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自身免疫性胶质纤维酸性蛋白星形细胞病 2 例
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摘　要：自身免疫性胶质纤维酸性蛋白星形细胞病(GFAP-A) 是一种新型自身免疫性星形细胞病，临床少见，常被误

诊。该文分析了 2 例GFAP-A 患者的临床及MRI 表现，以期提高对该病的临床诊断能力。
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Autoimmune glial fibrillary acidic protein astrocytopathy: 2 cases
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Abstract: Autoimmune glial fibrillary acidic protein astrocytopathy (GFAP-A) is a novel autoimmune astrocytopathy, 
which is rare in clinical practice and often misdiagnosed. The clinical and MRI findings of 2 patients with GFAP-A were studied 
in this paper in order to improve the capacity of clinical diagnostic of the disease.
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自身免疫性胶质纤维酸性蛋白星形细胞病(GFAP- 
A) 是 2016 年首次定义的一种中枢神经系统自身免疫

性炎性疾病 [1]，以脑膜、脑、脊髓和视神经等受累为主

要表现，对类固醇激素治疗敏感，临床少见，常被误诊

为视神经脊髓炎或多发性硬化。由于其致残率较高，

因此及时正确的诊断尤为重要。本文回顾性分析 2 例

确诊的GFAP-A 患者的临床资料及影像表现，旨在加

深对该病的认识和提高临床诊断能力。

1　病例资料

病例 1：男，72 岁，反复头痛半月余，恶心呕吐，

持续性呃逆； 既往有视神经炎病史。MRI 检查发现

右侧颞叶内侧室管膜区、脑干、延髓、延髓背侧见条片

状长 T1 长 T2 信号应，T2-FLAIR 呈高信号应，DWI
呈稍高信号，增强呈条状、条片状、结节状及线样强

化，脊髓病灶长度<3 个节段，见图 1a~c。实验室检查：

GFAP 抗体阳性，脑脊液蛋白水平升高，脑脊液糖氯含

量正常。

病例 2：男，38 岁，患者反复头痛半年余，以左侧

额颞部持续性胀痛为主，偶伴短暂性波动样、针扎样疼

痛、头晕。就诊前曾因“软骨炎”多次住院治疗，住院
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期间曾出现 1 次肢体抽搐，长期口服“甲泼尼龙片、硫

酸氢氯喹、阿法骨化醇”。就诊前 4 个月曾突发言语不

清，表现为词不达意，持续数秒钟，症状反复发作。查

体：定向力、理解力、计算力均下降，反应迟钝，运动性

失语，物品命名困难，伸舌、眼球运动等检查不合作。

MRI 检查示双侧额顶叶皮层下、侧脑室旁白质区、海

马区、岛叶及右侧颞叶见多发斑片状、条状、结节状、

U 形T2WI 和T2-FLAIR 高信号影，增强呈结节状、条

状、条片状明显强化，见图 1d~f。实验室检查：抗双链

DNA 阳性，GFAP 抗体阳性，余抗体阴性。脑脊液蛋

白水平升高，糖氯含量正常。

2　讨论

GFAP-A 的病因及发病机制目前尚不明确，有研

究认为可能与肿瘤和病毒感染有关。Fang 等 [1-3] 报道

14% 患者有肿瘤病史，66% 患者在确诊后 2 年内发现

肿瘤，40% 患者发病前有前驱感症状，如发热、流涕及

喉咙痛等；少数患者既往有单纯疱疹病毒感染史，约

20% 患者伴有糖尿病、类风湿性关节炎等自身免疫性

疾病。本组 1 例合并复发性多发性软骨炎。

GFAP-A 好发于 40 岁以上的中年患者，女性稍多
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于男性。Fang 等[1] 研究发现，GFAP-A 临床表现以脑

炎和脑膜脑炎（54.5%）为主，其次是脊髓炎（10.5%）。

而Long 等[2] 则认为GFAP-A 多以视神经炎（63.2%）和

脊髓炎（68.4%）为主要表现，少数患者可表现为运动

障碍、自主神经功能障碍及周围神经病变。本组 2 例

均为男性，1 例有视神经炎病史，累及脑实质、脑干和

脊髓，临床主要表现为顽固性呕吐，1 例则以头晕、头

痛为首发表现，而后出现了言语不清的症状。

GFAP-A 的脑脊液检查表现为白细胞显著增多，

包括淋巴细胞、单核细胞和多核细胞。多数患者脑脊

液蛋白水平升高，严重者可大于 1 g/L；少数患者脑脊

液糖含量降低，约 20% 患者出现脑脊液压力升高[1，4-6]。

脑脊液GFAP 抗体和血清GFAP 抗体对于GFAP-A 的

诊断具有较大的临床意义，且前者较后者具有更高的

特异性和敏感性，因后者常重叠其他自身免疫疾病检

测[3]。本组 2 例脑脊液蛋白水平均升高，其中 1 例高达

1 267.3 mg/L，2 例脑脊液糖含量均正常。

GFAP-A 患者多有脑和脊髓的影像学改变，MR 为

首选的影像学检查。结合近几年国内外文献报道[1-2，4-9] 

