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Abstract
Objective To investigate the clinical diagnostic value of MRI combined with serum AQP4-IgG inarea 
postrema syndrome (APS). Methods  The clinical data of 76 patients with Neuromyelitis Optica 
Spectrum Disorders (NMOSD) for the first symptom of area postrema syndrome admitted to our 
neurology department from April 2013 to April 2018 were collectedto analyzetheirMRI findings and 
serum AQP4-IgG. Results Among 76 patients with NMOSD, at the first onset, the magnetic resonance 
showed T1WI low signal, T2WI dorsal long T2 signal, FLAIR high signal, and DWI slightly high signal, of 
which 60 cases of the cervical spinal cord showed longitudinal extension of flaky or line-like lesions, 
connected with medullary lesions, axial position. T2WI presented that the lesion mainly damaged the 
gray matter of the spinal cord that symmetrically distributed around the central tube of the spinal 
cord.In 76 patients with NMOSD, 60 cases (78.9%) were positive for serum AQP4-IgG whose MRI was 
more common in the dorsal medulla, neck 1-5 long T1 long T2 signal, while AQP4-IgG negative patients 
were more common in the lateral ventricle long T1 long T2 signal; 64 lesions (positive rate: 84.2%) 
were detected by MRI, no significant difference between the two groups (P>0.05). The combined 
diagnosis was 94.7% (72/76), which was higher than that of single serum AQP4-IgG or MRI (χ2=8.291, 
4.471, P=0.004, 0.0345). Conclusion Both MRI and serum AQP4-IgG have high diagnostic rates for 
POS, especially when both are positive; close follow-up is needed to improve the early diagnosis and 
differential rate of NMOSD.
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　　极后区综合症(area postrema clinical syndrome，APS)属视神经脊髓炎谱系
疾病(uromyelitisopticaspectrum disord，NMOSD)的核心症候，是诊断NMOSD
的必备条件之一[1]。APS的MRI表现为延髓背外侧第四脑室髓底部的极后区(area 
postrema，AP)发生病变，临床表现为顽固性呃逆和(或)恶心、呕吐(intractable 
hiccup and nausea，IHN)等症，患者常首次就诊于消化科，直到出现神经功能缺
损症状时才转而就诊于神经内科，易被误诊从而延误治疗。因此及早识别APS对提
高NMOSD早期诊断率和改善疾病转归具有重要意义。极后区由于特殊的解剖及生
理结构，是水通道蛋白4(aquaporin-4，AQP4)高表达区域，也是AQP4-IgG抗体进
入中枢神经系统(central nervous system，CNS)的致病“入口”[2]。目前血清学
AQP4-IgG和MRI检查都可作为判断NMOSD发生的重要手段，但并非所有NMOSD患
者都会表现为AQP4-IgG和MRI检测阳性[3]，因此本研究以我院收治的76例APS为首
发症状的NMOSD患者为研究对象，探究MRI表现联合血清AQP4-IgG对APS诊断价
值，以期为临床诊疗提供一定参考。

1  资料与方法
1.1 一般资料  选取2013年4月到2018年4月我院收治的76例以APS为首发症状的
NMOSD患者。本研究提交我院医学伦理委员会审核并通过。
　　纳入标准：患者均首发表现为APS症状，即无法用其他原因解释的顽固性呃
逆、恶心、呕吐等症，且持续时间大于48h；患者确诊为NMOSD，参考《中国视神
经脊髓炎谱系疾病诊断与治疗指南》[4]；患者知情并签署知情同意书。
　　排除标准：合并中枢神经系统、结缔组织感染、脑血管疾病或代谢性疾病；患
者近期有使用过免疫抑制剂治疗；患者资料不全或无法随访等。
1.2 方法  收集76例患者临床资料，包括患者年龄、性别、首发症状、核心临床症
状、IHN持续时间等，MRI检查、血清AQP4-IgG检测、免疫相关指标(中性粒细胞胞
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【摘要】目的 探究MRI联合血清AQP4-IgG对极后
区综合症的临床诊断价值。方法 收集2013年4月
到2018年4月我院神经内科收治的76例以极后区
综合症(APS)为首发症状的视神经脊髓炎谱系疾病
(NMOSD)患者的临床资料，分析其MRI表现及血清
AQP4-IgG检测结果，分析两者间的内在联系及其临
床针对价值。结果76例NMOSD中，首次发病时磁共
振表现为T1WI低信号、T2WI背侧长T2信号、FLAIR
高信号、DWI稍高信号，其中60例颈髓内呈纵向延
伸片状或线样损害，与延髓病灶相连，轴位T2WI见
病灶主要损伤脊髓灰质，以脊髓中央管为中心呈对
称分布；76例NMOSD患者中，血清AQP4-IgG阳性
60例，此类患者MRI多见延髓背侧、颈1-5段长T1长
T2信号，阳性率78.9%，AQP4-IgG阴性患者多见于
侧脑室旁长T1长T2信号，MRI检出病灶64例，阳性
率为84.2%，两者阳性率无显著差异(P>0.05)，两
者联合诊断的阳性率为94.7%(72/76)，高于单一使
用血清AQP4-IgG或MRI检测，差异具有统计学意义
(χ2=8.291、4.471，P=0.004、0.0345)。结论 MRI
和血清AQP4-IgG均对极后区综合症具有较高的诊断
率，特别是当两者均为阳性时需密切随访，从而提
高NMOSD早期诊断鉴别率。
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质抗体、抗核抗体谱等)。MRI检查方法：患者均进行头部及
脊髓磁共振1.5T扫描(GE公司)，采用标准化头颈联合线圈进
行检查，梯度场强度40mT/m，切换率200T/(m·ms)，扫描
序列有T1WI、T2WI、部分液体衰减反转恢复序列(FLAIR)，如
有需要，可加做部分弥散加权成像(DWI)扫描，层厚4.0mm，
层间距0.4mm，连续进行30层图像采集。采用细胞转染免疫
荧光法检测血清AQP4-IgG(试剂盒来自于赛默飞公司)，检测
工作由我院3名高级技师完成，统计分析MRI检查情况和血清
AQP4-IgG阳性情况，MRI与血清AQP4-IgG联合检测时有一项
为阳性即为阳性。
1.3 统计方法  采用SPSS 22.0统计软件包对数据进行统计分
析，符合正态分布计量资料以(χ-±s)表示，计数资料以百分率
“%”表示，组间比较采用χ

