其严重；而合并

阵发性交感神经过度兴奋综合征 （paroxysmal sym-

pathetic hyperactivity，PSH） 的抗NMDA受体脑炎更

为罕见。PSH是一种以交感神经系统过度激活为特

征的自主神经功能失调综合征，主要临床表现为高

血压、心动过速、呼吸急促、出汗、高热和肌张力障

碍。其中，肌张力障碍是最严重也是最少见的症状，

很多临床医生对合并PSH的抗NMDA受体脑炎的临

床特点认识不足，易发生误诊和漏诊。而当PSH患者

表现出类似癫痫持续状态的发作特征时，更容易被

混淆为抗NMDA受体脑炎癫痫。本文总结了4例最初

误诊为癫痫持续状态的抗NMDA受体脑炎合并PSH

病例，分析其临床特征，以期为临床实践提供有价

值的参考。

1 临床资料 

选取2022年2月至2023年12月经海南医科大学

第二附属医院诊断和治疗的4例合并PSH的抗NMDA

受体脑炎患者。其中，女3例，男1例，平均年龄 （30.75±

13.15）岁。4例患者均因精神异常、胡言乱语于外院

初诊为精神分裂症，入住精神病医院。后因出现高

热，且伴有反复四肢强直抽搐 （表现为双手屈曲，双

腿伸直，四肢僵硬），以颅内感染、癫痫持续状态收入

我院神经内科重症病房。入院查体4例患者病理征

均为阴性，四肢肌张力增高明显，其中2例患者脑膜

刺激征阳性。

入院后给予患者咪达唑仑、丙泊酚和丙戊酸钠

静脉泵注抗癫痫治疗，但患者仍然反复出现四肢强

直抽搐。4例患者都表现出行为异常和认知功能障

碍，2例患者语言功能障碍，3例患者意识模糊，这些

都是抗NMDA受体脑炎的核心症状。3例患者血压

增高，4例患者心率增快、呼吸过速、出汗增多并发

热，而4例患者在四肢强直抽搐发作时并未昏迷，考

虑患者并非癫痫持续状态而是表现为肌张力障碍

的交感神经兴奋症状。4例患者临床特征量表 （Clini-

cal Feature Scale，CFS） 评分中位数为12 （11~13）；诊

断可能性评估工具 （Diagnosis Likelihood Tool，DLT） 

评分中位数为7 （6~8），阵发性交感神经过度兴奋评

估量表 （PSH-AM） 评分中位数19 （18~20），因此考虑

4例患者均为PSH发作。

对患者行脑脊液自身免疫性脑炎检测，发现抗

NMDA抗体阳性。病例1的抗体滴度为1 ∶ 32，病例2
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的抗体滴度为1 ∶ 100，病例3的抗体滴度为1 ∶ 30，

病例4的抗体滴度为1 ∶ 10。3例患者脑电图提示广

泛持续性慢活动，1例患者脑电图提示弥漫性慢活

动。所有患者的头颅磁共振未发现明显异常（图1）。

综合患者临床症状、体征、实验室检查和影像学检查

结果，4例患者均诊断为抗NMDA受体脑炎合并PSH。
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A，病例1；B，病例2；C，病例3；D，病例4.

