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吉兰 -巴雷综合征（Guillain-Barré syndrome，

GBS）是一种急性周围神经病。80%～85%表现为

急性炎性脱髓鞘性多发性神经病 [1]。咽 -颈 -臂

（pharyngeal-cervical-brachial，PCB）变异型为 GBS

的一种特殊亚型，约占所有GBS的 3%[2]，表现为快

速进行性的咽喉、颈肩部及上肢肌肉无力。GBS患

者常可检测出多种抗神经节苷脂抗体，与疾病的诊

断、病变部位及预后相关[3]。PCB变异型GBS患者

最常检测出抗GT1a抗体和抗GQ1b抗体[2,4]。现报

道 1例血液与脑脊液中均有抗GT1a、GQ1b抗体阳

性的PCB变异型GBS，并进行相关文献复习。

1 病例资料

患者，男，62岁，因“突发双上肢无力 6 d，加重

伴吞咽困难 2 d”入院。发病前 1个月有腹泻病史。

入院6 d前突然出现双上肢无力，症状逐渐加重，4 d

后出现吞咽困难，言语不利，咳嗽咳痰。无发热、呼

吸困难、肢体麻木等症状。既往有乙肝病史，无家

族史。体格检查：体温 36.6 ℃，脉搏 74 次/分，呼吸

20次/分，血压139/82 mmHg。双肺下叶可闻及少许

湿啰音，余一般检查未见明显异常。专科体检见构

音障碍，双侧瞳孔等大等圆，直径 3 mm，对光反射

灵敏，眼球运动正常，无眼震，双侧上睑提肌无力，

呈 3-9 位，双侧额纹及鼻唇沟等称，伸舌居中，软

腭运动正常，腭垂居中，双侧咽反射减弱，洼田饮

水 3级。转颈、耸肩力量减弱，无肌萎缩，双上肢肌

力 3级，双下肢肌力 4+级，四肢肌张力正常。深浅

感觉未见异常。双上肢腱反射消失，双下肢腱反射

减弱，双侧病理征未引出。共济运动正常，脑膜刺

激征阴性。

入院后查肝肾功能、血脂、电解质、肌酶、凝血

功能正常。血常规示轻度贫血，中性粒细胞百分比

升高。胸腹部 CT 示双肺炎症。全脊髓 MRI 示 T6

椎体、L3椎体强化灶，L2/3-L5/S1椎间盘突出。入院

当天行腰椎穿刺检查：脑脊液压力 120 mmH2O，细

菌染色阴性；有核细胞数 1个/µL；蛋白0.73 g/L；糖

3.28 mmol/L；氯化物 124.6 mmol/L。入院第 3天肌

电图示多发周围神经损害，运动、感觉纤维均受累，

轴索性损伤，以运动纤维受累为主。血液神经节苷

脂抗体示抗 GD1a IgG 抗体、抗 GT1a IgG 抗体、抗

GT1b IgG抗体、抗GQ1b IgG抗体、抗GT1a IgM抗

体呈阳性。脑脊液中抗 GT1a IgG 抗体、抗 GQ1b

IgG 抗体阳性。最终诊断为 PCB 变异型 GBS。立

即给予静脉注射 0.4 g/kg人免疫球蛋白治疗，连续

使用 5 d，同时给予VitB1、VitB12营养神经治疗。入

院第 7天上肢肌肉无力症状稍缓解，第 9天患者肺

部感染加重，予以抗感染，反复肺泡灌洗等治疗，后

患者症状稳定转下级医院继续抗感染治疗。出院7

个月后随访，患者吞咽困难及上睑下垂症状消失，

遗留双上肢轻度乏力及双手麻木。

2 讨论

PCB变异型GBS表现为快速进展的咽喉、颈部

肌肉及双上肢无力，通常下肢不受累或轻度受累[5]。

1986 年 Ropper[6]首次报道了 3 例快速进展的咽喉、

颈部肌肉和双上肢无力，下肢肌力正常的病例，诊

断为咽-颈-臂变异型 GBS。并提出了 PCB 变异型

GBS 的诊断标准，但未包含神经节苷脂抗体的检

测。Mizoguchi[7]于 1994 年报道了 1 例 PCB 变异型

GBS病例，首次在患者血清中检测到抗GT1a及抗

GD1a抗体。2014年Wakerley和Yuki[2]提出了新的

诊断标准，包括：①咽喉部、颈肩部及双上肢肌肉无

力；②双上肢腱反射减弱或消失；③单相病程，起病

12 h～28 d到达疾病高峰。出现下列表现则高度提

示PCB变异型GBS：①前驱感染事件（如 3 d～6周

前有上呼吸道感染、腹泻等）；②脑脊液呈细胞蛋白

分离现象；③肌电图出现复合肌肉运动电位波幅

（compound muscle action potential，cMAP）下降、F

波出波率下降等表现；④抗GT1a或抗GQ1b抗体阳

性。

Nagashima 等 [8]纳入 100 例急性进行性咽颈部

和上肢无力患者，其中 81%的患者有前驱感染病

史，91%的患者出现腱反射减退，75%的患者出现上

肢无力，以近端为主，68%的患者可有不同程度下肢

受累，55%的患者有眼肌麻痹，43%的患者有共济失

调。本例患者急性起病，发病前4周有腹泻病史，表

现为咽喉肌及双上肢无力，双眼上睑提肌无力，双

下肢无力症状较轻，无明显感觉障碍及共济失调，

临床症状较为典型。体征可见咽反射减弱，双上肢

腱反射消失，双下肢腱反射减弱。脑脊液出现细胞
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蛋白分离现象，肌电图示轴索损害。血液及脑脊液中均有抗

