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模拟多系统萎缩的抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身
免疫性小脑共济失调 １ 例并文献复习

魏旭鹏ꎬ常成ꎬ赵秀鹤
(山东大学齐鲁医院神经内科ꎬ山东 济南 ２５００１２)

摘要:目的　 通过报道特殊病例并文献复习提高临床对抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身免疫性小脑共济失调与多系统萎

缩－小脑型(ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒ￣ｔｙｐｅ ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｓｙｓｔｅｍ ａｔｒｏｐｈｙꎬ ＭＳＡ￣Ｃ)的鉴别诊断意识ꎮ 方法　 患者ꎬ女ꎬ６１ 岁ꎬ病程呈 ２ 年

内进行性加重ꎬ主要临床表现为头晕、共济失调及构音障碍ꎮ 通过血清及脑脊液检测证实抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体 ＩｇＧ 阳

性ꎬ经静脉滴注甲泼尼龙治疗后症状显著改善ꎮ 结果　 患者经免疫治疗后小脑症状明显缓解ꎬ其病程演变与治疗

反应特征表明抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身免疫性小脑共济失调在临床表现上可与 ＭＳＡ￣Ｃ 高度相似ꎮ 结论　 本病例

提示在诊断 ＭＳＡ￣Ｃ 前需全面排查自身免疫性小脑共济失调等可治性疾病ꎮ 两种疾病预后差异显著ꎬ部分自身免疫

性小脑共济失调患者通过足量足疗程激素治疗可获得症状改善ꎬ及时准确诊断对改善患者预后具有重要临床意义ꎮ
关键词:小脑共济失调ꎻ自身免疫性ꎻ多系统萎缩ꎻ鉴别诊断
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　 　 小脑共济失调包括遗传性小脑共济失调和非

遗传性小脑共济失调ꎬ非遗传性小脑共济失调主

要由乙醇中毒、药物中毒、神经退行性变、免疫因

素、代谢性因素、维生素缺乏、中枢神经系统感染

等原因造成ꎬ其中自身免疫性小脑共济失调包括

副肿瘤性小脑共济失调 ( ｐａｒａｎｅｏｐｌａｓｔｉｃ ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒ
ｄｅｇｅｎｅｒａｔｉｏｎꎬ ＰＣＤ)、抗谷氨酸脱羧酶 ( ｇｌｕｔａｍｉｃ
ａｃｉｄ ｄｅｃａｒｂｏｘｙｌａｓｅꎬ ＧＡＤ) 抗体相关小脑共济失
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调、抗谷蛋白抗体相关小脑共济失调、原发性自身

免疫性小脑共济失调(ｐｒｉｍａｒｙ ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｃｅｒｅｂｅｌ￣
ｌａｒ ａｔａｘｉａꎬ ＰＡＣＡ)等ꎮ 抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身免