2检验。记P<0.05为差异有统计

学意义。

2  结   果
2 . 1  7 6 例 N M O S D 患 者 临 床 表 现   7 6 例 患 者 中 男 2 2 例 ，
女 5 4 例 ， 均 为 急 性 发 病 ， 年 龄 范 围 1 7 ~ 6 8 岁 ， 平 均 年 龄
(39.2±18.5)岁；其中首发顽固性呃逆11例，恶心、呕吐43
例，反复恶心、呕吐21例，IHN症状持续时间范围为3~54d，
平均持续时间(17.4±5.8)d；核心症状为出现IHN60例，急性
横贯性脊髓炎(ATM)76例。视神经炎(ON)38例(单眼20例，双
眼18例)；其中直接诊断出NMOSD有11例，由胃食管反流症
状诊断出NMOSD有38例，经由神经源性呕吐诊断12例，其他
15例(中枢神经系统系统脱髓鞘7例，脊髓结核6例，脑梗死6
例)，见表1。

2.2 76例NMOSD患者MRI表现  MRI图像显示，首次发病时
均为T1WI低信号(图1A)、T2WI背侧长T2信号(图1B)、FLAIR高
信号(图1C)、DWI稍高信号(图1D)，其中60例颈髓内呈纵向延
伸片状或线样损害，与延髓病灶相连，轴位T2WI见病灶主要
损伤脊髓灰质，以脊髓中央管为中心呈对称分布。脑干病灶累
及长度为(31.0±9.4)mm，颈段为(75.1±32.6)mm，胸段为
(40.2±11.3)mm；其中16例侧脑室旁稍长T2信号，12例单侧

小脑半球长T2信号，11例病灶相对局限于延髓颈髓交界处，5
例合并视神经强化，10例病程早期延髓未见异常，出现视力
下降后行MRI检测发现延髓背侧出现异常信号。

表2 MRI表现内部信号情况

项目	             病灶强化
	                             病灶长度(mm)

		                          脑干	                 颈段	            胸段

例数/长度	                 68	 31.09.4	              75.132.6	       40.211.3

2.3 76例患者MRI、AQP4-IgG检测结果  76例患者中有60
例AQP4-IgG阳性(78.9%)，16例阴性，38例存在自身抗体
异常，其中抗SSA抗体阳性22例，抗SSB抗体阳性12例，抗
核抗体阳性4例；而MRI检出病灶64例，阳性率为84.2%，
两者阳性率无显著差异(P>0.05)，两者联合诊断的敏感度为
94.7%(72/76)，高于单一使用血清AQP4-IgG或MRI检测，差
异具有统计学意义(χ2=8.291、4.471，P=0.004、0.0345)，
见表3、图2。

3  讨   论
3.1 APS与NMOSD关系  APS是NMOSD的重要核心特征，临
床表现为持续发作大于48h的恶心、呃逆、呕吐(IHN)等症，

图1 NMOSD患者MRI表现。1A为头部MRI中T2WI显示延髓背侧长T1信号；1B为T2WI显示延髓背侧长T2信号；1C为FLAIR显示延髓背侧长T2信号；1D为DWI
呈稍高信号，边界清楚，延髓不肿胀。