GT1a及抗GQ1b抗体阳性，以上表现均支持PCB变异型GBS诊

断。

PCB变异型GBS患者神经电生理多表现为轴索损害，其神

经电生理标准包括至少 2 根周围神经受累并包含下列表现之

一：①cMAP 波幅降低；②F 波出波率降低；③传导阻滞（近端

cMAP/远端 cMAP＜0.7）；④无脱髓鞘改变 [9]。本例患者发病 1

周时肌电图示双侧腓神经运动cMAP降低，速度减慢；左腓浅神

经感觉 cMAP降低。双侧正中、尺神经运动 cMAP降低，左尺神

经感觉 cMAP降低；双侧胫神经，右尺神经F波潜伏期延长，左

正中神经F波出波率降低；左腓内肌可见异常自发电位。该结

果显示患者上下肢均受累，以双上肢为主，且感觉运动纤维均受

累，以运动损害为主。2周后复查肌电图示多发周围神经损害

较前加重，运动、感觉纤维、近端神经根均受累，以轴索损害为

重，且上肢及腰背多组肌肉均出现自发电位。神经电生理学的

改变一般与疾病严重程度相关，在疾病的不同阶段特点也不

同。轴索损害型GBS早期针电极肌电图可见运动单位募集减

低，发病1～2周后可见大量异常自发电位，此后随着神经再生，

运动单位多向波增多[10,11]。该患者神经电生理示四肢周围神经

受损范围广泛，轴索损害严重，提示PCB变异型GBS的损害不

止局限于咽喉部及上肢，还可以累及下肢及感觉神经，这与患者

临床症状中的双下肢轻度无力及轻度双手感觉异常符合。

GBS 目前已被证实是由自身免疫介导的急性周围神经

病。分子模拟学说认为神经节苷脂参与构成神经细胞膜并维持

其稳定性，某些病原体的部分结构与其组分相似，机体发生错误

的免疫识别，分泌抗体并激活补体，形成复合物对周围神经进行

攻击，导致神经传导障碍[12,13]。约 60%的GBS患者血清中可检

测出抗神经节苷脂抗体，其中与PCB变异型GBS相关性最强的

为抗 GT1a抗体，其次为抗 GQ1b 抗体[2]。Nagashima等[8]对 100

例双上肢无力患者进行血清检测，发现51%的患者存在抗GT1a

抗体阳性，39%的患者抗GQ1b抗体阳性，27.0%的患者分别有

抗GM1、GM1b及GD1a抗体阳性。

本例患者血清及脑脊液中均检测出抗GT1a及GQ1b抗体，

除此之外血清中还包括抗GD1a、抗GT1b抗体，且不仅有 IgG抗

体，还存在抗GT1a IgM抗体。脑脊液抗体阳性可能由于神经根

受累且神经根处血神经屏障薄弱，抗体由外周进入脑脊液进行

解释，也有研究认为脑脊液抗体出现表明鞘内有相对独立的免

疫反应[14]。抗神经节苷脂的 IgM抗体多存在于肿瘤患者，与慢

性神经病相关，例如多灶性运动神经病、IgM单克隆丙种球蛋白