疫性小脑共济失调最初由 Ｚｕｌｉａｎｉ 等[１] 于 ２００７ 年

提出ꎬ其作用机制尚不明确ꎮ 本研究结合 １ 例以

慢性起病ꎬ进行性加重的共济失调为主要临床表

现的患者ꎬ对本病进行相关文献复习ꎬ并总结国内

外相关疾病临床特点的报道ꎬ深入探讨发病机制

及诊治进展ꎬ以其引起临床上对该病的早期识别ꎬ
从而促使患者尽早接受治疗ꎬ进而改善预后ꎮ

１　 临床资料

１.１　 基本资料

患者ꎬ女ꎬ６１ 岁ꎬ汉族ꎬ因“进行性头晕 ２ 年ꎬ伴
行走不稳 １ 年”于 ２０２４ 年 ９ 月 ３０ 日在山东大学齐

鲁医院神经内科住院治疗ꎮ 既往高血压病史 ３０ 余

年ꎬ现服用替米沙坦ꎬ血压控制尚可ꎮ 患者于 ２ 年前

无明显诱因开始出现头晕ꎬ呈发作性ꎬ视物不转ꎬ每
次持续数秒ꎬ卧位能部分缓解ꎬ无恶心呕吐ꎬ无耳鸣ꎻ
头晕逐渐加重ꎬ发作持续时间逐渐延长ꎬ１ 年前逐渐

转变为持续性头晕ꎬ伴行走不稳、脚踩棉花感、书写

困难ꎬ无恶心呕吐ꎬ无复视ꎬ无饮水呛咳、吞咽困难ꎻ
３ 个月前出现言语不清ꎬ无饮水呛咳及吞咽困难ꎮ
发病以来饮食、睡眠、小便无明显异常ꎬ６ 个月前曾

出现 ３ 次大便失禁ꎻ体质量无明显改变ꎮ
入院行体格检查:体温 ３６.７ ℃ꎬ心率 ７０ 次 / ｍｉｎꎬ

呼吸 １９ 次 / ｍｉｎꎬ血压 １３９ / ８８ ｍｍＨｇ ( １ ｍｍＨｇ ＝
０.１３３ ｋＰａ)ꎮ 意识清晰ꎬ定向力、计算力、记忆力、
判断力粗测正常ꎬ吟诗样语言ꎻ双侧视野无缺损ꎬ
双侧瞳孔等大等圆ꎬ双侧瞳孔直径 ３ ｍｍꎬ双侧直

接、间接瞳孔对光反射灵敏ꎬ双眼上视稍差ꎬ其他方向

眼球运动正常ꎬ面部感觉无异常ꎬ双侧额纹、鼻唇沟对

称ꎬ听力粗测正常ꎬ无吞咽困难及饮水呛咳ꎬ伸舌居

中ꎻ四肢肌力 ５ 级ꎬ肌张力正常ꎬ双侧指鼻试验及快复

轮替动作欠稳准ꎬ闭目难立征(＋)ꎬ直线行走差ꎬ共济

失调步态ꎻ深浅感觉粗测正常ꎻ四肢腱反射(＋＋)ꎻ双
侧病理征(－)ꎻ脑膜刺激征(－)ꎮ
１.２　 方法

１.２.１　 辅助检查

血常规:白细胞 １１.７４×１０９ / Ｌ(３.５~９.５×１０９ / Ｌ)ꎬ
中性 粒 细 胞 比 率 ８８. １０％ ( ４０％ ~ ７５％)ꎻ 血 沉

２３.００ ｍｍ / ｈ(０~２０ ｍｍ / ｈ)ꎻ总胆固醇:７.６６ ｍｍｏｌ / Ｌ
(２.８０~６.００ ｍｍｏｌ / Ｌ)ꎬ低密度脂蛋白:５.６４ ｍｍｏｌ / Ｌ
(１.００ ~ ３.７７ ｍｍｏｌ / Ｌ)ꎬ血清载脂蛋白 Ｂ １.７６ ｇ / Ｌ

(０.６０~１.００ ｇ / Ｌ)ꎻ 神 经 元 特 异 性 烯 醇 化 酶

２８.８０ ｎｇ / ｍＬ(０~１６.３０ ｎｇ / ｍｌ)ꎻ其他肿瘤标记物、肝
肾功能、凝血系列、甲状腺功能、结核菌感染 Ｔ 细胞

检测、体液免疫等检查未见明显异常ꎮ
脑脊液结果示:压力 １８０ ｍｍＨ２Ｏ(１ ｍｍＨ２Ｏ ＝

０.００９ ８ ｋＰａ)(８０~１８０ｍｍＨ２Ｏ)ꎻ葡萄糖 ３.４６ ｍｍｏｌ / Ｌ
(２.８ ~ ４.５ ｍｍｏｌ / Ｌ)ꎬ蛋白质含量 ０.４６ ｇ / Ｌ(０.１５ ~
０.４６ ｇ / Ｌ)ꎬ氯 １２８ ｍｍｏｌ / Ｌ(１２０~１３０ ｍｍｏｌ / Ｌ)ꎻ白细胞

数 ２ 个ꎻ免疫球蛋白 Ｇ ５３.００ ｍｇ / Ｌ(０~３４.００ ｍｇ / Ｌ)ꎬ
免疫球蛋白 Ａ ８.６１ ｍｇ / Ｌ(０~５ ｍｇ / Ｌ)ꎬ免疫球蛋白 Ｍ
０.８５９ ｍｇ / Ｌ(０ ~ １.３ ｍｇ / Ｌ)ꎮ 脑脊液与血清小脑炎

