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中国自身免疫性脑炎诊治专家共识

中华医学会神经病学分会

脑炎是由脑实质的弥漫性或者多发性炎性病变

导致的神经功能障碍。其病理改变以灰质与神经元

受累为主，也可累及白质和血管。自身免疫性脑炎

(autoimmune encephalitis，AE)泛指一类由自身免疫

机制介导的脑炎。AE合并相关肿瘤者，称为副肿瘤

性AE；而副肿瘤性AE中符合边缘性脑炎者，称为

副肿瘤性边缘性脑炎¨J。

自2007年抗N一甲基一D一天冬氨酸受体

(NMDAR)脑炎被发现以来，一系列抗神经元细胞

表面或者突触蛋白(neuronal cell—surface or synaptic

protein)的自身抗体被陆续发现旧o。目前AE患病

比例占脑炎病例的10％～20％，以抗NMDAR脑炎

最常见，约占AE患者的80％，其次为抗富含亮氨酸

胶质瘤失活蛋白1(LGll)抗体相关脑炎与抗1-氨基

丁酸B型受体(GABA。R)抗体相关脑炎等p⋯。国

内于2010年报道了首例抗NMDAR脑炎病例，其后

陆续报道了抗LGII、GABA。R、仅氨基-3．-羟基．5一甲

基4一异嗯唑丙酸受体(AMPAR)抗体相关脑炎、抗接

触蛋白相关蛋白2(CASPR2)抗体相关莫旺综合征

和抗IgLON5抗体相关脑病的个案和病例组¨‘12。。

这一大类新型AE与经典的副肿瘤性边缘性脑炎有

明显不同¨3。，其靶抗原位于神经元细胞表面，主要

通过体液免疫机制引起相对可逆的神经元功能障

碍，免疫治疗效果良好。而在经典的副肿瘤性边缘

性脑炎，其自身抗体针对神经元细胞内抗原，主要介

导细胞免疫反应，常引起不可逆的神经元损害(表

1)‘14-16]。本共识主要对抗神经元细胞表面或者突

触蛋白抗体相关的AE予以讨论。

广义而言，急性播散性脑脊髓炎(acute

disseminated encephalomyelitis，ADEM)与Bickerstaff

脑干脑炎(Bickerstaff's brainstem encephalitis)也属
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于AE的范畴，但在以往的疾病分类中，ADEM属于

