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摘  要 

莫旺综合征(Morvan Syndrome, MoS)是一种罕见的自身免疫性神经综合征，胸腺瘤是MoS最重要的副

肿瘤性病因之一。本病例是一例典型的B2型胸腺瘤切除术后继发的MoS，在激素治疗效果不佳的情况下，

及时启动血浆置换(plasma exchange, PLEX)取得了显著疗效，为临床医生认识这一罕见疾病提供了重要

启示。 
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Abstract 
Morvan syndrome (MoS) is a rare autoimmune neurological syndrome, and thymoma is one of the 
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most important paraneoplastic causes of MoS. This case is a typical MoS that occurred after the re-
section of a type B2 thymoma. When hormone therapy was ineffective, timely initiation of plasma 
exchange (PLEX) achieved significant therapeutic effects, providing important insights for clini-
cians in recognizing this rare disease. 
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1. 引言 

莫旺综合征(Morvan Syndrome, MoS)是一种极为罕见的由自身抗体介导的神经综合征，其发生常与胸

腺瘤等副肿瘤性病因密切相关。本文报告一例 B2 型胸腺瘤切除术后继发的典型 MoS 病例。患者在胸腺

瘤切除后出现典型的 MoS 临床症状。初始治疗采用糖皮质激素，但临床改善不佳。鉴于激素疗效有限，

及时启动了 PLEX 治疗。经 PLEX 治疗后，患者症状获得显著改善，疗效令人满意。本病例表明，对于

胸腺瘤术后继发且对初始激素治疗反应不佳的莫旺综合征，早期应用血浆置换是一种有效且关键的治疗

策略，能够显著改善患者预后。 

2. 病例资料 

2.1. 临床资料 

患者男，66 岁，因双下肢不适，伴肌肉跳动 3 个月余，后背部肌肉跳动 2 个月余于 2025 年 3 月 24
日入院。患者 5 个月前行胸腔镜左侧纵膈肿物切除术，术后病理诊断：B2 型胸腺瘤(见图 1)，3 个月余前

出现双下肢不适、腓肠肌不自主跳动，发作无规律、日夜无差别，并伴有无力，2 个月前出现后背部不适

伴肌肉跳动，性质同前，伴全身大汗淋漓，持续不缓解(体重下降约十余斤)、顽固性失眠(一晚只能睡 1~2 
h)，口服安眠药物无效，心情烦躁，轻度抑郁，轻度记忆力减退，严重便秘，就诊于外医院，完善肌电图

提示周围神经过度兴奋综合征，完善自身免疫性脑炎抗体(血清)：LGI1 抗体阳性，CASPR2 抗体阳性。

给予激素冲击(效果不佳)，遂就诊于我院。急诊以“自身免疫性脑炎”收入院。既往高血压病史 2 年余，

收缩压最高 200 mmhg，现口服硝苯地平缓释片 1 片 qd、美托洛尔缓释片 23.75 ng qd。因睡眠差，现口

服奥氮平；腰椎骨折术后半年；胸腺瘤术后 5 个月。 

2.2. 辅助检查结果 

四肢腱反射双侧等叩(十)，余神经查体正常。神经心理评估结果：简易精神状态检查表(mini- mental 
state examination, MMSE)评分为 24 分。肌电图：1) 上下肢周围神经均可见 M 波后发放，考虑周围神经

过度兴奋综合征，2) 肌电图可见不同数量束颤电位发放 3) 重频结果正常。神经元特异性烯醇化酶：25.8 
ng/mL，细胞角蛋白 19 片段 3.83 ng/mL，鳞状上皮细胞癌相关抗原 3.5 ng/mL，脑脊液蛋白 0.46 g/L。颅

脑 MRI：双侧基底节区缺血变性灶、小软化灶(见图 2)；心脏超声、心电图：未见明显异常。自身免疫性

脑炎抗体(血清)：LGI1 抗体 1：100+，CASPR2 抗体阳性 1：100+，自身免疫性脑炎抗体(脑脊液)：LGI1
抗体阳性 1：1+，神经肌肉接头疾病自身抗体(血清)：Titin 抗体：阳性(2.52)；余结果正常(以上结果来自
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外院)。 
 

