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　　病历资料：患儿，女，11岁。因“行走不稳3天”2024年12
月12日入院，患儿入院前1周有呼吸道感染病史，口服药物治疗
后好转，入院前3天患儿突发四肢麻木，行走不稳，伴随视物模
糊、重影，就诊当地医院，行眼底检查提示屈光不正，颅脑CT
未见明显异常，未予特殊处理，上述症状逐渐加重，下肢出现疼
痛，逐渐不能行走，为求进一步诊治，就诊我院收住院，无特殊
药物服用及注射病史。无高血压、心脏病及传染病史，无手术史
及外伤史，出生史及家族史无特殊异常。
　　入院时查体：神志清楚，精神反应可，无饮水呛咳及吞咽困
难，全身无皮疹及淋巴结肿大，复视(+)，眼震(-)，双眼睑下垂
明显，双侧眼球向各方向活动障碍，右侧瞳孔直径较左侧大，约
4mm，右侧瞳孔对光反射消失，左侧瞳孔对光反射迟钝，四肢
肌力、肌张力正常，不能独坐、独站，无法行走， 闭目难立征
(+)，指鼻试验不准确，跟膝胫实验阳性，膝反射、跟腱反射及
跖反射消失，咽反射及腹壁反射正常，病理征阴性，CRT2S。
　　辅助检查：入院后完善血液、尿液、粪便常规、肝肾功能、
电解质、CRP、降钙素原、颅脑核磁、脑电图及视觉诱发电位均
未见明显异常。完善腰椎穿刺，脑脊液常规、生化、细胞学及培
养未见异常，未见蛋白-细胞分离现象。肌电图：(1)运动NCV：
双面神经(眼轮匝肌、口轮匝肌记录MCV潜伏期及波幅均正常);双
正中神经(Erb’s点-肘、肘-腕)、双尺神经(Erb s点-肘、肘-腕)、
双胫神经、双腓总神经MCV及波幅均正常。(2)感觉NCV:双正中神
经(指1-腕SCV正常，波幅降低；指3-腕SCV正常，波幅降低)；右
尺神经SCV正常，波幅降低；左尺神经SCV正常，波幅尚可；双
腓总神经、双腓肠神经SCV及波幅均正常。(3)F波：双正中神经F
波：潜伏期均正常，波幅均降低，出现率100%；右尺神经F波：
潜伏期正常，波幅降低，出现率100%；双胫神经F波:潜伏期及
波幅均正常，出现率100%。(4)H反射：双胫神经H反射:潜伏期
均正常，波幅均降低。(5)针电极EMG：右三角肌、右拇短展肌、
右股四头肌、右胫前肌均未见肌源性及神经源性损害。(6)瞬目反
射(BR)：分别刺激左、右眶上神经，于双侧下眼轮匝肌记录，双
侧R1、R2、R2’潜伏期及波幅均正常。(7)重复频率刺激(RNS)：
①右面神经RNS:分别给于3Hz、5Hz刺激，均未见递减现象；②

右副神经RNS:分别给于3Hz、5Hz刺激，均未见递减现象；③右
尺神经RNS:给于3Hz、5Hz、20Hz刺激，未见递增递减现象。
　　诊断：(1)双上肢周围神经损害(感觉神经受累)；(2)双胫神
经H反射异常；(3)双正中神经、右尺神经F异常。脑脊液神经节
苷脂抗体谱检测结果均为阴性。血清神经节苷脂抗体谱检测结
果提示：抗GQ1b抗体IgG+；抗GT1a抗体IgG+；抗Sulfatide抗体
IgG+，具体详见表1。
　　总结病史及诊断：患儿主因行走不稳入院，入院时诊断共济
失调，询问病史患儿除行走不稳外，同时存在复视、肢体麻木疼
痛及双眼睑下垂等症状，查体提示眼肌麻痹、腱反射消失，共济
失调不能完全解释上述症状，进一步完善肌电图提示双上肢周围
神经损害(感觉神经受累)，双胫神经H反射异常。结合患者症状及
体征，考虑GBS可能。经家属同意后进一步外送血清自身免疫性
周围神经病抗体：抗GQ1b，GT1a，Sulfatide抗体IgG阳性。根据
2019年中国GBS诊治指南最终诊断为“Miller-Fisher 综合征”。
　　治疗经过：患儿门诊初诊共济失调，入院后详细询问患儿病
史，仔细查体及结合初步检验检查结果，考虑脑炎不除外，入院
后予静脉输注头孢曲松钠及阿昔洛韦治疗，2024年12月13日至
2024年12月14日予甲泼尼龙琥珀酸钠(4~6mg/kg)治疗，12月14
日至12月17日静脉输注丙种球蛋白(2.5g*6支)，12月18日输注丙
种球蛋白(2.5g*4支)治疗，同时予维生素及甲钴胺营养神经，12
月17日患儿双下肢疼痛明显，予口服加巴喷丁胶囊治疗，患儿肢
体疼痛好转，住院期间同时辅助康复治疗。12月20日患儿好转
出院，出院时患儿可独立缓慢行走，双下肢疼痛及麻木好转，复