中枢神经系统(CNS)炎眭脱髓鞘病，Bickerstaff脑干

脑炎则与Miller Fisher综合征(吉兰一巴雷综合征变

异型)有所重叠，故在本次共识的起草与讨论中未

予涉及。

临床分类与临床表现

一、临床分类

根据不同的抗神经元抗体和相应的临床综合

征，AE可分为3种主要类型Ⅲo。

1．抗NMDAR脑炎：抗NMDAR脑炎是AE的

最主要类型，其特征性临床表现符合弥漫性脑炎，与

经典的边缘性脑炎有所不同。

2．边缘性脑炎；以精神行为异常、癫痫发作(起

源于颞叶)和近记忆力障碍为主要症状，脑电图与

神经影像学符合边缘系统受累，脑脊液检查提示炎

性改变。抗LGll抗体、抗GABA。R抗体与抗

AMPAR抗体相关的脑炎符合边缘性脑炎¨4I。

3．其他AE综合征：包括莫旺综合征(Morvan 7S

syndrome)、抗GABA。R抗体相关脑炎、伴有强直与

肌阵挛的进行性脑脊髓炎(progressive

encephalomyelitis with rigidity and myoclonus，

PERM)、抗二肽基肽酶样蛋白(DPPX)抗体相关脑

炎、抗多巴胺2型受体(D2R)抗体相关基底节脑炎、

抗IgLON5抗体相关脑病等，这些AE综合征或者同
时累及CNS与周围神经系统，或者表现为特征性的

临床综合征。

二、临床表现

1，前驱症状与前驱事件：抗NMDAR脑炎常见

发热、头痛等前驱症状。抗NMDAR脑炎偶尔可以

发生于单纯疱疹病毒性脑炎等CNS病毒感染之
E[18—19]
，口 o

2．主要症状：包括精神行为异常、认知障碍、近

事记忆力下降、癫痫发作、言语障碍、运动障碍、不自

主运动、意识水平下降与昏迷、自主神经功能障碍

等。抗NMDAR脑炎的症状最为多样。一些AE患

者以单一的神经或精神症状起病，并在起病数周甚
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表1 自身免疫性脑炎相关的抗神经细胞抗体。14。6

注：部分抗体也与其他神经综合征相关，如僵人综合征、亚急性小脑变性与感觉神经元神经病等。GAD：谷氨酸脱羧酶；两性蛋白：

amphiphysin；NMDAR：N一甲基一D一天冬氨酸受体；LGll：富亮氨酸胶质瘤失活蛋白1；GABABR：-／一氨基丁酸B型受体；AMPAR：Ⅱ氨基0一羟基-5一甲

基_4一异唑酸受体；CASPR2：接触蛋白相关蛋白2；DPPX：二肽基肽酶样蛋白；GABAAR：^y-氨基丁酸A型受体；D2R：多巴胺2型受体；GlyR：甘氨

酸受体；PERM：伴有强直与肌阵挛的进行性脑脊髓炎；mGluR：代谢型谷氨酸受体；AQP4：水通道蛋白4；MOG：髓鞘少突胶质细胞糖蛋白；

ADEM：急性播散性脑脊髓炎；一：无相关性或者无数据

至数月之后才进展出现其他症状。不自主运动在抗

NMDAR脑炎中比较常见，可以非常剧烈，包括口面

部的不自主运动、肢体震颤、舞蹈样动作，甚至角弓

反张Ⅲ]。抗LGll抗体相关脑炎患者也可见肢体震

颤和不自主运动。自主神经功能障碍包括：窦性心

动过速、泌涎增多、窦性心动过缓、低血压、中枢性发

热、体温过低和中枢性低通气等，在抗NMDAR脑炎

中相对多见Ⅲ“o。

3．其他症状：(1)睡眠障碍：AE患者可有各种

形式的睡眠障碍，包括失眠、快速动眼睡眠期行为异

常、日问过度睡眠、嗜睡、睡眠觉醒周期紊乱，在抗

NMDAR脑炎、LGll抗体相关脑炎、抗IgLON5抗体

相关脑病中较常见。(2)CNS局灶性损害：相对少

见，抗NMDAR脑炎可累及脑干、小脑等，引起复视、

共济失调和肢体瘫痪等Ⅲ。25j。(3)周围神经和神经

肌肉接头受累：神经性肌强直等周围神经兴奋性增

高的表现见于抗CASPR2抗体相关莫旺综合征。抗

GABA。R抗体相关边缘性脑炎可以合并肌无力综合

征。抗DPPX抗体相关脑炎常伴有腹泻。

推荐意见：抗神经元表面蛋白抗体相关AE包

括抗NMDAR脑炎、边缘性脑炎与其他AE综合征3

种主要类型。AE合并肿瘤者属于副肿瘤性AE。抗

NMDAR脑炎常表现为症状多样且全面的弥漫性脑

炎，抗LGll抗体、抗GABABR抗体与抗AMPAR抗

体相关的脑炎主要累及边缘系统。

一般诊断流程与诊断标准

一、AE的诊断流程

AE的诊断首先需要综合分析患者的临床表现、

脑脊液检查、神经影像学和脑电图等结果，确定其患

有脑炎，继而选择AE相关的抗体检测予以诊断。

AE诊断的一般程序如下(表2)126 3。

二、AE诊断标准

(一)诊断条件

包括临床表现、辅助检查、确诊实验与排除其他

病因4个方面。

1．临床表现：急性或者亚急性起病(<3个

月)，具备以下1个或者多个神经与精神症状或者

临床综合征。(1)边缘系统症状：近事记忆减退、癫

痫发作、精神行为异常，3个症状中的1个或者多

个。(2)脑炎综合征：弥漫性或者多灶性脑损害的

临床表现。(3)基底节和(或)间脑／下丘脑受累的
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表2 自身免疫性脑炎的诊断评估程序-26