多由导水管周围或延髓背内侧的高级中枢神经刺激性病变引
起[5]。APS可作为NMOSD首发症状先于脊髓或视神经损害
症状先出现，是其复发、恶化的先兆[6]。目前以APS首发的
NMOSD由于症状类似消化系统疾病从而容易发生漏诊、误   
诊[7]，因此早期识别APS对NMOSD患者的诊断及干预治疗具
有重要意义。

表1 76例NMOSD患者临床表现(x-±s, n)

项目
	                       首发症状	                                    

 IHN持续时间(d)
	     核心症状	                                                  诊断过程

             呃逆        恶心、呕吐        反复恶心、呕吐                                             IHN        ATM      ON        NMOSD       胃食管反流NMOSD    神经源性呕吐NMOSD   其他

例数      11	                  43	          21	                       17.45.8                   60           76	     38	   11	                 38	                     12	       15

表3 MRI影像学、血清学AQP4-IgG及联合检测结果
检查项目	               例数	  阳性(例)	              阴性(例)	     阳性率(%)

MRI检查	                 76	      64	                  12	        88.16

AQP4-IgG检测        76	      60	                  16	        85.5

两者联合	                 76	      72	                   4	        94.7

1A 1B 1C 1D
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图2 MRI、AQP4-IgG对极后区综合征诊断的预测价值

3.2 AQP4-IgG与APS、NMOSD关系  极后区位于第四脑室
髓底背侧，是中枢神经系统与免疫系统联系的特殊结构，参
与脑脊液渗透调节、摄食、血管升压素分泌、血渗透压调控         
等[8-9]，也是AQP4-IgG进入中枢神经系统的首要入口。目前医
学界普遍认为NMOSD患者发生APS的内在机制为神经刺激病
变牵连了控制呕吐、呃逆的延髓，以及延髓周围的孤束核、疑
核等[10-11]。本研究中，MRI显示AP病灶呈线样延髓征、线样延
髓脊髓征，主要分布在延髓中央导水管等室管膜周围、极后
区，主要累及灰质，且以脊髓中央管为中心呈对称分布。而
在AQP4高表达区域，如双侧侧脑室、四脑室等部位的损害为
NMOSD患者相对特异。
3.3 APS影像学表现及AQP4-IgG阳性对NMOSD的诊断价值  
AQP4-IgG抗体是一种具有多种特异性抗原的自身免疫抗体，
有文献报道，早NMOSD患者中，AQP4-IgG抗体阳性者的APS
发生率明显高于AQP4-IgG阴性者[12]。而AP特殊结构使其成为
AQP4-IgG抗体主要攻击位点，同时中枢神经系统也是AQP4-
IgG扩散至较远处脑组织的一个途径，进而可累计经胸段脊    
髓[13]。其次，AP内皮细胞对AQP4-IgG的通透性较大且清除作
用较迟，导致抗体的大量聚集，加剧了炎症反应强度及对脑
组织损伤。在本研究纳入的76例NMOSD患者中，血清AQP4-
IgG检测出阳性60例，阳性率78.9%，MRI检出病灶64例，阳
性率为84.2%，两者阳性率无显著差异(P>0.05)，而许娟娟   
等[14]采用AQP4-IgG抗体检测对NMOSD的敏感度为76.7%，与
相关文献一致。NMOSD患者AQP4-IgG状态可变化，2015年
国家NMOSD诊断共识中提出可将NMOSD分为AQP4-IgG抗体
阳性及AQP4-IgG抗体阴性，AQP4具有M1和M23两种亚型，
AQP4-IgG主要攻击M23型，当血清AQP4-IgG水平下降时，
AQP4的M1亚型可快速结合在细胞膜上，因此表现为AQP4-
IgG检测结果及MRI上AP病灶的可逆[15]。而两者联合诊断的阳
性率为94.7%，高于单一使用血清AQP4-IgG或MRI检测，推
测原因可能是不同的检测方法的敏感度和特异性不同，因此联
合检测能获得更为可靠的结果。此外，APS在病程及MRI检查
上均具有可逆性，在患者不治疗或启动免疫治疗后相关症状可
自行好转或出现MRI上病灶消失，而APS在NMOSD复发时仍
可出现。因此当患者出现无法解释的呃逆、呕吐症状时需警惕

APS及考虑NMOSD的可能，若AQP4-IgG阴性仍需进行MRI检
查，而MRI未检查出病灶却有明确相关症状时，需加大观察及
随访时间，或在有条件情况下多次检测AQP4-IgG抗体情况从
而提高对NMOSD识别及诊断率。
　　综上所述，MRI联合血清AQP4-IgG对APS诊断效能最高，
当患者出现原因不明IHN且持续时间大于48h时，即使血清
AQP4-IgG阴性仍需进行MRI检查以识别APS，而MRI未检出病
灶时仍需警惕NMOSD的可能，尤其在血清AQP4-IgG阳性情况
下，需密切随访观察，从而提高疾病早期诊断率。
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