相关抗神经元抗体检测血清抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体 ＩｇＧ
(＋)(１ ∶ １００ꎻ流式荧光法)ꎬ脑脊液抗Ｈｏｍｅｒ３抗体

ＩｇＧ(＋)(１ ∶ １ꎻ流式荧光法)ꎻ血清及脑脊液抗神经

元抗原抗体谱(Ａｍｐ 抗体、ＣＶ２ 抗体、Ｍａ２ / Ｔａ 抗

体、Ｒｉ 抗体、Ｙｏ 抗体、Ｈｕ 抗体) ( －)ꎬ血清及脑脊

液寡克隆带( －)ꎬ脑脊液 １９ 种病原体核酸多重检

测( －)ꎮ
颅脑 ＭＲＩ＋ＳＷＩ 示:双侧大脑半球脑白质多发

缺血变性灶ꎬ双侧小脑半球见脑沟明显增宽ꎬ脑桥内

见“十”字形略长 Ｔ２ 信号ꎬ脑 ＳＷＩ 序列未见明显异

常(图 １)ꎮ 卧立位血压测量:患者平卧 １５ ｍｉｎ 后直

立ꎬ于立位 ３、５ ｍｉｎ 时血压较卧位时分别降低了

２０ ｍｍＨｇ 与２６ ｍｍＨｇꎬ提示患者存在直立性低血

压ꎮ 残余尿超声检测结果示残余尿约 １０ ｍＬꎮ 肛门

括约肌肌电图未见明显异常ꎮ

图 １　 颅脑 ＭＲＩ 脑桥处可见“十”字形略长 Ｔ２ 信号(箭头所
示)ꎻ双侧小脑半球见脑沟明显增宽

Ｆｉｇｕｒｅ １　 ＭＲＩ ｏｆ ｔｈｅ ｂｒａｉｎ ｒｅｖｅａｌｓ ａ ｓｌｉｇｈｔｌｙ ｐｒｏｌｏｎｇｅｄ Ｔ２ ｓｉｇ￣
ｎａｌ ｉｎ ｔｈｅ ｐｏｎｔｉｎｅ ｒｅｇｉｏｎꎬ ｆｏｒｍｉｎｇ ａ “ ｃｒｏｓｓ￣ｌｉｋｅ”
ｓｈａｐｅ ( ｉｎｄｉｃａｔｅｄ ｂｙ ｔｈｅ ａｒｒｏｗ) . Ｎｏｔａｂｌｅ ｗｉｄｅｎｉｎｇ
ｏｆ ｔｈｅ ｓｕｌｃｉ ｉｓ ｏｂｓｅｒｖｅｄ ｉｎ ｂｏｔｈ ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒ ｈｅｍｉ￣
ｓｐｈｅｒｅｓ

１.２.２　 住院治疗

住院期间给予甲泼尼龙冲击治疗ꎬ５００ ｍｇ / ｄꎬ
１ 次 / ｄꎬ治疗 ５ ｄ 后症状较前改善:走路不稳、构音障
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碍症状明显好转ꎬ指鼻试验及快复轮替动作明显改

善ꎬ头晕部分缓解ꎻ经过评估后准予患者出院ꎬ出院后

继续给予泼尼松口服治疗ꎬ６０ ｍｇ / ｄꎬ１ 次 / ｄ ꎬ逐渐递

减剂量ꎬ每 ２ 周减少泼尼松 ５ｍｇꎻ并嘱患者定期复诊ꎮ

２　 文献复习

２.１　 文献检索

检索中国知网、万方数据库、维普数据库及美

国国立医学图书馆 ( ＰｕｂＭｅｄ) 数据库自建库至

２０２４ 年 １２ 月ꎬ以“抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体” “自身免疫性

小脑共济失调” “Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关脑炎” “Ａｕｔｏ￣
ｉｍｍｕｎｅ ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒ ａｔａｘｉａ” “ ａｎｔｉ￣Ｈｏｍｅｒ３ ａｎｔｉｂｏｄｙ”
“Ｈｏｍｅｒ３ ａｎｔｉｂｏｄｙ￣ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｅｎｃｅｐｈａｌｉｔｉｓ” 为检索

