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儿童MOG抗体相关中枢和外周联合脱髓鞘综合征1例报道并

文献复习

MOG antibody-associated central and peripheral demyelination syndrome：a pediatric case and
literature review

王艳萍，张林，井淼，王健彪，华颖
（江南大学附属无锡市儿童医院神经科，江苏  无锡  214023）  

摘要  本文报道了1例儿童髓鞘少突胶质细胞糖蛋白 （MOG） 抗体相关中枢和外周联合脱髓鞘综合征 （CCPD） 病例。患儿以发

热、双下肢乏力、尿潴留起病，脊髓MRI示异常信号，肌电图示周围神经病变，血MOG抗体滴度1 ∶ 32++，治疗后症状改善，随访

无复发。文献回顾显示MOG抗体相关CCPD在儿童中罕见。急性期免疫治疗效果良好，提示MOG抗体可能与CCPD相关，有助于非

典型脱髓鞘综合征的诊断。
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髓鞘少突胶质细胞糖蛋白 （myelin oligodendro- cyte glycoprotein，MOG） 抗体相关疾病 （MOG antibody-

associated disease，MOGAD） 是一种近年来提出的免

疫介导的中枢神经系统炎性脱髓鞘疾病［1］。病变

以脑白质、视神经、脊髓等髓鞘损伤或脱失为主要

特征，临床表现呈多样性，儿童发病率高于成人［1］，

病程呈单相或多相性。中枢和外周联合脱髓鞘综合
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征 （combined central and peripheral demyelination 

syndrome，CCPD） 的发生较为罕见，主要见于成人，

目前多为个案或小样本报道［2-3］。少数CCPD患者检

测到MOG抗体阳性，此发现扩展了MOGAD的范围。

本文报道了1例儿童MOG抗体相关中枢和外周联合

脱髓鞘综合征 （MOG antibody-associated central and 

peripheral demyelination syndrome，MOGAD-CCPD） 患

者的临床诊治经过，并复习相关文献，以期提高对

该疾病的诊治认知。

1 临床资料 

患儿，男，6岁3个月，以“发热3 d伴双下肢乏力

1 d”为主诉入院，起病前3 d出现发热，体温最高达

39.0℃，2 d后出现双下肢乏力、尿潴留。查体显示

体温36.8 ℃，脉搏100次/min，呼吸23次/min，血压

102/58 mmHg，体重25 kg，神志清楚，精神萎靡，呼吸

平稳，双侧瞳孔对光反射灵敏，咽部充血，心脏、肺、

腹部查体无明显异常。双上肢肌力5级，双下肢肌力

1级，肌张力低，腱反射、腹壁反射未引出，双侧巴氏

征阳性。

实验室检查显示，脑脊液压力320 mmH2O，白

细胞75×106/L，蛋白0.44 g/L。血液和脑脊液自身

免疫性脑炎抗体、水通道蛋白4抗体 （aquaporin-4 

antibody，AQP4） 和髓鞘碱性蛋白抗体 （myelin basic 

protein antibody，MBP） 均为阴性，血清MOG抗体滴度

1 ∶ 32++，脑脊液MOG抗体滴度1 ∶ 1。甲型流感核

酸阳性，肺炎支原体抗体IgM阳性。影像学检查显示

头颅MRI正常；脊髓MRI示颈胸髓内T2WI稍高信号 

（图1）。肌电图检查显示多发性周围神经病 （主要累

及运动神经，远近端受累，以轴索损害为主），2周后

肌电图稍进展。6周后恢复正常。眼底及电生理检

查显示眼底及视觉诱发电位正常。

A，颈椎MRI矢状位示颈4~7水平颈髓内见T2W1稍高信号影；B，胸椎MRI矢状位示可疑片状T2WI高信号影；C，胸椎MRI横断位示脊髓增粗伴长

T2信号. 白色箭头所指为异常信号.

图1  MOGAD-CCPD患儿脊髓MRI检查结果

A B C

患儿接受丙种球蛋白1 g/ （kg·d） 连续治疗2 d、

甲泼尼龙琥珀酸钠20 mg/ （kg·d） 冲击治疗3 d，治疗

方案循环3次，后口服泼尼松片3个月 （起始剂量为

50 mg/d，1个月后每周减量5 mg） ，同时配合康复训

练，3周后脊髓MRI恢复正常，2个月后肌电图正常，

随访6个月未复发，运动正常。本研究获得我院医学

伦理学批准，患儿监护人知情同意并签署知情同意

书。

2 文献复习

本研究采用组合检索策略，以“MOG抗体相关

疾病”“MOGAD”“MOG antibody-associated disease”

“myelin oligodendrocyte glycoprotein antibody-associa-

ted disease”“CCPD”“MOGAD-CCPD”为中英文关键词，

在中国知网、万方数据库、PubMed进行检索，检索时

间截至2023年12月30日。去重后由2名研究者独立

筛选，最终纳入17篇文献［4-20］，共39例MOGAD-CCPD

患者，其中儿童患者7例。提取每例患儿性别、年龄、

脱髓鞘疾病诊断、神经生理学特点、血清MOG阳性

特征及疾病过程，总结特征并优化早期诊治策略。

见表1。
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表1  儿童MOGAD-CCPD的临床资料分析