病史 性别、年龄、职业、居住地、旅居史、动物接触史

基础疾病、肿瘤病史、手术史、疫苗接种史、免疫状态

现病史：起病时间、病程时相特点、主要症状与伴随
症状、系统性症状

体征 神经科体征：高级神经功能，脑干、小脑、锥体外系体
征和脑膜刺激征等局灶性体征

一般内科体征

l临床评分：改良Rankin评分、格拉斯哥昏迷评分

血液检查 血常规、生化、红细胞沉降率、甲状腺功能、抗甲状腺
球蛋白抗体、抗甲状腺过氧化物酶抗体、抗核抗体
等

x线与超声 胸片、胸部cT、盆腔cT和(或)超声、睾丸超声

脑电图 脑电图(含蝶骨电极、视频脑电图)，必要时行同步
视频多导睡眠图

神经影像学 头MRI(平扫与增强)

PET 头与全身PET(必要时)

脑脊液检查 压力、细胞计数与细胞学、生化、寡克隆区带；合理的
感染病原体检测

抗神经元抗体建议脑脊液与血清同时检测

注：PET：正电子发射计算机断层显像

临床表现。(4)精神障碍，且精神心理专科认为不

符合非器质疾病。

2．辅助检查：具有以下1个或者多个的辅助检

查发现，或者合并相关肿瘤。(1)脑脊液异常：脑脊

液白细胞增多(>5×106／L)；或者脑脊液细胞学呈

淋巴细胞性炎症；或者脑脊液寡克隆区带阳性014]。

(2)神经影像学或者电生理异常：MRI边缘系统T：

或者FLAIR异常信号，单侧或者双侧，或者其他区

域的T，或者FLAIR异常信号(除外非特异性白质

改变和卒中)；或者PET边缘系统高代谢改变，或者

多发的皮质和(或)基底节的高代谢；或者脑电图异

常：局灶性癫痫或者癫痫样放电(位于颞叶或者颞

叶以外)，或者弥漫或者多灶分布的慢波节律。(3)