词ꎬ对题目、摘要或全文包含检索词的文献进行系

统整理ꎬ共筛选出国外报道 ３ 篇、国内报道 ６ 篇ꎮ
结合 本 院 收 治 的 １ 例 病 例ꎬ最 终 纳 入 １７ 例 抗

Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身免疫性小脑共济失调患者ꎬ
提取包括性别、年龄、病程、临床表现、治疗方案及

预后等关键信息如表 １ 所示ꎮ
表 １　 抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身免疫性小脑共济失调临床特点

Ｔａｂｌｅ １　 Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ｏｆ ａｎｔｉ￣Ｈｏｍｅｒ３ ａｎｔｉｂｏｄｙ￣ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒ ａｔａｘｉａ
第一作者 年龄 /岁 性别 病程 主要临床表现 治疗方案 预后

本例 ６１ 女 慢性
头晕、小脑共济失调、构音障碍、直
立性低血压

激素 显著改善

Ｚｕｌｉａｎｉ 等[１] ６５ 女 亚急性 小脑共济失调、构音障碍、眼震 激素 无明显改善

Ｗｕ 等[２] ２５ 男 亚急性
小脑共济失调、构音障碍、眼震、认
知功能障碍

激素＋血浆置换＋利妥昔单抗 显著改善

Ｌｉｕ 等 [３]

　 患者 １ ４６ 女 隐匿性 小脑共济失调 激素＋吗替麦考酚酯 部分改善

　 患者 ２ ５０ 男 亚急性
小脑共济失调、快速眼动睡眠行为
障碍

激素＋吗替麦考酚酯 部分改善

　 患者 ３ １４ 男 亚急性
小脑共济失调、脊髓及脊髓神经根
病、认知功能障碍

激素＋免疫球蛋白
部分改善
(停止激素
复发 ２ 次)

　 患者 ４ ６５ 男 隐匿性
小脑共济失调、快速眼动睡眠行为
障碍

激素＋免疫球蛋白＋血浆置换 恶化

　 患者 ５ ８４ 女 亚急性 小脑共济失调 激素 无明显改善

　 患者 ６ ５９ 女 亚急性
小脑共济失调、神经根神经病、认
知功能障碍

激素＋免疫球蛋白 显著改善

　 患者 ７ ６５ 女 急性 小脑共济失调 激素 无明显改善

　 患者 ８ ３８ 男 急性 小脑共济失调、认知功能障碍 激素＋免疫球蛋白 部分改善

Ｘｕ 等[４] ５１ 女 隐匿性
头晕、小脑共济失调、步态不稳、构
音障碍、眼震、复视

激素＋吗替麦考酚酯 部分改善

Ｈöｆｔｂｅｒｇｅ
等[５] ３８ 男 急性

小脑共济失调、眩晕、复视、眼震、
复杂部分性癫痫发作

激素＋免疫球蛋白 部分改善

Ｋｕａｎｇ 等[６] １０ 男 亚急性
小脑共济失调、认知功能障碍、构
音障碍、意识模糊、眼震、易激惹

激素＋免疫球蛋白 显著改善

Ｍｉａｏ 等[７] ２０ 女 急性
小脑共济失调、构音障碍、眼震、
头痛

激素＋免疫球蛋白＋吗替麦考
酚酯

显著改善

贾俊丽等[８] ５５ 男 亚急性 头晕、头痛、小脑共济失调 激素 显著改善

Ｋｌöｔｚｓｃｈ 等[９] ５８ 女 慢性
头晕、小脑共济失调、眼震、构音
障碍

激素、血浆置换、免疫球蛋白、
环磷酰胺、表柔比星

部分改善

２.２　 临床特点分析

依据参考文献[１￣９]ꎬ结合本例患者ꎬ共纳入 １７
例抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身免疫性小脑共济失调患