病例 性别 年龄 （岁） 中枢和周围神经症状 神经生理学 血清MOG IgG
单相-复发

过程
CCPD 

 （同步或异步） 
治疗

随访时间 
 （月） 

1［8］ UK <18 脊髓炎+神经根炎 NR
血清MOG IgG阳性 

（+） 
单相 同步 NR NR

2［8］ UK <18 脊髓炎+神经根炎 NR
血清MOG IgG阳性 

（+） 
单相 同步 NR NR

3［9］ 女 16
急性播散性脑脊髓炎样
表现+ 颅神经受累，7个月

后单侧视神经炎 
NR

血清MOG IgG阳性 
（+） 

复发 同步
类固醇激

素
  24

4［14］ 女 10 双侧视神经炎+神经根炎 －
血清MOG IgG阳性 
（1 ∶ 10 000） 

单相 同步

类固醇激
素、利妥昔
单抗和霉
酚酸酯

NR

5［5］ 女 9
长节段横贯性脊髓炎+神
经根炎+急性炎症性脱髓

鞘性多发性神经病

神经传导研
究示急性炎
症性脱髓鞘
性多发性神

经病

血清MOG IgG阳性 
（+）   单相 同步

类固醇激
素、丙种球

蛋白
104

6［5］ 女 13
4次单侧视神经炎，60个月
后出现手足疼痛和感觉

异常
肌电图正常

血清MOG IgG阳性 
（+）   复发 异步

类固醇激
素、霉酚

酸、利妥昔
单抗

108

7［18］ 女 7
左眼视神经炎，8年后出
现左眼外展麻痹、腰骶部

多神经根炎

神经传导研
究示双侧腰
骶根束痛

血清MOG IgG阳性 
（1 ∶ 640）   复发 异步

类固醇激
素、丙种球

蛋白
  96

UK，未知；NR，未报道.

3 讨论

MOG 是中枢神经系统髓鞘和少突胶质细胞

膜表面表达的蛋白，具有很强的免疫原性，是中枢

神经系统特发性炎性脱髓鞘疾病的重要靶点［1］。

CCPD指中枢神经和周围神经同时或先后发生脱髓

鞘，较为罕见［2］。目前关于CCPD的研究主要为个案

报道和小样本研究［2-3］。

在少数CCPD病例中发现抗MOG抗体阳性［4-20］。

MOGAD的临床表现与年龄相关，主要表现为视神经

炎、脊髓炎、急性播散性脑脊髓炎 （acute disseminated 

encephalomyelitis，ADEM） 和脑炎等。本研究患儿表

现为脊髓炎，脑脊液白细胞升高，脊髓MRI显示长

节段异常信号，血清MOG抗体滴度1 ∶ 32++，肌电

图显示多发性周围神经病变，本研究排除了可能

引起周围神经病变的疾病，诊断为MOGAD-CCPD。

MOGAD-CCPD在儿童中罕见，国内尚无相关报道。

MOGAD-CCPD的发病机制尚不明确。ELTERE-

FI等［4］提出3种假设：（1） 脑脊液中的MOG通过模仿

外周髓鞘蛋白引发自身免疫；（2） MOG的外周表达

可能导致周围神经系统受累；（3） 免疫易感个体发

生针对中枢和周围神经系统抗原的免疫攻击。RI-

NALDI等［5］提出MOG与外周神经鞘靶抗原结合或

通过T细胞介导的免疫反应引发损伤。SUNDARAM

等［6］认为，特定条件下，细胞内MOG可能触发自身

抗体，导致神经根损伤。本研究推测本例患儿MOG-

AD-CCPD的发生可能与中枢和周围神经髓鞘抗原

成分相似，免疫异常破坏血脑屏障和血神经纤维屏

障，导致疾病的发生。

MOGAD临床表现多样，呈单相或多相性病程，

约30%~40%患儿呈复发-缓解性病程。回顾相关文

献［4-20］发现39例MOGAD-CCPD患者中23例为中枢和

周围神经异步受累的复发-缓解性病程，16例为同

步受累的单相病程。39例中儿童仅7例，其中4例为

同步单相病程，特点为脊髓炎、神经根炎或急性炎

症性脱髓鞘性多发性神经病 （acute inflammatory de-

myelinating polyneuropathy，AIDP）；1例为同步和复发

病程；2例为异步复发性CCPD，其中1例13岁女童未

单侧视神经炎复发，行利妥昔单抗治疗有效［3］，另外

1例女童以单侧视神经炎起病，8年后复发，出现腰

骶部神经根炎，经静脉滴注免疫球蛋白 （intravenous 

immunoglobulin，IVIG） 和类固醇治疗后康复［16］。尽

管MOGAD-CCPD在儿童中较少见，但异步复发的可

能性较高，临床医生应保持警惕。本例患儿为同步

单相病程，目前临床症状缓解，随访至今无复发。

在治疗方面，因MOGAD和CCPD均与免疫相关，

中国医科大学学报  第54卷
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急性期可首选大剂量糖皮质激素。研究［21］表明，

IVIG联合脉冲类固醇治疗优于单一治疗。本研究采

用大剂量甲泼尼龙和免疫球蛋白治疗，取得了良好

的治疗效果。

综上所述，儿童MOGAD-CCPD临床表现多样，

急性期尽早应用IVIG和 （或） 大剂量激素冲击可有

效改善症状，复发病例可加用免疫抑制剂。目前，

CCPD缺乏特异性生物标志物，考虑CCPD的患儿可

进行MOG抗体检测。本例患儿的随访时间较短，未

来随着病例数量的增多和随访时间的延长，将更有

助于加深对儿童MOGAD-CCPD的认识。
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