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阵 发 性 交 感 神 经 兴 奋 性 增 强（paroxysmal 

sympathetic hyperactivity, PSH）是一种通常发生在

严重颅脑损伤幸存者中的临床综合征，通常表现

为阵发性短暂的交感神经兴奋性增强，包括心率

增快、血压升高、呼吸频率加速、发热、出汗，

并伴有姿势或运动异常 [1]。抗 N- 甲基 -D- 天门冬

氨酸（N-methyl-D-aspartate, NMDA）受体脑炎经常

合并自主神经功能紊乱 [2]，但合并 PSH 却少有报

道 [3-4]。现将我科收治的 3 例抗 NMDA 受体脑炎合

并阵发性交感神经兴奋性增强的临床特征总结如

下。

1　资料与方法

1.1　研究对象

研究对象为 2014 年 12 月至 2015 年 6 月我科

收治的抗 NMDA 受体脑炎合并 PSH 患儿 3 例，年

龄 10~14 岁，均为女性。3 例患儿均行头颅 MRI、

脑脊液常规、生化及病原学检查、血和脑脊液

NMDA 受体抗体检查、血常规及肌酶谱等相关检

查。脑脊液常规、生化及病原学检查，血和脑脊

液 NMDA 受体抗体检查均于郑州大学第一附属医

院神经内科实验室完成，NMDA 受体抗体试剂盒

来自德国欧蒙医学实验诊断股份有限公司。

1.2　诊断标准

抗 NMDA 受体脑炎尚无统一的诊断标准，目

前认为临床出现不明原因的精神障碍、记忆力下

降、意识水平降低、运动障碍甚至中枢性的通气

不足等，特别是伴有畸胎瘤等肿瘤情况，脑脊液

或血抗 NMDA 受体阳性即可诊断，而脑脊液常规

生化检查多为正常或白细胞、蛋白轻度升高 [2,5]。     

PSH 主要根据 Baguley 提出的 PSH 诊断共识 [1] 进

行诊断。

1.3　治疗方案

合并畸胎瘤的 1 例患儿首先予以盆腔肿瘤切除

术。所有患儿均每天予以丙种球蛋白 0.4 g/kg，连

续 5 d，并联合激素冲击治疗：甲基强的松龙每天

20 mg/kg 静滴，每 3d 减半量，减至每天 2.5 mg/kg，

3 d 后改为口服强的松每天 1~1.5 mg/kg，逐渐减

停。对于合并 PSH 的患儿予以口服普萘洛尔（每

次 10 mg）和 / 或溴隐亭（每次 2.5 mg），每天 3

次。对于合并精神障碍的 2 例患儿曾予以奥氮平、

舒必利等抗精神病药物治疗。所有患儿在治疗过

程中均予以营养神经、改善循环等对症支持治疗。

2　结果

2.1　临床表现

3 例 患 儿 均 为 10~14 岁 女 性，GCS（Glasgow 

Coma Scale）评分均低于 10 分。入院时生命体征

基本平稳，入院后 1~2 周出现阵发性体温升高、

心率增快、血压升高、唾液分泌增加、面色潮红、

多汗、瞳孔扩大、不自主运动及肌张力异常等，

发作频率为 2~6 次 /d，持续时间从数分钟到数小

时不等。肌张力障碍主要表现为口周和面部运动、

四肢远端腕部及踝部不自主屈伸动作、四肢僵直、

角弓反张等。其中出现阵发性血压升高 2 例，唾

液分泌增加 1 例，面色潮红、多汗 1 例，瞳孔扩

大 1 例。1 列伴发盆腔畸胎瘤，2 例出现低通气需

呼吸机辅助呼吸。见表 1~2。
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2.2　实验室检查

2 例患儿头颅 MRI 出现颞叶异常信号。3 例患

儿的血及脑脊液病原学检查均阴性，血和脑脊液

NMDA 受体抗体均阳性。3 例患儿脑脊液细胞数轻

度升高，1 例患儿脑脊液蛋白升高。3 例患儿外周

血白细胞数和肌酶均无明显异常。床旁脑电图显

示：1 例出现弥漫性持续中低波幅慢波，另 2 例无

异常；3 例患儿不自主运动时出现伪差，未发现痫

性放电。见表 1。

2.3　治疗及结局

病例 1 合并盆腔畸胎瘤，行肿瘤切除术。2 例

患儿曾予以抗精神病治疗。3 例患儿均予以丙种球

蛋白冲击及激素冲击治疗，其中 1 例予以口服普

萘洛尔，2 例予以普萘洛尔联合溴隐亭治疗。静推

苯二氮卓类药物可以终止发作，其中体温升高、

脉搏加快、面色潮红、多汗等症状可以在数分钟

内缓解，呼吸增快、血压升高及不自主运动的缓

解大约需要 10 min。2 例意识障碍较轻者发病后 2

月左右可以交流；1 例意识障碍逐渐加重、最终呼

吸循环衰竭死亡。

3　讨论

PSH 也称之为阵发性自主神经功能紊乱伴肌

张 力 障 碍 综 合 征（paroxysmal autonomic instability 

