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-短篇论著-

Miller Fisher综合征的临床特点：附1例报告并文献复习

程记伟1 白宇1 张晓菁2赵卿1 张淑芬1

(上海中医药大学附属普陀医院①神经内科，②神经电生理室，上海200062)

【摘要】目的探讨Miller Fisher综合征的临床特点。方法回顾性分析1例Miller Fisher综合征(MFS)

患者的临床资料并进行文献复习。结果本患者为男性，年龄41岁，急性起病，发病前有上呼吸道感染病史。

临床表现为视物重影，行走不稳及肢体麻木。神经系统查体见双侧眼外肌麻痹，共济失调，腱反射消失，左上肢

浅感觉减退。脑脊液检查示蛋白一细胞分离，头颅磁共振成像(MRI)正常，肌电图正常，诱发电位示“听觉通

路受累”。经丙种球蛋白激素等免疫调节治疗及鼠神经生长因子、腺苷钴胺营养神经及中药改善微循环等治疗

后，患者恢复迅速。文献回顾：除MFS的3个主要症状外，中国MFS患者还多合并其他颅神经及躯体症状，神

经电生理检查阳性率高；除典型MFS外，还存在部分不完全性MFS；免疫调节是目前MFS主要治疗手段，但有

研究显示免疫调节治疗对MFS病程及预后没有影响。患者用药10 d后肢体麻木好转，用药14 d后行走不稳

明显减轻，用药17 d后双眼活动无明显受限，但仍有复视，予出院随访。出院1个月后随访，患者肢体麻木消失，

能独立行走，视物重影现象基本消失。结论MFS患者以眼外肌麻痹、共济失调及腱反射消失／减低为主要表

现，但可能合并或缺失某些症状；免疫调节是MFS的主要治疗手段，但其有效性及必要性存在争议。

【关键词】Miller Fisher综合征； 临床特点； 病例报告； 文献回顾

MillerFisher综合征(MFS)又称Fisher综合征，是吉兰一

巴雷综合征(GBS)的一种变异型。MFS临床较少见，容易漏

诊或误诊，且其治疗方案亦存在争议。现结合本院2015年

5月收治的1例MFS患者并对相关文献进行回顾性分析，以

期明确MFS诊疗特点，指导临床。

1资料与方法

1．1一般资料：患者男性，4l岁，因“视物重影伴舌体及左

手麻木半天”于2015年5月25日收治入院。患者于发病

当天早晨无明显诱因下出现视物成双，伴有舌体及左手麻

木，站立不稳，无法独立行走，进食需人帮助，患者病程中意

识清楚，言语流利，无头晕、头痛和肢体乏力等症状，本次发

病4 d前有上呼吸道感染病史，否认其他既往病史。查体：

意识清楚，双侧瞳孔等大等圆，对光反射(+)，左眼各方向

运动不能，右眼不能内收并外展明显受限，双侧额纹对称，

闭目有力；四肢肌力5级，左上肢针刺觉减退，其余肢体深

浅感觉正常，四肢肌张力正常，四肢腱反射消失，双手指鼻

及跟膝胫试验不准，双侧病理征(一)。辅助检查：头颅磁共

振成像(MRI)及磁共振血管造影(MRA)正常，肌电图正

常，诱发电位示“听觉通路受累，视觉及躯体感觉诱发电位

正常”。腰穿脑脊液检查：外观无色透明，压力160 mmH，O

(1 mmH，O=0．098 kPa)，细胞数0个／HP，蛋白738 mg／L，葡

萄糖3．3 mmol／L，氯化物122 mmol／L。考虑诊断：MFS。

1．2治疗方法：主要采取免疫调节治疗。具体用法为：静

脉滴注(静滴)丙种球蛋白20 g，每日1次，连用6 d。静脉

注射(静注)甲泼尼龙琥珀酸钠(尤米乐)80 mg，每日2次，

连用5 d；以后改为80 mg静注，每日1次，连用5 d；40 mg

静注，每日1次，连用5 d，后改为泼尼松20 mg口服，每5 d
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减5 mg。同时肌肉注射(肌注)营养修复受损神经的药物鼠