视及眼睑下垂明显好转，出院时查体：复视(+)，眼震(-)，双眼
睑略下垂，眼球活动障碍较前好转，右侧瞳孔较前缩小，双眼瞳
孔对光反应灵敏，四肢肌力、肌张力正常，独立，可缓慢行走， 
闭目难立征(-)，指鼻试验准确，跟膝胫实验定位较前准确，膝反
射、跟腱反射及跖反射未引出，咽反射及腹壁反射正常，病理征
阴性，CRT2S。出院1周患儿门诊复诊：行走平稳，双眼睑无下
垂，眼球活动轻度障碍，双侧瞳孔基本等大，对光反应灵敏，闭
目难立征(-)，指鼻试验准确，跟膝胫实验定位准确，膝反射、跟
腱反射及跖反射未引出，咽反射及腹壁反射正常。
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抗体免疫攻击的主要靶点可能是脊神经节中的Ⅰa组神经元及眼
部运动神经，这可能是MFS导致共济失调、反射消失及眼肌轻瘫
的原因[11]。王蕾等人通过对MFS非典型表现临床分析可知一部分
患儿除上述典型症状外还存在感觉异常，进一步检查发现这些
患儿中Sulfatide抗体均为阳性，进一步增加了MFS的抗体谱[12]。
Sulfatide抗体阳性患儿常有疼痛或感觉异常，特异性差，多合并
其他抗体阳性。通常MFS患者的共济失调、眼肌麻痹症状在发病
后2~3月内可逐渐缓解，半年内基本完全恢复，腱反射恢复可能
需要更长时间，但它与功能残疾并不相同。
　　大多数MFS患者脑脊液存在蛋白-细胞分离现象。这可能是
由于炎症因子介导引起神经根部位血脑屏障破坏，导致血液成分
直接进入脑脊液和神经根造成直接损害，释放相关成分到脑脊
液中，如蛋白质，可造成脑脊液中蛋白升高，形成蛋白-细胞分
离现象[13]。但GBS及MFS神经损伤释放相关成分是逐渐积累的过
程，多数患者在发病2周后出现。但对于脑脊液无蛋白-细胞分离
的也并不能用于排除GBS及MFS的诊断。目前，MFS的公认的治
疗方案与GBS相同，通常认为糖皮质激素、IVIG及血浆置换治疗
有效。MFS为自限性疾病，大多数患者预后较好，Z Arányi等人
的回顾性分析结果表明，治疗和未治疗受试者之间的结局相似，
病死率为<5%。在少数死亡患者尸检病例中，神经系统通常未见
肉眼可见异常[14]。目前国内对于MFS患者采取积极治疗方案，避
免一些并发症的出现，如呼吸衰竭、癫痫、肺水肿以及脑干损
害等。MFS患者的一线治疗药物为IVIG，IVIG治疗可症状很快缓
解，其机制可能是通过抑制自身免疫反应，减少自身抗体的产
生，从而抑制炎性介质的产生，在无法IVIG治疗时我们也可以使
用激素抑制炎性反应。对于血浆置换，较多研究表明其作用与
IVIG类似，在患者发病后，可首选IVIG治疗，阻止疾病往严重方
向发展，防治不良预后[15]。
　　MFS 临床表现不典型且复杂，并且有复发的可能性，临床上
高度怀疑MFS的患者，我们要应详细询问病史，仔细查体，积极
完善颅脑影像学检查、脑电图、腰椎穿刺、神经电生理检测及神
经节苷脂抗体检测，进行鉴别诊断，排除其他症状类似疾病，避
免误诊，并积极予免疫治疗，减少残疾发生。
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表1 血清神经节苷脂抗体谱检测结果
项目	                      检测方法	                     结果            参考区间
抗Sulfatide抗体IgG	 免疫印迹法	 +	 阴性(-)
抗GM1抗体IgG	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GM2抗体IgG	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GM3抗体IgG	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GM4抗体IgG	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GD1a抗体IgG	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GD1b抗体IgG	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GD2抗体IgG	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GD3抗体IgG	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GT1a抗体IgG	 免疫印迹法	 +	 阴性(-)