分析，GFAP-A 患者主要累及大脑白质和（或）脊髓；

MR 主要表现为多发病灶，主要累及大脑白质、基底节

区、脑干及脊髓，其他受累部位还包括小脑、脑膜、脑室

及颅骨，脑实质及脊髓内主要表现为斑片状、条片状长

T1 长T2 信号影，T2-FAIR 呈高信号，弥散加权成像多

表现为正常，增强扫描可呈结节样、点样、条状、条片状

及血管样强化，其中侧脑室旁白质内垂直于侧脑室的

“血管样放射状强化”为其最特异性的影像学表现，见

于 40%~50% 患者。脊髓内病变多位于颈段和胸段，主

要累及脊髓灰质，范围可大于 3 个脊髓节段，少有脊

髓肿胀，增强扫描可呈条状、条片状及点状强化，部分

可见脊髓中央管线样强化（本组 1 例也有此征象）。增

强扫描强化的病灶在治疗后可消失，分析可能是由于

a

　

b

　

c

d

　

e

　

f

a. 轴位T2-FLAIR 图像示右侧颞叶深部见条片状高信号；b. 轴位T1WI 增强图像示右侧颞叶病灶条片状强化，脑干内见点状及水
平走行的血管样强化灶；c. 脑脊液GFAP-IgG 检测示脑皮层Bergmann 星形细胞胞浆呈放射状；d、e. 轴位及矢状位T1WI 增强图像
示大脑半球多发结节状、条片状强化灶；f. 脑脊液GFAP-IgG 检测发现脑脊液中存在结合星形细胞胞浆抗体 (a、b、c 为病例 1 图像，
d、e、f 为病例 2 图像)

图 1　GFAP-A 影像表现和病理特点
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GFAP-A 的主要病理表现为血管周围炎，炎症期血脑

屏障受损，对比剂漏出引起强化，而治疗后血脑屏障修

复，对比剂因不能漏出故强化消失。此外脑部PET 成

像可显示病灶区域代谢亢进 [5]。本组 1 例累及右侧颞

叶深部及邻近室管膜、脑干及脊髓，见条状、条片状异

常信号，增强呈条状、条片状强化，脑干内可见多发水

平走行的血管样强化灶。1 例则主要累及额顶颞叶皮

层下白质区、半卵圆中心、侧脑室旁白质区、岛叶及海

马区，表现为半圆形、结节状、条片状异常信号，增强呈

结节样、条片状及条状强化，未见典型的血管样放射状

强化。

目前临床对于GFAP-A 的认识较为局限，且缺乏

统一的诊断标准，有学者提出当患者表现出以下情况

又不能用其他疾病解释时要考虑到GFAP-A 的可能[10]：

（1）急性或亚急性起病，临床表现为脑、脑膜、脊髓、视

神经受累或各种症状组合；（2）MRI 发现颅内和（或）

脊髓多发病变，伴特异性的血管样放射状强化；（3）脑

脊液GFAP 抗体阳性；（4）脑活体组织检查提示小血

管病变；（5）类固醇激素治疗有效；（6）排除其他可能

疾病。

GFAP-A 主要与 NMOSD 及多发性硬化鉴别。

NMOSD 颅内灶常见于大脑半球白质、脑干，MR 表现

为T2-FLAIR 及T2WI 上融合的高信号，分布在第 3、4
脑室和侧脑室的室管膜层、胼胝体、脑干。脊髓病灶多

位于颈段和胸段，病灶长度≥3 个脊髓节段，横断面累

及范围多超过 50%，此外NMOSD 的CSF 压力很少升

高，白细胞数可轻度升高，少数患者蛋白含量可有升

高。多发性硬化累及颅内多表现为脑室旁白质区见垂

直于侧脑室的异常高信号（Dawson 征），且病灶触及室

管膜表面。脊髓病灶多位于脊髓后部或侧部，病灶长

度<2 个脊髓节段，横断面上<1/2 的脊髓面积，水肿一

般较轻，增强扫描可有强化。

总之，GFAP-A 的临床及MRI 平扫缺乏特异性，

当增强发现脑室旁“血管样强化”或脊髓中央管线样

强化时，要注意考虑此病的可能，确诊需要结合脑脊液

GFAP 抗体检测。
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