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视神经脊髓炎谱系疾病（neuromyelitisoptica

spectrum disorder，NMOSD）是一种自身免疫介导

的中枢神经系统脱髓鞘疾病，主要累及视神经、脊

髓和延髓，也可累及丘脑和大脑皮质。流行病学资

料显示，NMOSD在亚洲人群发病率明显高于白种

人，女性患病率为男性的10倍，患者年龄多在35岁

以上，病因主要与水通道蛋白 -4（aquaporin-4，

AQP-4）抗体介导的自身免疫损害相关，临床表现

为视神经炎、横贯性脊髓炎和延髓极后区综合征，

少见表现为急性脑干综合征、间脑综合征和大脑皮

质综合征。以延髓极后区综合征起病的 NMOSD

临床上较少见，主要表现为顽固性呃逆、呕吐，因此

常易与消化系统疾病相混淆，现将我院收住的一例

两次发病均以顽固性呃逆为主要症状的 NMOSD

报道如下。

1 病例资料

患者，女，36岁，以“头晕、视物不清 1月，加重

伴呃逆 1周”为主诉于 2018年 10月 11日就诊于我

院。2013年9月，患者出现反复头晕、呕吐（为胃内

容物），复视，行走不稳，就诊于外院，入院体检：意

识尚清，精神一般，双眼远视力下降，近视力未受影

响，左眼外展露白 3 mm，双侧眼球水平眼震，余颅

神经检查未见明显异常，心肺未闻及异常，腹软、无

压痛，肝脾未触及，四肢肌力 5级，肌张力正常，双

侧腱反射（++），闭目难立征（+），加强实验（+），肢

体及躯干感觉无异常，双侧巴氏征（－），脑膜刺激

征（－）。 行 头 颅 磁 共 振（magnetic resonance

imaging，MRI）示延髓区背侧长 T1长 T2影，边界欠

清。予以营养神经、激素治疗，好转后出院，2月前

患者上呼吸道感染后出现持续性头晕伴视物模糊，

未予治疗，病情进行性加重，1周前患者出现顽固性

呃逆、呕吐（非喷射性，食入即吐，吐出物为胃内容

物），症状持续不缓解，遂就诊于我院。入院查体：

患者生命体征平稳，神志清，精神一般，高级智能检

查正常，双眼视物模糊，视野正常，双侧瞳孔等大等

圆，直径约 2 mm，直接及间接对光反射灵敏，眼球

各向运动正常，可见水平眼震，两侧额纹、鼻唇沟对

称，伸舌居中，腭垂居中。四肢肌力 5 级，腱反射

（++），双侧Babinski征（－），感觉正常，闭目难立征

（+），走直线不稳，指鼻尚准，脑膜刺激征（－）。辅

助检查：血常规：白细胞 10.88×109/L[正常值（3.5~

9.5）×109/L]；尿常规：外观淡黄色，尿胆原（+），尿酮

体（+），尿白细胞20个/μL（正常值0~10个/μL），尿红

细胞12个/μL（正常值0~6个/μL）；肝功+肾功+电解

质：阴离子隙16.32 mmol/L（正常值8~16 mmol/L），

磷 1.39 mmol/L（正常值 0.9~1.34 mmol/L），结合胆

红素 3.7 μmol/L（正常值 0~3.4 μmol/L），谷草转氨

酶 7.7 μmol/L（正常值 13~35 μmol/L）；血清抗

AQP-4抗体（+）。起病时头颅MRI示延髓背侧点状

长T1长T2信号；1月后复查头颅MRI示延髓偏左侧

斑片状长 T1长 T2信号，颈髓增粗并异常信号（图

1）。诊断为视神经脊髓炎（neuromyelitis optica，

NMO），予大剂量甲泼尼龙冲击治疗 3 d，他克莫

司、营养神经，治疗10 d后，恶心、呕吐症状好转，患

者出院，出院后小剂量口服泼尼松维持，出院后随

访至今，患者病情稳定，未再复发。

2 讨论

患者为中年女性，亚急性起病，5年内有2次发

作，呈缓解复发的过程。此次患者发病前有感冒、

受凉等诱因，患者首发症状为视物模糊，随后出现

顽固性呃逆、呕吐，行头、颈部MRI检查可见延髓及