抗GT1b抗体IgG	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GQ1b抗体IgG	 免疫印迹法	 +	 阴性(-)
抗Sulfatide抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GM1抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GM2抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GM3抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GM4抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GD1a抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GD1b抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GD2抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GD3抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GT1a抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GT1b抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)
抗GQ1b抗体IgM	 免疫印迹法	 阴性(-)	 阴性(-)

　　讨论：Miller-Fisher 综合征是吉兰-巴雷综合征(GBS)的一种
特殊变体，是一种急性发作的免疫介导的周围神经病，可致颅神
经3、4和6功能障碍，表现为共济失调、面神经麻痹、眼神经麻
痹、耳瘫及反射消失[1]。
　　近年来，Miller-Fisher综合征在儿童中的发病率逐渐升高，
且在任何儿童年龄段均可发病，且认为MFS发病的关键因素为
血清中的GQ1b抗体[2]。儿童患者大多突然起病，如突然出现肢
体无力、不能行走等等，详细询问病史可知，其大多存在前驱
感染，最常见为病毒感染，接种疫苗及支原体感染也可导致的
MFS。MFS临床表现较为复杂且不典型，与肌无力、眼肌麻痹、
BBE及急性小脑性共济失调等不易区分[3]。有文献报道，血清中
GQ1b抗体阳性患者，初步考虑为FMS，进一步完善颅脑影像学
检查提示小脑及脑干存在脱髓鞘病变，中枢和周围神经系统受到
不同程度侵犯，最终诊断为BBE，因此我们进行疾病诊断时要尽
可能完善全面的相关检验检查，并不能经验性认为血清中存在
GQ1b抗体就一定是FMS[4]。若患者出现原发病不能解释的脑病
症状，如嗜睡、抽搐、呼吸节律异常，甚至昏迷时，我们需要考
虑患儿是否是BBE的可能[5-6]。
　　目前Miller-Fisher综合征的诊断主要是通过患者病史、查
体、神经电生理检查及神经节苷脂抗体谱检测来明确。典型的
GBS，相关病理变化认为是脱髓鞘病变，神经电生理表现为可见
波形离散，波幅降低，导致传导速度减慢，而MFS的主要病理变
化可能是非脱髓鞘改变[7]。在MFS患儿中，神经电生理检查最常
见异常为H反射，常与Ⅰa类神经传入纤维相关联，H反射异常提
示其选择性损害，可导致共济失调及局部传导障碍[8-9]。据文献
报道60%的患者在发病前有感染病史，而没有病例之前有手术或
恶性疾病。70%的患者在病程进展中会出现疼痛，主要局限于下
肢，下肢疼痛是急性情况下的常见临床表现[10]。75%以上的患者
血清中可发现GQ1b ⅠgG抗体，其在疾病产生及其病理生理学中
发挥主要作用，且被认为MFS的临床和电生理特点与GQ1b IgG
抗体沉积位置有关。SEKIGUCHI Y等人研究表明MFS中的GQ1b 