 
Figure 1. Pathological section of thymoma: B2 type thymoma 
图 1. 胸腺瘤病理切片：B2 型胸腺瘤 
 

 
Figure 2. Cranial MRI: 1. Ischemic degeneration foci and small softening foci in bilateral basal ganglia regions 
图 2. 颅脑 MRI：1. 双侧基底节区缺血变性灶、小软化灶 

2.3. 治疗及随访 

该患者入院后给予糖皮质激素冲击治疗(效果不佳)，改用 PLEX，给予 3 次 PLEX 后患者双下肢及后

背部肌肉肌肉跳动、顽固性失眠、全身大汗等症状有明显改善，5 次 PLEX 后患者双下肢及后背部肌肉跳

动好转，顽固性失眠好转，表现为可连续睡眠 5~6 h。治疗后出院情况：患者诉双下肢及后背部肌肉肌肉

跳动、顽固性失眠、全身大汗、乏力等逐渐有所好转。出院后给予激素维持治疗，三个月后门诊复诊，患

者病情稳定。 

3. 讨论 

法国医生 Augustin-Marie Morvan 在 1890 年首次报道 MoS [1]，多见于中老年男性患者，是一种罕

见、兼有中枢–外周神经高兴奋性与自主神经紊乱的自身免疫性疾病[2]，最典型的临床谱系包括肌束颤、

肌强直(Isaacs 样)、严重失眠、行为异常以及出汗、心率与血压波动等植物神经障碍[3]。其最重要的副肿
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瘤性病因之一为胸腺瘤，且胸腺瘤患者发生多种自身免疫并发症(如重症肌无力、LGI1/CASPR2 相关脑

炎、MoS 等)的风险远高于一般人群。本例属于 B2 型胸腺瘤相关 MoS，提示在胸腺肿瘤人群中对副肿瘤

性神经综合征需高度警惕[4]。 
胸腺瘤被认为是 MoS 最重要的肿瘤相关因素之一，既往报告显示约 30%~50%的 MoS 患者可伴有胸

腺瘤或胸腺增生[5]，MoS 既可在胸腺瘤诊断前后出现，亦可于胸腺切除后发生或加重，文献报道此类“术

后发病/转化”并非个案，提示胸腺瘤相关免疫失衡并不必然因手术即刻纠正。潜在机制包括：① 胸腺结

构紊乱导致负选择失败，致自身反应性 T 细胞“逃逸”；② 肿瘤相关自身抗原暴露触发表位扩展；③ 术
后免疫重建过程中体液免疫应答再活化等[6]-[9]。在 B2 型胸腺瘤的研究中，其免疫学特殊性表现为胸腺

皮质样上皮细胞丰富、T-细胞双阳性(CD4+ CD8+)滞留及正负选择紊乱，导致自身免疫负荷增大。术后因

胸腺组织切除或功能改变，可引起成熟 T-细胞输出受限、免疫细胞重建失衡及自身抗体持续活化，从而

加剧免疫失衡和并发自身免疫或免疫缺陷状态[10] [11]。本例在 B2 型肿瘤切除后继发 MoS，与上述机制

相吻合。 
近年来研究表明，MoS 的患者的神经系统症状，主要与患者血清、脑脊液中存在着一些与电压门控

钾离子通道复合物(voltage-gated potassium channel complex, VGKCs)有关，相关蛋白为接触蛋白相关样蛋

白 2 (CASPR2)和富亮氨酸胶质瘤失活蛋白(LGI1)等是 MoS 的直接靶抗原[12]。本例患者为抗 LGI1 和抗

Caspr2 双抗体阳性，会导致神经性肌强直的发生(肌肉颤搐、痉挛、强直等) [13]、显著的睡眠障碍[14]、
自主神经受累等[15]。抗-CASPR2/LGI1 自身抗体可能通过干扰钾通道复合体及其在基底节内的表达[16]，
引起基底节–皮质回路功能失调、葡萄糖代谢异常[17]及神经环路兴奋性异常，导致执行功能、注意及工

作记忆受损，从而表现为 MMSE 下降。本例患者自起病以来即呈现难治性失眠，伴夜间梦呓及肢体躁动，

对巴比妥类、阿片类、苯二氮卓类及三环类抗抑郁药均耐受不佳，肌电图显示上下肢周围神经均可见 M
波后发放、可见不同数量束颤电位发放，还有比较突出的自主神经症状为躯干和四肢多汗，表现为大汗