与AE相关的特定类型的肿瘤，例如边缘性脑炎合

并小细胞肺癌，抗NMDAR脑炎合并畸胎瘤。

3．确诊实验：抗神经元表面抗原的自身抗体阳

性。抗体检测主要采用间接免疫荧光法(indirect

immunofluorescence assay，IIF)。根据抗原底物分为

基于细胞底物的实验(cell based assay，CBA)与基

于组织底物的实验(tissue based assay，TBA)两种。

CBA采用表达神经元细胞表面抗原的转染细胞，

TBA采用动物的脑组织切片为抗原底物。CBA具

有较高的特异度和敏感度。应尽量对患者的配对的

脑脊液与血清标本进行检测，脑脊液与血清的起始

稀释滴度分别为1：1与1：10。

4．合理地排除其他病因(参考本共识的鉴别诊

断部分)。

(二)诊断标准

包括可能的AE与确诊的AE。可能的AE：符

合上述诊断条件中的第1、第2与第4条。确诊的

AE：符合上述诊断条件中的第1—4条。

推荐意见：AE的诊断需要综合患者的临床表

现、脑脊液检查、神经影像学和脑电图检查等结果，

抗神经元抗体阳性是确诊的主要依据。

各型AE的临床特点、诊断要点与鉴别诊断

一、抗NMDAR脑炎

1．临床特点：(1)儿童、青年多见，女性多于男

性。(2)急性起病，一般在2周至数周内达高峰。

(3)可有发热和头痛等前驱症状。(4)主要表现为

精神行为异常、癫痫发作、近事记忆力下降、言语障

碍／缄默、运动障碍／不自主运动，意识水平下降／昏

迷、自主神经功能障碍等，自主神经功能障碍包括窦

性心动过速、心动过缓、泌涎增多、中枢性低通气低

血压和中枢性发热等。(5)CNS局灶性损害的症

状，例如复视、共济失调等。

2．实验室检查：(1)脑脊液检查：腰椎穿刺压力

正常或者升高，超过300 mmH：0(1 mmH：0=

0．009 8 kPa)者少见。脑脊液白细胞数轻度升高或

者正常，少数超过100×106／L，脑脊液细胞学多呈

淋巴细胞性炎症，偶可见中性粒细胞、浆细胞。脑脊

液蛋白轻度升高，寡克隆区带可呈阳性，抗NMDAR

抗体阳性脚’27]。(2)头颅MRI：可无明显异常，或者

仅有散在的皮质、皮质下点片状FLAIR和T：高信

号；部分患者可见边缘系统病灶，病灶分布也可超出

边缘系统的范围；少数病例兼有CNS炎性脱髓鞘病

的影像学特点，大脑白质或者脑干受累。24。25。。(3)

头正电子发射计算机断层显像(positron emission

tomography，PET)可见双侧枕叶代谢明显减低，伴额

叶与基底节代谢升高。2引。(4)脑电图：呈弥漫或者

多灶的慢波，偶尔可见癫痫波，异常6刷是该病较特

异性的脑电图改变，多见于重症患者。(5)肿瘤学：

卵巢畸胎瘤在青年女性患者中较常见，中国女性抗

NMDAR脑炎患者卵巢畸胎瘤的发生率为14．3％～

47．8％，在重症患者中比例较高M'2¨3，29I，卵巢超

声和盆腔CT有助于发现卵巢畸胎瘤，卵巢微小畸

胎瘤的影像学检查可以为阴性。男性患者合并肿瘤

者罕见跚‘。

3．诊断标准：根据Graus与Dalmau标准(2016
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年)¨4I，确诊的抗NMDAR脑炎需要符合以下3个

