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·论著·

湖北省吉兰 －巴雷综合征的分布特点及 Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标准的价值
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王炎林１１，郑龙１２，吴慧文１３，罗君１４，谭世威１５，柳胤１，刘书平１，关景霞１，肖哲曼１，卢祖能１

　　　　　　１．武汉大学人民医院神经内科，湖北省武汉市　４３００６０
２．华中科技大学同济医学院附属同济医院康复医学科，湖北省武汉市　４３００３０

　　　　　　３．华中科技大学同济医学院附属协和医院神经内科，湖北省武汉市　４３００２２
　　　　　　４．湖北省恩施土家苗族自治州中心医院神经内科，湖北省恩施市　４４５０００
　　　　　　５．湖北省十堰市太和医院神经内科，湖北省十堰市　４４２００８
　　　　　　６．湖北省宜昌市中心人民医院神经内科，湖北省宜昌市　４４３００３
　　　　　　７．湖北省荆州市第一人民医院神经内科，湖北省荆州市　４３４０００
　　　　　　８．广州军区武汉总医院神经内科，湖北省武汉市　４３００７０
　　　　　　９．湖北省荆门市第一人民医院神经内科，湖北省荆门市　４４８０００
　　　　　 １０．武汉大学中南医院神经内科，湖北省武汉市　４３００７１
　　　　　 １１．湖北省天门市第一人民医院神经内科，湖北省天门市　４３１７００
　　　　　 １２．湖北民族学院附属民大医院神经内科，湖北省恩施市　４４５０００
　　　　　 １３．湖北省宜昌市第一人民医院神经内科，湖北省宜昌市　４４３０００
　　　　　 １４．湖北省随州市中心医院康复医学科，湖北省随州市　４４１３００
　　　　　 １５．武汉市第一医院康复医学科，湖北省武汉市　４３００２２

摘　要：目的　关于我国南方吉兰 －巴雷综合征（ＧＢＳ）的流行病学资料较少，本文旨在分析湖北省 ＧＢＳ的分布特点，并
验证 Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标准的诊断价值。方法　收集、整理并回顾性分析２０１３年１月 １日至 ２０１６年 ９月 ３０日 ４年期间，湖北省

内４５家医院出院诊断为 ＧＢＳ的病例，并对其进行 Ｂｒｉｇｈｔｏｎ诊断分级。结果　共收集到 ＧＢＳ病例 ５８１例，男性 ３３６例，中

位发病年龄５１岁；发病年龄呈单峰分布，４６～５４岁患者最多。有前驱事件者占 ５０．９％（２９６／５８１），其中上呼吸道感染

占５９％（１７６／２９６）、腹泻１５％（４３／２９６）；春、夏、秋、冬各不同季节发病无差异（Ｐ＝０．４６３）；湖北省各地区 ＧＢＳ患者所

占比例有差异（Ｐ＜０．００１），南部更多；性别及年龄无差异（Ｐ＝０．９０６，Ｐ＝０．４７２）；５８１例 ＧＢＳ患者中包括颅神经变异型

２８例、ＭｉｌｅｒＦｉｓｈｅｒ综合征５７例和经典型４９６例；经典型 ＧＢＳ患者中，脱髓鞘型所占比例为 ４３．７％，轴突型 ２４．３％；不同

亚型发病年龄差异无统计学意义。Ｂｒｉｇｈｔｏｎ分层诊断在所有经典型 ４９６例患者中 １级占 ３１．３％、２级占 ５２．４％、３级占

１２．７％和４级占３．６％；在资料完善的２４７例患者中分别为１级６２．８％、２级 ３６．０％、３级 ０％和 ４级 １．２％。结论　湖

北省 ＧＢＳ患者的好发年龄在５０岁左右，男性多于女性，无季节差异；亚型以脱髓鞘型为主，明显高于我国北方；前驱因素

大多数为上呼吸道感染；Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标准的灵敏性较高，完善的临床资料可提高诊断分级，在医疗资源相对缺乏的地区，详尽

的病史及体格检查有助于提高诊断正确率。

关键词：吉兰 －巴雷综合征；中国南方；湖北省；亚型；Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标准

ＤＯＩ：１０．１６６３６／ｊ．ｃｎｋｉ．ｊｉｎｎ．２０１８．０１．０１２
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　　吉兰 －巴雷综合征（ＧｕｉｌｌａｉｎＢａｒｒéｓｙｎｄｒｏｍｅ，
ＧＢＳ）是最常见的急性周围神经病之一［１６］。我国

ＧＢＳ受 到 国 际 上 广 泛 关 注 的 多 集 中 在 中 国 北
方［７１０］，而关于我国南方 ＧＢＳ的数据很少；我国幅
员辽阔，不同地区 ＧＢＳ的特点是否存在差异，值得
研究。