淋漓，在发病的这三个月体重下降 5 kg。 
MoS 的治疗依据《中国自身免疫性脑炎诊治专家共识》[15]，一线免疫治疗通常包括糖皮质激素、静

脉丙球(IVIG)与血浆置换(PLEX)。国际共识与实践经验均支持在病情重、进展快或对激素反应不佳时尽

早加用 PLEX，以快速清除致病性 IgG (包括 IgG4)，常作为“起效迅速的桥接疗法”，随后根据反应评估

是否进入 B 细胞去 pletion 或维持免疫抑制(如利妥昔单抗、硫唑嘌呤或吗替麦考酚酯)。既往多例 MoS 报

道显示，按 1~1.5 个血浆容量、隔日共 3~5 次的标准方案进行 PLEX，可在数次置换内显著改善肌强直、

疼痛、失眠与植物神经症状；亦有个案提示若单纯 PLEX 反应欠佳，可序贯 IVIG 或进一步强化免疫。本

例在激素疗效不佳时及时启动 PLEX 并迅速获益，符合上述证据，强调窗口期内清除抗体负荷对扭转病

程的重要性[18] [19]。 
在本例中，患者术后诊断为典型 MoS，其发生背景为术前病理确认为 B2 型胸腺瘤，术后出现抗

CASPR2/LGI1 抗体阳性，伴肌束颤动、严重失眠、自主神经功能紊乱与认知-心理表现。对比文献中类似

病例：例如一例 35 岁男性术后 4 周出现 MoS，所致病变为 B2-B3 型胸腺瘤，抗 VGKC 复合体抗体(包括

CASPR2 和 LGI1)阳性[20]。此外，在另一例报告中，49 岁患者在 B2 型胸腺瘤术后转化为 MoS，提示胸

腺切除后免疫环境可能触发或加剧 MoS 发生[21]。相较于文献，本例在关键特征上高度一致：胸腺瘤类

型、术后时程、抗体谱、临床表现。不同的是，在治疗上，本例初步采用糖皮质激素效果不佳，及时转为

PLEX 并取得良好疗效，而文献中多数先行免疫治疗(包括 IVIG 或 类固醇)但体现血浆置换启动的时机与

效果差别较大，这提示对于胸腺瘤术后继发 MoS 且激素反应欠佳者，应考虑尽早应用血浆置换作为关键

干预。 
本病例报告存在一定的局限性，首先是作为单中心单病例报告，缺乏大样本量的统计支持，难以全
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面反映 B2 型胸腺瘤术后 MoS 的临床表现及免疫机制。其次，由于本例为个案研究，无法从因果层面明

确术后发病与免疫通路的直接关系，且抗体亚类、滴度与症状改善之间的时序相关性仍需更系统的数据

验证。此外，本病例的治疗方案虽取得了良好的效果，但缺乏与其他治疗方法的对比，难以评估不同免

疫治疗方式的最佳应用时机和效果。因此，尽管本案例为 MoS 的诊治提供了有价值的参考，仍需更多研

究与临床数据来验证结论的普适性，尤其是在术后免疫失衡相关的机制及治疗策略方面。然而，本例提

供了三点实用经验：① 在胸腺瘤(尤其 B2 型)患者出现失眠–肌强直–自主神经紊乱三联征时，应首要

考虑 MoS 并行抗体分型检测[22]；② 当激素疗效欠佳且症状快速进展时，尽早实施 PLEX 可迅速降低致

病抗体负荷、稳定自主神经危象，并为后续维持治疗赢得时间[18]；③ 胸外科与神经免疫团队的联合随

访(肿瘤复发监测 + 免疫治疗递阶)是降低复发与改善结局的关键[5] [23]。 
综上所述，B2 型胸腺瘤切除后继发的 MoS 提示胸腺相关免疫失衡可能在手术后仍持续或被激发；

对激素反应不佳者，早期启动 PLEX 可显著改善神经肌强直与自主神经症状，并作为通往 B 细胞去 pletion
与维持免疫的有效桥接策略；全程管理需肿瘤与神经免疫双线并进，以降低复发、改善长期预后。 

伦理声明 

该病例报道已获得病人的知情同意。 
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