条件：(1)下列6项主要症状中的1项或者多项：①

精神行为异常或者认知障碍；②言语障碍；③癫痫发

作；④运动障碍／不自主运动；⑤意识水平下降；⑥自

主神经功能障碍或者中枢性低通气。(2)抗

NMDAR抗体阳性：建议以脑脊液CBA法抗体阳性

为准。若仅有血清标本可供检测，除了CBA结果阳

性．还需要采用TBA与培养神经元进行IIF予以最

终确认，且低滴度的血清阳性(1：10)不具有确诊意

义。(3)合理地排除其他病因。

二、抗LGll抗体相关脑炎

1．临床特点：(1)多见于中老年人，男性多于

女性。(2)多数呈急性或者亚急性起病。(3)主要

症状包括：癫痫发作、近事记忆力下降、精神行为异

常。(4)癫痫发作：以各种形式的颞叶癫痫常见，先

兆以树毛发作(“起鸡皮疙瘩”感)多见；面-臂肌张

力障碍发作(faciobrachial dystonic seizure，FBDS)是

该病特征性发作症状，表现为单侧手臂及面部乃至

下肢的频繁、短暂的肌张力障碍样不自主动作，其发

作时间短暂，一般仅数秒，发作频繁者可达每日数十

次；可伴有双侧肌张力障碍样发作、感觉异常先兆、

愣神、意识改变等。(5)部分患者合并语言障碍、睡

眠障碍、小脑性共济失调和抗利尿激素分泌不当综

合征(顽固性低钠血症)等旧H2f。

2．辅助检查：(1)脑脊液检查：多数患者腰椎穿

刺压力正常，脑脊液白细胞数正常或者轻度升高，脑

脊液寡克隆区带可呈阳性。(2)头颅MRI：多数可

见单侧或者双侧颞叶内侧(杏仁体与海马)异常信

号，部分可见杏仁体肥大，以FLAIR像敏感，部分患

者可见基底节区异常信号¨埘J。(3)PET可见内侧

颞叶与基底节区呈高代谢。(4)脑电图：FBDS发

作期脑电图异常比例仅占21％～30％，FBDS发作

间期可表现为轻度弥漫性慢波或双侧额颞叶慢波，

也可完全正常p“。

3．诊断要点：(1)急性或者亚急性起病，进行陛

加重。(2)临床符合边缘性脑炎，或者表现为

FBDS。(3)脑脊液白细胞数正常或者呈轻度淋巴细

胞性炎症。(4)头颅MRI：双侧或者单侧的颞叶内

侧异常信号，或者无明显异常。(5)脑电图异常。

(6)血清和(或)脑脊液抗LGll抗体阳性。

三、抗GABA。R抗体相关脑炎

1．临床特点：(1)主要见于中老年，男性多于女

性。(2)急性起病，多在数天至数周内达高峰。(3)

主要症状包括癫痫发作、精神行为异常、近事记忆力

下降。(4)严重且难治的癫痫发作是该病主要的特

点，以全面强直阵挛性发作为主，抗癫痫药物通常无

效，可迅速进展为癫痫持续状态。(5)少数患者可

以合并语言障碍、睡眠障碍和小脑性共济失调。

2．实验室检查：(1)脑脊液检查：多数腰椎穿刺

压力正常，少数压力升高。脑脊液白细胞数轻度升

高或者正常，脑脊液细胞学呈淋巴细胞性炎症，脑脊

液蛋白轻度升高，脑脊液寡克隆区带可呈阳性。(2)

多数患者头颅MRI可见双侧或者单侧的颞叶内侧

(海马、杏仁体)病灶。(3)脑电图：可见颞叶起源的

癫痫放电，以及弥漫或者散在分布的慢波。(4)肿

瘤学检查：约1／3患者合并小细胞肺癌，这部分患者

可有抗Hu抗体阳性，胸部CT与PET可提示肺部恶

性肿瘤¨’”J。

3．诊断要点：(1)急性起病，进行性加重。(2)

临床表现符合边缘性脑炎。(3)脑脊液淋巴细胞轻

度升高或者白细胞数正常。(4)头颅MRI：双侧或

者单侧的颞叶内侧异常信号；或者未见异常。(5)

脑电图异常。(6)血清和(或)脑脊液抗GABA。R

抗体阳性。

四、抗CASPR2抗体相关脑炎

该病罕见，临床特点如下。

1．发病年龄中位数在60岁左右。

2．临床表现为癫痫发作、精神行为异常、近事

记忆力下降。部分或者表现为肌颤搐、肌强直等周

围神经过度兴奋的表现，可伴有神经痛。

3．莫旺综合征：由抗CASPR2抗体介导的周围

神经过度兴奋伴脑病，表现为肌颤搐、肌强直、精神

行为异常、波动性谵妄、失眠、多汗、心律失常等自主

神经功能障碍以及消瘦等，可以发生猝死。

4．神经电生理检查：在放松状态下，可见自发

的持续快速的二联、三联或者多联的运动单位放电

活动，肌颤搐电位和纤颤电位较常见。F波检测可

见后放电现象，重复神经电刺激可有后放电现象。

脑电图可见弥漫分布的慢波。

5．少数患者合并肿瘤，例如胸腺瘤。

6．血清和(或)脑脊液抗CASPR2抗体阳

性‘9，37‘38‘。

五、抗IgLON5抗体相关脑病

该病罕见。临床特点如下。

1．发病年龄的中位数在60岁左右。

2．以睡眠障碍和运动障碍为主要表现，出现行

走不稳、共济失调、构音障碍、吞咽障碍、中枢性低通

气、舞蹈样动作、口面部不自主运动等。
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3．神经影像学与常规脑脊液检查无特殊发现。

