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莫旺综合征（morvan syndrome，MoS）是一种较

为罕见的自身免疫性疾病，由法国内科医生Morvan

于 1890 年 首 次 报 道［1］。 该 病 的 特 征 为 周 围 神 经

过度兴奋、自主神经功能障碍和脑功能障碍［2］。 

研究发现，MoS 患者血清中可检查出对 α- 树眼镜

蛇毒素（α-dendrotoxin，α-DTX）敏感的抗电压门控

钾离子通道（voltage-gated potassium channel，VGKC）

复 合 物 相 关 抗 体，其 中 以 接 触 蛋 白 相 关 蛋 白 -2

（contactin associated protein-like 2，CASPR2）抗体最

为常见［3-4］。MoS好发于老年男性，儿童青少年少见，

且临床对该病认识不足，易被误诊［5］。现将河南省

人民医院心理医学科联络会诊参与诊疗的 1 例抗

CASPR2 抗体阳性的青少年 MoS 患者进行报道。本

研究已获得河南省人民医院伦理委员会审批，患者

及家属已签署知情同意书。

临床资料  患者男，13 岁，以“躯体疼痛 20 余

天，皮疹 10 d，加重 3 d”入院。患者 20 余天前先后

两次受凉，出现低热，伴双侧小腿疼痛，于当地诊所

按感冒给予对症处理，后体温正常，但疼痛进一步

加剧，为全身游走性疼痛，以双下肢和双手指关节

为主，伴大汗、失眠；患者 13 d 前、11 d 前因上述症

状分别就诊于当地县医院和市医院，入院后完善血

常规、生化指标、心电图、腰椎及胸部 CT 等检查，均

无异常，仅给予对症处理；于 10 d 前全身出现针尖

样密集性皮疹，压之褪色，伴瘙痒，无发热症状，

未予特殊处理；3 d 前全身疼痛明显，伴左下肢跛

行，再次至当地县医院就诊，血常规示中性粒细胞

占比 0.760，淋巴细胞占比 0.183；尿常规示尿潜血

（+），尿蛋白（+），红细胞 39 个 /μl；心肌酶谱示肌酸

激酶 487.9 IU/L，肌酸激酶同工酶 31 IU/L；抗“O” 

312.9 IU/mL；B27 阴性。考虑“类风湿关节炎”，给

予“甲泼尼龙”抗炎、“阿洛西林钠”抗感染及对症

处理 2 d，疗效差，遂至我院就诊，以“类风湿关节

炎？”为诊断收住儿科。患者自发病以来，神志清，

精神差，饮食一般，失眠，大小便正常，体重较前减

轻 3 kg。既往史：平素体健。个人史：早产，生长发

育史无特殊。留守史：4 个月前开始与祖父母一起

生活，平素父母过分娇惯孩子。家族史：父母“高血

压病”，一哥体健，余无特殊。体格检查：生命体征

平稳。皮肤黏膜：全身可见密集针尖样皮疹，突出

皮肤表面，压之褪色。咽部黏膜充血，扁桃体无肿大。

脊柱四肢：双下肢、双手关节疼痛，疼痛部位不固

定。余查体无特殊。初步诊断：（1）类风湿性关节炎? 

（2）荨麻疹 ?（3）血液系统疾病待排 - 白血病 ?

诊疗经过：1. 儿科诊治经过。入院后完善外周

血常规、血生化、风湿三项、自身抗体谱、免疫全

套、结核、淋巴细胞十二项、红细胞沉降率、降钙素

原定量等检验及骨髓穿刺检查，血常规示白细胞计
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数稍偏高（15.79×109/L），免疫全套示免疫球蛋白 A 