神经生长因子(恩经复)18峙，每日1次，连用17 d；肌注腺

苷钴胺(星艾)1．5 mg，每日1次，连用17 d。另静滴丹红注

射液及疏血通注射液改善循环。

2结果

患者用药10 d后肢体麻木好转，用药14 d后行走不稳

明显减轻，用药17 d后双眼活动无明显受限，但仍有复视，

予出院随访。出院1个月后随访，患者肢体麻木消失，能独

立行走，视物重影现象基本消失。

3讨论

1956年Fisher。1 o首先报道了MFS，并提出了MFS的

3个主要症状，即眼外肌麻痹、共济失调和腱反射减弱或消

失。2001年荷兰GBS共识专家组首次将MFS列为GBS的

分类之一[川。

2011年国际疫苗安全性监测Brighton合作组。3 o进一步

明确了MFS的诊断标准，将双侧眼外肌麻痹和双侧腱反射

降低或丧失及共济失调、不伴肢体无力、无意识障碍或锥体

束征、单时相病程并排除其他疾病作为MFS的核心特征，在

脑脊液蛋白一细胞分离和神经传导检查正常或仅累及感觉

神经均具备的情况下可确诊为MFS，具备其一为很可能，只

有核心特征为可能。然而，这个标准只列出了MFS的典型

表现。

2014年GBS专家组将GBS、MFS和Bickstaffer脑干脑

炎(BBE)作为一个疾病谱，并提出了MFS最新诊断标准¨o，

该标准将眼外肌麻痹、共济失调和腱反射丧失／减低、不伴

肢体无力和嗜睡作为其诊断的核心临床特征，将发病前有感

染病史、脑脊液蛋白一细胞分离及检测到抗四唾液酸神经

节苷酯(GQlb)的IgG类抗体作为诊断的支持特征。同时，

该标准还根据眼肌无力的模式及共济失调有无将MFS细分

为5个类型：①典型MFS：既有眼外肌麻痹又有共济失调。
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②急性眼外肌麻痹：仅有眼外肌麻痹。③急性共济失调性

神经病：仅有共济失调。④急性眼睑下垂：仅有眼睑下垂。

⑤急性瞳孔散大：仅有麻痹性瞳孔散大。新标准的提出使

我们对MFS的认识更加清晰全面。

新的诊断标准提出了需要与MFS进行鉴别的疾病，包

括脑干梗死、BBE、急性小脑炎、重症肌无力、韦尼克脑病

(Wernieke脑病)、遗传性共济失调等。其鉴别要点为如下：

①脑干梗死：该病也可表现为眼外肌麻痹，但往往伴随交叉

性肢体偏瘫麻木、腱反射亢进、意识障碍、病理征阳性等，头

颅MRI及CT可见急性梗死灶，可资鉴别。②BBE：此疾病

亦有眼外肌麻痹、共济失调、抗GQlb IgG抗体阳性等，但多

伴嗜睡、腱反射亢进等，头颅MRI可见脑干水肿，不难鉴别。

③急性小脑炎：此病急性起病，病前亦多有感染史，主要临

床表现为急性小脑性共济失调，但可有粗大眼震，且多无脑

神经受累，肌电图无周围神经源性改变，头部CT或MRI可

见小脑萎缩。④重症肌无力：可通过肌疲劳试验及新斯的

明试验进行鉴别。⑤韦尼克脑病：此病是由于维生素Bl缺

乏所致，也可表现为眼外肌麻痹、共济失调，但可伴精神和意

识异常，且有长期大量饮酒史，维生素Bl缺乏。⑥遗传性

共济失调：主要表现为小脑性共济失调，但可有痉挛性截瘫、

构音障碍、肌张力障碍和眼球震颤等，易与本病鉴别。

中国MFS患者除具备MFS的典型症状外，还具备一些

自己的特征。一项关于中国人群MFS患者的大样本回顾性

研究显示，绝大部分中国患者符合MFS的最新诊断标准，

发病年龄4。78岁，以中青年男性患者居多，病程为2周～

3个月，预后良好，大多数患者可于45 d左右恢复，与本例患

者的临床特点相符‘5 o。本研究显示，与MFS诊断标准不同

的是，多数中国MFS患者电生理检查显示感觉及运动神经

同时受累，但用2011年的MFS诊断标准却显示MFS神经

传导检查正常或仅累及感觉神经，这是因为2014年最新诊

断标准未将电生理异常列为诊断标准内容。同时本研究及

另一项研究显示，除MFS的3个主要症状外，中国MFS患

者多合并其他颅神经症状及肢体乏力及感觉障碍，与亚洲其

他国家报道f6 o一致，而西方国家少见o 7。。有学者将合并其

他颅神经症状及肢体乏力的MFS称为吉兰一巴雷一Fisher

重叠综合征¨1。我们推测，中国MFS患者的不同临床症状

及电生理特点可能与亚洲人群对吉兰一巴雷一Fisher重叠综

合征易感性有关，但确切机制有待进一步研究明确。

目前普遍认为，MFS是抗体介导的自身免疫性疾病，清

除或中和血清中致病性自身免疫性抗体将有利于抑制病理

性自身免疫，减轻神经损伤。临床上常用的免疫调节治疗方

法包括静滴免疫球蛋白、血浆置换及使用糖皮质激素等。已

有大量研究及临床报道显示，免疫调节治疗可以有效改善

MFS患者眼外肌麻痹及共济失调症状，缩短病程‘9。⋯，本例

患者接受激素及免疫球蛋白治疗后效果明显。但近期2项

国际研究显示，免疫调节治疗似乎并不能明显改善MFS的

病程及预后011-12 J。王志丽等。1引研究显示，绝大多数MFS患

者无论是否使用免疫调节治疗，眼外肌麻痹和共济失调症状

在发病的1年后完全消失，MFS患者恢复较好与MFS自身

具有良好的预后有关。因此王志丽等建议，除非MFS进展

为GBS，可以不采取免疫调节治疗。但是，鉴于王志丽等研

究的病例数量有限，以及临床上存在大量免疫调节治疗有效

的报道，对于MFS免疫调节疗法是否真的无效及其可能机

制尚待更多大样本、高质量研究进一步明确。

结合本例患者的治疗经验及神经营养药物的药理特点，

我们考虑神经营养治疗对MFS预后可能是有益的。

另外，有研究显示针灸等中医治疗手段的介入对MFS

的治疗有积极协同作用¨“，本研究中使用丹红及疏血通等

活血化瘀类中药可能加快了疾病的康复，但其确切效果尚需

进一步研究证实。
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