者ꎬ其中男 ８ 例(４７.１％)ꎬ女 ９ 例(５２.９％)ꎬ１０ ~ ８４
岁ꎬ中位年龄 ５１ 岁(四分位间距 ３１.５ ~ ６３ 岁)ꎮ 病

程类型分布:亚急性起病 ８ 例(４７.１％)ꎬ急性 ４ 例

(２３.５％)ꎬ隐匿性 ３ 例(１７.６％)ꎬ慢性 ２ 例(１１.８％)ꎮ
临床症状方面:１７ 例(１００％)患者出现小脑共济失

调ꎬ其中 １２ 例(７０.６％)合并小脑外症状ꎬ包括认知

功能障碍 ５ 例(２９.４％)、头痛２ 例(１１.８％)、神经根
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病变 ２ 例 (１１.８％)、快速眼动睡眠行为障碍 ２ 例

(１１.８％)、复杂部分癫痫发作、意识模糊、易激惹、直
立性低血压各 １ 例 ( ５. ９％)ꎮ 治疗方面: １２ 例

(７０.６％)采用激素联合免疫球蛋白和(或)免疫抑

制剂治疗ꎬ其中 ４ 例(３３.３％)获得显著改善ꎬ７ 例

(５８.３％)部分改善ꎬ１ 例(８.４％)恶化ꎻ单纯激素治疗

组 ５ 例(２９.４％)中仅 ２ 例(４０％)症状改善ꎬ提示联

合免疫治疗可能更具临床获益ꎮ

３　 讨　 论

Ｈｏｍｅｒ 衔接蛋白家族由 Ｈｏｍｅｒ１、Ｈｏｍｅｒ２ 和

Ｈｏｍｅｒ３ 构成[１０]ꎬ其中 Ｈｏｍｅｒ３ 在中枢神经系统表

达相对受限ꎬ但在海马 ＣＡ３ 椎体细胞及小脑浦肯野

细胞中表达较高ꎮ 小脑浦肯野细胞中ꎬ树突棘是

Ｈｏｍｅｒ３ 分布最密集的地方ꎮ Ｈｏｍｅｒ３ 是小脑浦肯野

细胞中的关键分子ꎬ与 Ｉ 型代谢型谷氨酸受体

(ｍｅｔａｂｏｔｒｏｐｉｃ ｇｌｕｔａｍａｔｅ ｒｅｃｅｐｔｏｒ １ꎬ ｍＧｌｕＲ１)共定位

并调节 ｍＧｌｕＲ１ 活性ꎬ并参与细胞内钙离子信号传

导和突触可塑性调节[１１￣１２]ꎮ Ｈｏｍｅｒ３被钙 /钙调素依

赖性蛋白激酶 ＩＩ(ｃａｌｃｉｕｍ / ｃａｌｍｏｄｕｌｉｎ￣ｄｅｐｅｎｄｅｎｔ ｐｒｏ￣
ｔｅｉｎ ｋｉｎａｓｅ ＩＩꎬ ＣａＭＫＩＩ)磷酸化后影响 ｍＧｌｕＲ１ 在异

源表达系统中诱导钙离子信号传导ꎬ从而影响突触ꎬ
干扰神经元间的信号传递ꎬ进而引发共济失调症

状[１３]ꎮ 此外肿瘤抗原可能与 Ｈｏｍｅｒ３ 发生交叉反

应ꎬ触发自身抗体产生ꎬ进而损伤小脑ꎻ脑脊液免疫

细胞浸润和抗体直接作用于小脑结构ꎬ导致小脑炎

症损伤也可能为该病发病机制[９]ꎮ
Ｚｕｌｉａｎｉ 等[１] 于 ２００７ 年首次报道抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗

体相关自身免疫性小脑共济失调ꎬ将抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗

体与自身免疫性小脑病变联系在一起ꎮ 国内外研究

显示ꎬ该疾病起病年龄以中老年人为主ꎬ儿童病例较

少ꎬ据现有 １７ 例样本统计结果ꎬ患者年龄 １０ ~ ８４
岁ꎮ ２０２２ 年 Ｋｕａｎｇ 等[６]报道了 １ 例 １０ 岁儿童出现

２ 周的注意力不集中、认知障碍、易激惹等症状ꎬ伴
有构音障碍、眼球震颤等小脑症状ꎬ在脑脊液中检测

出抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体阳性ꎬ在接受静脉注射免疫球蛋

白后各个症状均得到改善ꎬ此研究是较为罕见的儿

童病例ꎮ
该疾病病程为急性、亚急性或隐匿性起病ꎬ临床

表现以小脑症状为主要特点ꎬ包括眩晕、恶心、呕吐、
眼球震颤、意向性震颤、构音障碍、肢体运动障碍和

共济失调步态ꎮ 还可出现脑病症状ꎬ包括精神病症

状、癫痫发作、意识模糊和认知障碍ꎻ其他小脑外症

状包括脊髓神经根病、快速眼动睡眠行为障碍

等[２]ꎮ 本研究出现的体位性低血压症状在以往关

于抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身免疫性小脑共济失调报

道中并未明确提及ꎬ由此提示ꎬ体位性低血压很可能

是一种新发现的该疾病临床表现ꎬ需要进一步探讨

与确认ꎮ
有报道显示ꎬ部分患者颅脑 ＭＲＩ 出现小脑蚓部

或小脑半球的 Ｔ２ / ＦＬＡＩＲ 高信号ꎬ提示炎症性病

变[３]ꎻ并且脑桥 “ 十” 字 信 号 也 可 见 于 部 分 研

究[１４￣１５]ꎮ 在脑脊液检查中ꎬ白细胞和蛋白质可出现

不同程度增高ꎬ但不具有强特异性ꎬ脑脊液中检测出

抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体阳性为关键诊断依据ꎮ
目前激素和免疫球蛋白是一线治疗抗 Ｈｏｍｅｒ３

抗体相关自身免疫性小脑共济失调手段ꎬ大部分患

者经激素治疗后仅获部分症状缓解ꎬ可能与抗体介

导的不可逆神经元损伤有关ꎻ小部分患者经激素和

免疫球蛋白治疗后症状完全缓解[３￣５ꎬ１６]ꎮ 复发病程、
合并小脑萎缩或影像学显示脑桥“十”字信号提示

预后较差[２￣３]ꎮ 早期治疗ꎬ尤其是在小脑萎缩出现

之前ꎬ对改善患者预后具有积极意义[３]ꎮ 对于复发

性病例或对常规治疗反应不佳的患者ꎬ吗替麦考酚

酯、利妥昔单抗等二线免疫抑制治疗及血浆置换治

疗也取得了一定疗效[２ꎬ７ꎬ１４]ꎮ
此外需警惕抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体阳性的副肿瘤综合

征可能ꎬ当肿瘤细胞表达与神经组织相同或相似的

抗原时ꎬ免疫应答可产生对应的抗神经元抗体ꎬ进而

引起神经系统自身免疫性炎症[１７]ꎮ 抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗

体可能与非小细胞肺癌、结肠腺癌、乳腺癌等肿瘤相

关[１８￣２１]ꎬ需要对患者进行全身肿瘤筛查ꎮ 对本例患

者行胸部、腹部、盆部 ＣＴ 平扫及平扫后增强ꎬ未见

明显肿瘤ꎮ 但在患者血清中检测到神经元特异性烯

醇化酶 ２８. ８０ ｎｇ / ｍＬꎬ提示有一定的肿瘤发生风

险[２２￣２３]ꎻ因此建议患者出院后 ３ ~ ６ 个月复查全身

ＣＴꎬ若病情进展或出现新发症状ꎬ可考虑行 ＰＥＴ￣ＣＴ
检查以提高隐匿性肿瘤的检出率ꎮ

多系统萎缩(ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｓｙｓｔｅｍ ａｔｒｏｐｈｙꎬ ＭＳＡ)是
一种成年起病ꎬ最终导致死亡的神经退行性疾病ꎬ目
前尚无有效的治疗措施ꎮ 主要特征是以进行性自主