（5.33 g/L）、E（206.6 IU/ml）稍偏高，淋巴细胞免疫分

析示 B 细胞稍增多（绝对数目为 1 708/μl），余检验未

见明显异常；骨髓穿刺结果未见明显异常。结果不

支持“类风湿关节炎”和“血液系统疾病”，考虑到

躯体疼痛持续时间短、位置多变、乏力、睡眠差不符

合常见儿童疾病表现，结合患者留守史和平素娇惯

史，考虑心理疾病可能性大，请心理医学科干预（期

间即出现心率快、血压高，给予对症处理，未给予过

多关注）。

2. 心理医学科诊治经过（入院第 6 天）。详细询

问病史，发现患者存在转学、留守史。于 2022 年 

9 月转学后出现情绪低落，且父母不在身边，患者自

感孤独，伴睡眠差；20 余天前受凉后出现全身疼痛，

间断出现，早晚明显，且与心情有关，失眠加重。心

理测评结果方面，HAMD 评分为 48 分，提示存在严

重抑郁症状；HAMA 评分为 28 分，提示有焦虑症状；

匹兹堡睡眠质量指数量表评分为 13 分，提示睡眠质

量差。初步诊断：（1）通常起病于童年或青少年期

的情绪和行为障碍；（2）适应障碍；（3）失眠；（4）荨麻

疹。药物治疗方面，给予“舍曲林、解郁丸、舒眠胶

囊、阿普唑仑”等改善情绪及睡眠问题，同时辅以生

物反馈及心理治疗。入院第 8 天，患者情绪好转，疼

痛减轻，仍失眠，睡着后偶有胡言乱语，乏力，多汗，

同时出现排小便困难，持续性心率加快、血压升高，

双下肢仍感疼痛，同时观察到患者双下肢肌肉不自

主震颤。进一步神经系统查体，示右下肢肌力 4 级，

左下肢肌力 4+ 级，双上肢肌力 5 级，余无特殊。给

予完善四肢肌电图、脑电图、头颅 MRI 等检查，同时

请高血压科、泌尿外科会诊，建议给予对症处理，进

一步完善相关检查。入院第 10 天，四肢肌电图结果

示双下肢胫后神经传导可见 M 波后发放电位，双腓

肠肌可见束颤、多联电位、肌颤搐电位；普通脑电图

示青少年正常界限性脑电图；头颅 MRI 未见明显异

常。进一步完善胸腺 CT、血自身免疫性脑炎相关抗

体、副肿瘤相关抗体检测。入院第 12 天，血自身免

疫性脑炎检测结果示 CASPR2 抗体强阳性，胸腺 CT

未见明显异常，转至神经内科治疗。

3. 神经内科诊疗经过。完善多导睡眠脑电图，

提示睡眠效率低，睡眠结构紊乱，快速眼动睡眠期

可见睡眠行为异常（呓语、肢体复杂动作）。入院第

14 天，开始给予丙种球蛋白冲击治疗 5 d，效果差，

肢体疼痛未见明显好转，仍失眠，间断性伴视幻觉；

后又给予激素冲击治疗，症状好转出院。

4. 出院随访。出院后 1 个月，患者肢体疼痛基

本消失，失眠好转，纳差、乏力，继续口服激素。出

院 2 个月后随访，停激素，仍存在纳差、乏力症状，

其他症状好转。

讨论  本病例中，患者以上呼吸道感染为前驱

表现，其后主要表现为受累肌肉无规律地收缩、痛

性痉挛、乏力、多汗、心率快、血压高、皮疹、失眠等

症状，符合 MoS 的典型临床表现［2］，结合影像学、电

生理及其他辅助检查，尤其是血清抗 CASPR2 抗体

阳性，故诊断为 CASPR2 抗体阳性的 MoS［6-7］。

MoS 患 者 表 现 出 周 围 神 经 兴 奋 和 神 经 性 肌

强 直，主 要 是 由 于 机 体 产 生 了 抗 CASPR2 抗 体。

CASPR2 是轴突蛋白Ⅳ超家族中的一个成员，是 

一种分布在中枢及周围神经系统髓鞘轴突郎飞结近

结旁区的细胞黏附因子，通过影响 K+ 通道，从而保

持轴突的稳定性［6］。当机体抗CASPR2抗体阳性时，

可使 K+ 外流受阻，阻止复极，致使动作电位出现自

发的重复放电［8-10］，进而导致周围神经过度兴奋、

神经性肌强直的发生（肌肉颤搐、痉挛、强直和放松

延迟等）［11］。当抗 CASPR2 抗体作用于感觉神经元

时，可引起外周神经超敏反应，引起肢体疼痛，四肢

肌电图可有阳性发现。本病例中，患者肌电图显示

双下肢胫后神经传导可见 M 波后发放电位，双腓肠

肌可见束颤、多联电位、肌颤搐电位，支持上述观

点。不论在儿科诊治还是在心理科，最初的诊治

过程中都对患者的疼痛症状有一定忽视。患者疼

痛在儿科考虑类风湿、血液系统相关疾病，实验室

客观证据不支持后考虑与情绪问题相关；而在心理

科的最初诊治中，则过多地关注了患者的情绪问题，

考虑疼痛是发生在情绪问题背景下，对患者体征把

握不足。

MoS 可累及大脑引起脑功能障碍，主要表现为

失眠、幻觉等，这与 CASPR2 在中枢神经系统的分

布有关。该蛋白主要分布于海马、小脑、蓝斑、中缝

核及丘脑［12］，而蓝斑、中缝核及丘脑是参与睡眠 -

觉醒的重要神经核团。当抗 CASPR2 抗体作用于上

述核团时引起睡眠 - 觉醒系统神经功能紊乱，可引

起失眠。本病例中，患者表现出严重失眠及睡眠中

呓语、乱动现象，多导睡眠脑电提示睡眠结构紊乱，

REM 期睡眠异常，这也是患者服用苯二氮䓬类药物

药效差的原因。

除此之外，自主神经功能障碍也是 MoS 的典型

表现之一。该患者在疾病初期便表现为心动过速、

血压升高、多汗（夜间居多）症状，但初期儿科医师
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对这些症状的关注度不够，只给予对症处理；而在

心理科，最初考虑是情绪问题 - 焦虑的躯体化表现，

但随着抗焦虑治疗，上述症状无明显改善且出现明

显的排尿困难，这在焦虑中极少见，且焦虑患者躯

体化症状多于白天出现，尤其是下午，与患者的情

绪有很大关系，重要的是这些症状很快能被抗焦虑

药纠正，这也是两种疾病的重要鉴别点。

MoS 的治疗分为对症治疗和病因治疗，其中病

因治疗包括抗肿瘤治疗和免疫调节治疗。有报道

表明，CASPR2 抗体相关疾病患者肿瘤发病率约为

40%，胸腺瘤最常见［3，13］。但本例患者未发现肿瘤。

《中国自身免疫性脑炎诊治专家共识》［6］推荐一线

免疫治疗包括糖皮质激素、静脉注射免疫球蛋白

（intravenous immunoglobulin， IVIg）和血浆置换。本

病例中，考虑到患者年龄及激素可能产生的不良反

应，最先采用 IVIg 治疗，但症状改善不明显；后又给

予激素冲击治疗，症状好转。相关文献报道，非肿

瘤相关自身免疫性脑炎激素联合IVIg治疗可能效果

更显著［14］，但目前的研究多以短时间观察为主，尚

缺乏长期随访，今后还需更多地研究探讨治疗的安

全性和有效性。提示临床工作者，尤其是综合医院

精神心理科医师，如果患者出现持续性疼痛和自主

神经功能障碍，同时伴情绪及睡眠问题，不应单纯

地考虑心理疾病，要考虑 MoS 的可能，及早进行相

关检查，明确诊断。
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