with dystonia, PAID），表现为严重的脑损伤后出现

阵发性短暂的交感兴奋，即血压升高，心率、呼

吸增快，意识障碍加深，肌张力障碍，多汗，瞳

孔散大，每天发作 3~8 次，每次持续 15~50 min。

PSH 可以被外界刺激诱发，也可自发产生 [1,6-7]。

抗 NMDA 抗体脑炎常表现出高热、心动过速、唾

液分泌增加、低血压或高血压、尿失禁、勃起功

能障碍等自主神经功能紊乱 [2]，而且以口面部异常

运动为主要表现的肌张力障碍大约发生于 80% 的

NMDA 受体脑炎患者，12 岁以下尤其多见 [9]。本

组 3 例抗 NMDA 受体脑炎患儿都有典型的 PSH 发

作，普萘洛尔及溴隐亭治疗有效，有理由怀疑抗

NMDA 受体脑炎可能是交感神经兴奋性增强伴肌

张力障碍的原因之一。

PSH 确切的发病机制尚不清楚，Baguley 提出

兴奋 - 抑制模型学说 [9]，认为间脑和脑干抑制中枢

可以抑制从脊髓上传的兴奋性刺激。而大脑深部

组织的损伤导致抑制功能的缺失从而造成自主神

经功能紊乱、功能性多巴胺活动相对减低，导致

不受控制的肾上腺能物质流出，造成游离儿茶酚

胺增加，从而肌体对非伤害性刺激产生过度的兴

奋性反应 [9]。而 NMDA 受体的异位表达可能成为

抗原物质，诱导机体发生免疫应答，产生抗体循

环于血清及脑脊液中。NMDA 受体抗体可以攻击

大脑 NMDA 受体，海马和前额叶神经细胞膜表面

的NMDA受体受到攻击时容易产生精神行为异常、

痫性发作、意识障碍、记忆丧失 [2,9-13]。而 NMDA

表 1　临床特征

病例 性别
年龄
( 岁 )

主诉 头颅 MRI 脑电图
血 NMDA
受体抗体

CSF NMDA
受体抗体

CSF 病原
学检查

白细胞
(×109/L)

肌酸激酶
(U/L)

1 女 12 言 行 混 乱、
幻觉妄想

未见异常 无异常 阳性 阳性 阴性 8.0 正常

2 女 14 发热、头痛、 
意识障碍

双 侧 颞 叶 皮 层
稍长 T2 信号

弥漫性慢波 阳性 阳性 阴性 7.5 正常 

3 女 10 胡 言 乱 语、
烦躁不安

右 侧 颞 叶 异 常
信号

无异常 阳性 阳性 阴性 9.5 正常

表 2　交感神经兴奋特征

病例               不自主运动 交感神经兴奋症状 发生时间 持续时间 频率 抗交感治疗

1 右手不自主抖动 心率增快，血压升高 入院第 16 天 30 min 5~6 次 /d 普萘洛尔

2 双踝关节屈伸，双腕关节屈
曲内旋，口周及面部抽动

体温升高，心率增快 入院第 14 天 数分钟 ~2 h 2~3 次 /d 普萘洛尔，溴隐亭

3 口角抽动，四肢强直，双手
紧握，角弓反张

体温升高，心率增快，血
压升高，面色潮红，多汗

入院第 7 天 1~2 h 2~3 次 /d 普萘洛尔，溴隐亭
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受体抗体攻击大脑还可能造成类似于创伤后颅脑

损伤的结构损伤，干扰交感神经环路，导致自主

神经功能障碍，从而导致 PSH 发作 [3,9,12,14]。

PSH 发作尚需与恶性综合征鉴别。恶性综合

征是应用抗精神病药物，如普鲁氯嗪、氟哌啶醇等，

引起的一组表现为高热、意识障碍、木僵、缄默、

肌肉僵直、自主神经失调、肌酸激酶升高的严重

综合征。其发病机制不清，可能由于多巴胺类药

物调节肌肉张力及自主神经功能阻断后缺乏补偿

引起 [15]。本组病例中，病例 2 未使用过抗精神病

药物，病例 1、3 使用过抗精神病药物，但恶性综

合征的高热、意识障碍、肌肉僵直、自主神经失

调并非阵发性发作，通常持续时间较长、可达数天，

而且本组病例未发现肌酸激酶及白细胞升高现象。

通过 3 例抗 NMDA 受体脑炎合并交感神经兴

奋性增强的病例，本研究提出抗 NMDA 受体脑炎

可能是 PSH 发作的病因之一。下一步可以仔细观

察抗NMDA受体脑炎自主神经功能紊乱发病特点，

从而使更多抗 NMDA 受体脑炎合并自主神经功能

紊乱病例得以诊断。还可以通过制造氯胺酮诱导

抗 NMDA 受体脑炎实验动物模型，检测发作期与

非发作期儿茶酚胺神经递质的表达，进一步验证

抗 NMDA 受体脑炎是否可以诱导出 PSH 发作 [3-4]，

从而将颅脑创伤后 PSH 治疗经验应用到抗 NMDA

受体脑炎合并 PSH 发作的治疗。
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