神经病等，但在GBS中很少出现。有研究观察到 IgM抗体能沉

积在周围神经系统[15]，但与 IgG抗体相比，IgM抗体对GBS的诊

断价值相当有限[16]。

患者的典型临床表现可以通过多种抗体靶向攻击不同神

经来解释，不同的神经节苷脂在周围神经中分布不同，GM1、

GD1a、GD1b主要分布在郎飞结区，GQ1b主要分布在结旁区[17]，

当免疫反应发生在髓鞘时会引起脱髓鞘型周围神经病，而当免

疫反应攻击轴膜时，会引起轴索型周围神经病[18]。抗GD1a抗体

于 1988年首次在 2名急性运动轴索性神经病的患者中被检测

到[19]。GD1a多分布于后组颅神经，该抗体阳性的病例主要表现

为口咽肌无力等球麻痹症状，大多数需要机械通气且提示预后

不良，常见于急性运动轴索性神经病，也可见于 PCB 变异型

GBS[20]。GT1a 多表达于支配口咽部、颈部及上肢肌肉的神经

上，GQ1b多表达于小脑及支配眼肌的颅神经上[21]，GD1a在舌咽

神经和迷走神经中的表达强于GQ1b，在动眼神经中两者的表

达相似[22]。肉毒杆菌中毒的临床症状与PCB变异型GBS十分

相似，有研究认为两者可能存在共同的分子靶点，肉毒杆菌毒素

可以与神经节苷脂结合，并可能破坏相同类型的神经元引起类

似的周围神经病症状，如眼外肌、口咽部及颈部肌肉无力等症

状 [23]。这进一步支持了抗 GT1a、抗 GQ1b 抗体在 PCB 变异型

GBS中的致病作用。上述研究均表明，抗GT1a或GQ1b抗体阳

性高度支持PCB变异型GBS诊断。有些PCB变异型GBS患者

还具有抗GD1a或抗GM1抗体，通常与神经轴索性损伤相关，也

有报道PCB变异型GBS患者有抗GM1b、GD1b抗体阳性，这些

抗体在重叠综合征的患者中更常见[24]。结合本例患者的临床表

现，抗GT1a、GQ1b抗体阳性高度提示PCB变异型GBS，其中抗

GD1a、抗GT1a抗体与患者咽喉肌无力相关，抗GD1a抗体还与

上肢无力相关，抗GQ1b抗体与患者上睑提肌无力相关。

综上，PCB变异型GBS是一种少见的GBS亚型，临床症状

以口咽部、颈肩部及双上肢肌肉无力为主要特点，神经电生理表

现为局部轴索损害，抗GT1a抗体和抗GQ1b抗体阳性对PCB型

GBS的诊断具有重要诊断价值。PCB变异型GBS诊断暂无“金

标准”，需要与重症肌无力、肉毒杆菌中毒及脑干脑炎相鉴别。

临床医生需要提高对此病的认识，结合其临床症状、体征及辅助

检查综合判断。其治疗原则与GBS相同，并需要尽早进行呼吸

和吞咽功能评估及相关支持治疗以提高预后。
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