颈髓长T1长T2信号，根据患者2次发病，并有2处病

灶，血清抗AQP-4抗体阳性，遂诊断为NMO。

NMOSD是一组由体液免疫参与的中枢神经

系统炎性脱髓鞘疾病谱，这一概念由 Wingerchuk

等[1]于 2007年首次提出，是具有与NMO相似临床

表现及发病机制，但尚不满足NMO诊断标准的一

组 脱 髓 鞘 疾 病 。 2015 年 ，Wingerchuk 等 制 定

NMOSD的统一诊断标准，新标准将NMOSD的临

床表现分为六大主征，包括视神经炎、急性脊髓炎、

延髓极后区综合征、急性脑干综合征、急性间脑综

合征及大脑综合征，并以 AQP-4 作为分层，分为

AQP-4抗体阳性组和AQP-4抗体阴性组。发病机

制为AQP-4基因突变，HLA-DRB1基因突变，维生
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素 D3 缺乏及幽门螺杆菌感染 [2]。近来的研究发现，21.1%的

AQP-4抗体阴性的NMOSD患者血清中髓鞘少突胶质细胞糖蛋

白（myelin oligodendrocyte glycoprotein，MOG）抗体较高比例表

达[3]，MOG抗体阳性的患者多见于男性，呈单次病程，病情轻，

发病机制是T细胞介导的MOG抗体的细胞杀伤作用，多有视神

经和脊髓同时受累，双侧视神经炎被认为是其特征性临床表现，

脑脊液检查有 MOG 抗体阳性及寡克隆区带的缺失，治疗与

AQP-4阳性的患者相同，总体预后较好，但存在激素停药后迅速

复发的倾向[4]。

延髓最后区综合征表现为持续超过48 h的顽固性恶心、呃

逆、呕吐，可为NMOSD的唯一首发症状，其病变部位主要位于

延髓背侧最后区域，累及孤束核、最后区及呕吐中枢，覆盖于此

的血脑屏障较疏松，该区域表达大量的AQP-4，最易受到AQP-4

抗体的攻击。Misu等[5]在2005年首次报道NMO患者伴发顽固

性呃逆的表现，并认为其与病毒感染有关，可作为病情预后不良

的早期临床指标。影像学表现为延髓中央管、被盖部片状或线

状损害，可伴有超过 3个节段的长节段脊髓损害，MRI示T1低/

等信号，T2及FLAIR高信号[6]。本例患者症状主要表现为顽固

性呃逆、呕吐，MRI 早期见延髓背侧点状异常信号，随病情进

展，可见脊髓长节段损害，因此考虑患者为极后区综合征。

极后区综合征与NMO治疗原则相同，急性期治疗以改善

症状、缩短病程、缓解并发症为主，以糖皮质激素最为有效，对激

素反应不佳者，可应用血浆置换或大剂量免疫球蛋白冲击治疗，

缓解期治疗以预防复发，减少神经功能障碍为主，免疫抑制剂序

贯治疗[7]。硫唑嘌呤能明显改善NMOSD的神经功能障碍及减

少其复发，但部分患者可有恶心、呕吐，白细胞数降低，肝功损害

等副作用[8]，须定期监测肝功及血常规。本例患者予以糖皮质

激素及免疫抑制剂他克莫司联合治疗，患者症状明显好转，出院

后一直予以小剂量泼尼松口服治疗，病情稳定，未再复发。

顽固性呃逆也可作为NMOSD的独立症状出现，而不伴有

视神经和脊髓的损害，本例患者在发病初期头MRI仅有延髓背

侧点状异常信号影，在临床上极易被忽视，又因为该病易误诊为

消化道疾病，因此对于原因不明的顽固性呃逆、呕吐患者，而磁

共振检查病灶不明显者，要注意极后区综合征可能，必要时可查

AQP-4抗体，避免误诊、漏诊，延误患者病情。
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注：A、B：2013年首次发作的头颅MRI，可见延髓背侧异常信号；C、D：2018年9月的头颅MRI，延髓内未见明显异常信号，延髓

背侧见长T1长T2异常信号；E、F：2018年10月的头颅MRI，可见延髓及颈髓长T1长T2异常信号

图1 患者的头颅MRI
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