图1  患者头颅磁共振成像结果

A

C
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给予艾司洛尔或普萘洛尔治疗后，患者PSH-

AM评分降低，临床症状好转，未再次出现四肢强

直抽搐。经过血浆置换、激素冲击治疗后，3例患者

NMDA抗体滴度转阴，出院时可独立缓慢行走，能理

解他人言语，并表达简单句子；1例患者抗体滴度下

降，出院时偶有强直发作，但频率及强度较前明显

下降。

半年后随访，1例患者完全恢复，无任何后遗

症；2例患者能够独立完成诸如穿衣、洗漱、进食等

日常生活活动，无需他人辅助，与人交流无障碍；1

例患者虽然复查结果显示滴度尚未转阴，但基本无

强直发作，仅在劳累或情绪激动时出现轻微的肌肉

紧张，但很快自行缓解，生活也基本自理。

本研究已获得海南医科大学第二附属院伦理

委员会批准，所有参与者签署了知情同意书。

2 讨论 

抗NMDA受体脑炎通常发生于年轻成人和儿

童［1］，其核心症状包括精神症状或认知障碍、癫痫

发作、言语功能障碍、运动障碍、意识障碍、自主神

经功能障碍或中枢性通气不足［2］。精神症状是抗

NMDA受体脑炎的突出表现，患者可能会出现焦虑、

激越、行为怪异、幻觉、妄想、思维紊乱、精神病性症

状等。极少数情况下该病为单一症状 （如表现为孤

立的精神病性症状），精神病性症状可以是复发的唯

一表现［3-4］；大多数患者最初都被误诊为精神病而送

入精神病院，直到患者逐渐出现癫痫发作、意识障

碍等复杂神经系统症状才进行进一步诊治。对 111 

例成年抗NMDA受体脑炎患者的回顾性研究［5］表明，

以精神症状起病者达 65 例 （59%），其中视听觉幻

觉 26 例 （40%）、抑郁 15 例 （23%）、躁狂 5 例 （8%）、急

性分裂情感发作 15 例 （23%）、饮食失调或成瘾 4 例 

（6%），提示精神症状复杂且无特异性。

癫痫发作在抗NMDA受体脑炎中较为常见，尤

其是儿童和年轻男性，且发作形式多样。而PSH是抗

NMDA受体脑炎中少见的并发症，若将 PSH发作误

认作癫痫持续状态并予以抗癫痫治疗，PSH便会变

得难以控制并持续进展，从而影响神经功能恢复，
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而且PSH是抗NMDA受体脑炎不良预后的独立危险

因素［6-7］。本组4例患者呈现出持续性类似全面强直

阵挛发作的症状，故而被判定为癫痫持续状态。然

而，多种抗癫痫药物联合使用均无效果，之后发现

患者发作期间意识尚存，查体时病理征呈阴性，并

且还出现了PSH的其他相关表现，考虑患者在脑炎

的基础上并发了PSH。

PSH是一种较为少见的自主神经功能失调综

合征，被定义为严重脑损伤后交感神经活动和运动 

（姿势） 活动阵发性短暂增加的综合征。其确切机制

尚未完全明确，但普遍认为是由中枢神经系统损伤

后自主神经系统失调引起［8］。虽然PSH多见于创伤

性脑损伤或缺氧性脑损伤后，但近年来也有少数研

究 ［9］指出，抗NMDA受体脑炎患者可能出现PSH。这

一并发症的发生可能与中枢自主神经网络的广泛

受累有关。JAFARI等［10］报道了创伤性脑损伤后发

生PSH的患者，强调了中枢神经系统损伤后自主神

经功能失调的可能性。

PSH的临床症状缺乏特异性，早期诊断、早期治

疗对改善预后有重要意义。有研究［11-12］表明，PSH早

期诊断及治疗可以减少患者住院时间及医疗费用，

减少不必要的检查并改善预后。目前，静脉麻醉剂、

β肾上腺素能阻滞剂、α2-激动剂和苯二氮卓类药物

常用于 PSH患者的治疗。这些药物对 PSH的具体作

用机制尚不明确，也没有一种药物普遍有效。在实

际临床治疗中，大多数患者通常需要联合使用多种

药物［13-15］。本组4例患者早期给予血浆置换或激素

冲击的同时，持续咪达唑仑泵入、丙泊酚镇静以及

丙戊酸钠抗癫痫治疗，症状反复发作。当考虑患者

合并了PSH的发作后，给予普萘洛尔或艾司洛尔联

合地西泮等苯二氮卓类药物，症状快速缓解。

综上所述，本组4例患者是以肌强直为主要症

状的抗NMDA受体脑炎合并PSH，临床上较为罕见，

常被误诊为癫痫，为疾病的早期诊断带来困难。早

期识别和综合治疗可以有效缓解症状，减少并发症

的发生，改善患者的预后。
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