4．同步视频多导睡眠图可见阻塞性睡眠呼吸暂

停、喘鸣、快速眼球运动期睡眠行为障碍，也可见非

快速眼球运动期和快速眼球运动期均出现的异常运

动、睡眠结构异常。

5．基因检测：HIA—DRBl’1001和(或)HLA—

DQBl+0501异常。

6．神经病理学检查：可见神经元丢失与tau蛋

白沉积，以脑干被盖与下丘脑受累明显。

7．治疗与预后：多数对免疫治疗效果不佳，少

数病例有效，可以发生猝死【39。。

六、鉴别诊断

1．感染性疾病：包括病毒性脑炎，例如单纯疱

疹病毒性脑炎与流行性乙型脑炎等，神经梅毒，细

菌、真菌和寄生虫所致的中枢神经系统感染，

Creutzfeldt．Jakob病等以及免疫抑制剂或者抗肿瘤

药物相关的机会性感染性疾病。病毒性脑炎急性期

脑脊液抗NMDAR抗体阴性㈣J。对抗神经元抗体

阴性的边缘性脑炎，需考虑单纯疱疹病毒性脑炎的

可能，可试用阿昔洛韦抗病毒治疗。少数单纯疱疹

病毒性脑炎患者在恢复期重新出现脑炎症状，此时

脑脊液病毒核酸转阴而抗NMDAR抗体呈阳性，属

于感染后AE，病毒感染是AE的诱因之一【18，4142：。

2．代谢性与中毒性脑病：包括Wernicke脑病、

肝性脑病和肺性脑病等代谢性脑病；青霉素类或者

喹诺酮类等抗生素、化疗药物或者

免疫抑制剂等引起的中毒性脑病，

放射性脑病等。

3．桥本脑病：如果其同时存在

抗神经元表面蛋白抗体，则可视为

确诊的AE；如果其抗神经元抗体阴

性，则可视为可能的AE_14 o；具体参

考本共识的AE诊断标准。

4．CNS肿瘤：尤其是弥漫性或

者多灶性的脑肿瘤，例如大脑胶质

瘤病、原发CNS淋巴瘤等、转移癌。

5．遗传性疾病：包括线粒体脑

病、甲基丙二酸血症、肾上腺脑白质

营养不良等。

6．神经系统变性病：包括路易

体痴呆、多系统萎缩和遗传性小脑

变性等。

推荐意见：AE的诊断需要综合

患者的临床表现以及脑脊液学、神

经影像学和神经电生理学改变，以特异性抗体检测

为确诊依据。抗NMDAR脑炎确诊标准强调症状与

脑脊液抗NMDAR抗体阳性两个要素。

治 疗

AE的治疗包括免疫治疗、对癫痫发作和精神症

状的症状治疗、支持治疗、康复治疗。合并肿瘤者进

行切除肿瘤等抗肿瘤治疗。

一、免疫治疗

分为一线免疫治疗、二线免疫治疗和长程免疫

治疗。一线免疫治疗包括糖皮质激素、静脉注射免

疫球蛋白(IVIg)和血浆交换。二线免疫药物包括利

妥昔单抗与静脉用环磷酰胺，主要用于一线免疫治

疗效果不佳的患者。长程免疫治疗药物包括吗替麦

考酚酯与硫唑嘌呤等，主要用于复发病例，也可以用

于一线免疫治疗效果不佳的患者和肿瘤阴性的抗

NMDAR脑炎患者(图1)‘4’201
22'4

3|。对可能的AE，

也可酌情试用一线免疫治疗药物。

1．糖皮质激素：一般采用糖皮质激素冲击治

疗，方法为：甲泼尼龙1000 mg／d，连续静脉滴注3

d，然后改为500 mg／d，静脉滴注3 d。而后可减量

为甲泼尼龙40—80 mg／d，静脉滴注2周；或者改为

口服醋酸泼尼松1 mg·kg～·d～，2周(或者口服

甲泼尼龙，按5 mg醋酸泼尼松=4 mg甲泼尼龙)；

之后每2周减5 mg。对于轻症患者，可以不采用冲

hIg：静脉注射免疫球蛋白

图1抗、刈l坫．1)．人冬氨酸受体(、MDAR)抗体脑炎的免疫治疗程
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击治疗而直接采用口服激素。口服激素总疗程为6