神经功能衰竭ꎬ伴有帕金森表现以及小脑症状和锥

体束征[２４]ꎮ 根据共识标准ꎬ出现共济失调步态、构
音共济失调、肢体运动共济失调或持续性凝视诱发

的眼球震颤等小脑共济失调症状即可被分类为多系

统萎缩￣小脑型(ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒ￣ｔｙｐｅ ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｓｙｓｔｅｍ ａｔｒｏ￣
ｐｈｙꎬ ＭＳＡ￣Ｃ) [２４￣２５]ꎮ ＭＳＡ 中的自主神经功能衰竭

包括直立性低血压、肠道和膀胱功能异常以及性功

能障碍[２６]ꎬ其中直立性低血压是自主神经功能衰减
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的一项重要特征ꎬ临床症状可表现为反复晕厥、头
晕、虚弱、恶心、头痛ꎬ也可表现为无症状[２７]ꎮ 有研

究表明ꎬ抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身免疫性小脑共济

失调与 ＭＳＡ￣Ｃ 互为潜在的鉴别诊断[３ꎬ５ꎬ１４￣１５]ꎻ部分

研究认为ꎬ脑桥“十”字信号是 ＭＳＡ￣Ｃ 特异性的影

像标志ꎬ而近年研究表明ꎬＭＳＡ￣Ｃ 与抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗

体相关自身免疫性小脑共济失调在 ＭＲＩ 上都可表

现为脑桥“十”字信号[１４￣１５]ꎬ单一依赖影像学可能导

致误判ꎮ 因此ꎬ临床诊疗需要充分、全面的考虑这两

种疾病ꎮ
本例患者是慢性起病ꎬ进行性加重的头晕ꎬ后

逐渐出现共济失调步态ꎬ构音障碍等症状ꎬ慢性病

程的不断进展可能更倾向于 ＭＳＡ￣Ｃꎮ 完善相关检

查ꎬ最终检测出抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体ꎬ并且患者在接受

静注甲泼尼龙冲击后取得了较好的疗效ꎬ症状得

到不同程度的缓解ꎮ 相比于 ＭＳＡ￣Ｃ 的不良结局ꎬ
抗Ｈｏｍｅｒ３抗体相关自身免疫性小脑共济失调经过

足量皮质醇等治疗有着较好的预后ꎮ 本研究结果

显示ꎬ抗Ｈｏｍｅｒ３抗体相关自身免疫性小脑共济失

调与ＭＳＡ￣Ｃ的鉴别存在以下难点:首先ꎬ抗Ｈｏｍｅｒ３
抗体相关自身免疫性小脑共济失调发病率显著低

于 ＭＳＡ￣Ｃ[３] ꎬ临床易优先考虑较常见的 ＭＳＡ￣Ｃꎻ
其次ꎬ本例患者病程呈慢性进行性加重ꎬ与 ＭＳＡ￣Ｃ
的典型演变模式一致ꎬ且不同于既往文献报道的

急性、亚急性或隐匿性起病的抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体

相关自身免疫性小脑共济失调病例[２] ꎻ最后ꎬ本
例患者虽未出现泌尿及排便功能障碍ꎬ但其核心

症状(头晕、共济失调步态、构音障碍)及直立性低

血压与 ＭＳＡ￣Ｃ 高度重叠ꎬ进一步增加了鉴别

难度ꎮ
综上所述ꎬ在诊断中老年慢性起病、进行性加

重的共济失调时ꎬ需意识到抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自

身免疫性小脑共济失调的可能ꎮ 通过系统评估病

程进展模式、症状特征及辅助检查结果 (颅脑

ＭＲＩ、血清及脑脊液抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体检测)与 ＭＳＡ￣
Ｃ 加以鉴别[３ꎬ１５] ꎮ 实现早期诊断、早期治疗ꎬ尽可

能改善患者预后ꎮ 本研究通过分析 ＭＳＡ￣Ｃ 与抗

Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身免疫性小脑共济失调临床

异质性ꎬ体现了抗体检测在共济失调病因诊断中

的关键作用ꎬ为类似病例的精准管理提供了实践

参考ꎮ 目前相关研究较少ꎬ通过本病例及相关文

献回顾ꎬ提高临床对该疾病的一定认知ꎬ为进一步

探讨抗 Ｈｏｍｅｒ３ 抗体相关自身免疫性小脑共济失

调的疾病机制和制定合理的治疗方案提供参考ꎮ
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