个月左右。在减停激素的过程中需要评估脑炎的活

动性，注意病情波动与复发。

2．IVIg：根据患者体重按总量2 g／kg，分3～5

d静脉滴注。对于重症患者，建议与激素联合使用，

可每2—4周重复应用IVIg。重复或者多轮IVIg适

用于重症AE患者和复发性AE患者。2引。

3．血浆交换：可与激素联合使用。在静脉注射

免疫球蛋白之后不宜立即进行血浆交换。血浆交换

可能难以作用于鞘内自身抗体合成。对于脑脊液抗

体阳性而血清抗体阴性的病例，血浆交换疗效有待

证实。

4．利妥昔单抗：按375 mg／ITl2体表面积静脉滴

注，每周1次，根据外周血CD：。阳性的B细胞水平，

共给药3—4次，至清除外周血CD：。细胞为止。如

果一线治疗无显著效果，可以在其后1—2周使用利

妥昔单抗。国外抗NMDAR脑炎患者采用利妥昔单

抗的比例在50％以上。在国内，该药用于AE属于

超说明书用药，需要尊重患方的自主决定权，履行知

情同意与药事程序，并注意其加重感染的风险与不

良反应‘22。44-451。

5．静脉注射环磷酰胺：按750 mg／m2体表面

积，溶于100 ml生理盐水，静脉滴注，时间超过1 h，

每4周1次。病情缓解后停用。

6．吗替麦考酚酯：口服剂量1 000～2 000

mg／d，至少1年。主要用于复发的患者，也可用于

一线免疫治疗效果不佳的AE患者，以及肿瘤阴性

的重症抗NMDAR脑炎患者。

7．硫唑嘌呤：口服剂量100 mg／d，至少1年。

主要用于预防复发。

二、肿瘤的治疗

抗NMDAR脑炎患者一经发现卵巢畸胎瘤应尽

快予以切除。对于未发现肿瘤且年龄≥12岁的女

性抗NMDAR脑炎患者，建议病后4年内每6～12

个月进行一次盆腔超声检查担川。AE患者如果合并

恶性肿瘤，应由相关专科进行手术、化疗与放疗等综

合抗肿瘤治疗；在抗肿瘤治疗期问一般需要维持对

AE的免疫治疗，以一线免疫治疗为主。

三、癫痫症状的控制

AE的癫痫发作一般对于抗癫痫药物反应较差。

可选用广谱抗癫痫药物，例如苯二氮革类、丙戊酸

钠、左乙拉西坦、拉莫三嗪和托吡酯等。终止癫痫持

续状态的一线抗癫痫药物包括地西泮静脉推注或者

咪达唑仑肌肉注射；二线药物包括静脉用丙戊酸钠；

三线药物包括丙泊酚与咪达唑仑。丙泊酚可用于终

止抗NMDAR脑炎患者难治性癫痫持续状态。恢复

期AE患者一般不需要长期维持抗癫痫药物治疗。

需要注意的情况包括：奥卡西平可能诱发或者加重

低钠血症；抗LGll抗体相关脑炎患者的特异性不良

反应发生率较高，如果使用卡马西半、奥卡西平、拉

莫三嗪等药物，需要特别注意不良反应。

四、精神症状的控制

可以选用药物包括奥氮平、氯硝西泮、丙戊酸

钠、氟哌啶醇和喹硫平等药物。需要注意药物对意

识水平的影响和锥体外系的不良反应等m1；免疫治

疗起效后应及时减停抗精神病药物。

推荐意见：作为一线免疫治疗，糖皮质激素与

IVIg适用于多数患者。对重症患者可以重复使用

IVIg。利妥昔单抗作为二线免疫治疗的主要选择，

可酌情用于一线免疫治疗无效的重症患者。对于复

发与难治性病例，可应用吗替麦考酚酯等口服免疫

抑制剂。超说明书用药须履行医学伦理与药事程

序。

预 后

AE总体预后良好。80％左右的抗NMDAR脑

炎患者功能恢复良好(改良Rankin评分0—2分)，

患者早期接受免疫治疗和非重症患者的预后较好。

重症抗NMDAR脑炎患者的平均重症监护病房治疗

周期为1～2个月，病死率2．9％～9．5％，少数患者

的完全康复需要2年以上[21∞’29。。抗LGll抗体相

关脑炎患者的病死率为6％-4 7I。抗GABA。R抗体

相关脑炎合并小细胞肺癌者预后较差。

复发：AE患者在症状好转或者稳定2个月以上

而重新出现症状，或者症状加重(改良的Rankin评

分增加1分及以上)则视为复发心4‘25，48|。抗

NMDAR脑炎患者复发率为12．0％～31．4％，可以

单次复发或者多次复发，复发的间隔平均为5个月，

通常复发时的病情较首次发病时轻；肿瘤阴性患者

和未应用二线免疫治疗的患者复发率较高。22'291。

执笔关鸿志、王佳伟

专家委员会成员(按姓氏拼音排列)：陈海波(北京医

院)、陈琳(中国医学科学院北京协和医院)、崔丽英(中国医

学科学院北京协和医院)、陈生弟(上海交通大学医学院附

属瑞金医院)、蔡晓杰(北京医院)、陈向军(复旦大学附属华

山医院)、董强(复旦大学附属华山医院)、樊东升(北京大学

第三医院)、方方(首都医科大学附属北京儿童医院)、关鸿

志(中国医学科学院北京协和医院)、郭力(河北医科大学第

二医院)、管阳太(上海交通大学医学院附属仁济医院)、胡
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学强(中山大学附属第三医院)、黄一宁(北京大学第一医

院)、洪震(复旦大学附属华山医院)、何志义(中国医科大学

第一附属医院)、贾建平(首都医科大学宣武医院)、卢德宏

(首都医科大学宣武医院)、李继梅(首都医科大学附属北京

友谊医院)、刘磊(首都医科大学附属北京同仁医院)、刘呜

(四川大学华西医院)、郎森阳(解放军总医院)、卢祖能(武

汉大学人民医院)、彭斌(中国医学科学院北京协和医院)、

蒲传强(解放军总医院)、任海涛(中国医学科学院北京协和

医院)、施福东(天津医科大学总医院)、宿英英(首都医科大

学宣武医院)、吴江(吉林大学第一医院)、王佳伟(首都医科

大学附属北京同仁医院)、王丽娟(广东省人民医院)、汪谋

岳(中华医学会中华神经科杂志编辑部)、王柠(福建医科大

学附属第一医院)、王伟(华中科技大学同济医学院附属同

济医院)、汪昕(复旦大学附属中山医院)、王拥军(首都医科

大学附属北京天坛医院)、肖波(中南大学湘雅医院)、谢鹏

(重庆医科大学附属第一医院)、徐运(南京鼓楼医院)、焉传

祝(山东大学齐鲁医院)、杨弋(吉林大学第一医院)、周东

(四川大学华西医院)、赵钢(第四军医大学西京医院)、曾进

胜(中山大学附属第一医院)、张杰文(河南省人民医院)、张

通(北京博爱医院)、赵忠新(第二军医大学附属长征医院)

志谢黄颜(中国医学科学院北京协和医院)、卢强(中国医学科学

院北京协和医院)、代飞飞(首都医科大学附属北京同仁医院)、马秋

英(首都医科大学附属北京同仁医院)、范思远(中国医学科学院北

京协和医院)
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