经典型 ＧＢＳ有脱髓鞘型和轴突型两种主要亚
型———急性炎性脱髓鞘性神经根神经病（ａｃｕｔｅｉｎ
ｆｌａｍｍａｔｏｒｙｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇｐｏｌｙｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ，ＡＩＤＰ）以及急
性运动轴突性神经病（ａｃｕｔｅｍｏｔｏｒａｘｏｎａｌｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ，
ＡＭＡＮ），其中急性运动感觉轴突性神经病（ａｃｕｔｅｍｏ
ｔｏｒａｎｄｓｅｎｓｏｒｙａｘｏｎａｌｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ，ＡＭＳＡＮ）为 ＡＭＡＮ的
亚型变异；除此之外，ＧＢＳ还有其他多种变异型，如
ＭｉｌｌｅｒＦｉｓｈｅｒ综合征（ＭｉｌｌｅｒＦｉｓｈｅｒｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＭＦＳ）和
单纯颅神经受累型（ｃｒａｎｉａｌｎｅｒｖｅｖａｒｉａｎｔｓ，ＣＮＶ）等；
不同亚型的临床特点及预后差别较大［１６］。

Ａｓｂｕｒｙ＆Ｃｏｒｎｂｌａｔｈ诊断标准［１１］在世界范围内

被广泛接受，随着对该疾病的不断研究，２０１１年，
Ｂｒｉｇｈｔｏｎ协作组提出基于病例定义的分层诊断标
准［１２，１３］，根据病例资料的完整性对诊断进行肯定

性分级（１～４级），操作较既往诊断标准更为方
便。Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标 准 的 灵 敏 度 在 荷 兰［１３］及 孟 加 拉

国［１４］的研究中已被验证，但在中国尚缺乏数据。

本文旨在研究湖北省内 ＧＢＳ患者的人口学及
地域特点，并探讨 Ｂｒｉｇｈｔｏｎ诊断分级的应用价值。
１　对象与方法
１．１　研究对象

收集湖北省各地区共４５家医院２０１３年１月１
日至 ２０１６年 ９月 ３０日出院诊断为 ＧＢＳ的住院患
者，符合 Ａｓｂｕｒｙ＆Ｃｏｒｎｂｌａｔｈ诊断标准［１１］，并参考我

国指南［１５］的诊断标准。

纳入标准：①诊断所必须的表现：双侧上下肢
均进行性无力（可能仅从双下肢无力开始）；腱反

射消失或减弱。②高度支持的表现：症状在数天至
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４周内进展；症状相对对称；轻度感觉症状或体征；
脑神经受累，尤其是双侧面肌无力；自主神经功能

障碍；疼痛（经常出现）；脑脊液蛋白含量升高；典

型的电生理表现。若患者临床表现及辅助检查高

度支持 ＧＢＳ的诊断，即使患者腱反射正常或亢进
也予纳入。

排除标准：入院 ５ｄ内放弃相关检查及治疗的
患者；不能排除其他原因导致的急、慢性周围神经

病患者；复发患者。

本研究获得武汉大学人民医院伦理委员会批准。

１．２　研究设计
１．２．１　资料收集　从病历中整理出人口学信息、
病史、体格检查、相关病程记录、神经传导检测

（ｎｅｒｖｅｃｏｎｄｕｃｔｉｏｎｓｔｕｄｉｅｓ，ＮＣＳ）、脑脊液及其他相关
化验结果。

１．２．２　地理分区　根据湖北省的地理位置，将其
分为鄂东南、鄂东北、鄂西南、鄂西北和鄂中南五

大地理分区。见图 １。

图 １　湖北省地理分区

１．２．３　电生理检查　病历中提供了神经传导检查
（ｎｅｒｖｅｃｏｎｄｕｃｔｉｏｎｓｔｕｄｉｅｓ，ＮＣＳ）结果者，根据相关电

生理诊断标准［１，１０，１６］对其进行亚型分类。见表１。

１．２．４　Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标准分级　由 ３位神经内科专家
进行讨论，共同决定是否符合本研究的纳入标准；

并按照 Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标准［１３］，对病例进行诊断的肯定性

分级。见表 ２。
１．３　统计分析

运用 ＳＰＳＳ２２．０对数据进行统计分析，年龄分
布采用中位数和四分位间距（ｉｎｔｅｒｑｕａｒｔｉｌｅｒａｎｇｅ，
ＩＱＲ）；不同季节或不同地区一般信息比较采用 χ２

检验或 ｆｉｓｈｅｒ精确概率法分析；年龄的统计学分析

采用卡方检验或非参数检验。检验水准 α＝０．０５，
Ｐ＜０．０５认为差异在统计学上有显著性意义。

表１　电生理亚型分类及其标准

亚型 标准

ＡＩＤＰ 至少２条神经中具备下列至少１项或１条神经具备
下列至少２项：
①运动神经传导速度＜９０％正常值下限；
②远端运动潜伏期＞１１０％正常值上限
③ＣＭＡＰ的近端 ／远端波幅比率＜０．５
④Ｆ反应潜伏期＞１２０％正常值上限

ＡＭＡＮ 无ＡＩＤＰ的任何表现；感觉神经动作电位波幅正常
ＡＭＳＡＮ＋＋ 无ＡＩＤＰ的任何表现；感觉神经动作电位波幅 ＜

正常值下限

无反应型 所有神经均未引出远端ＣＭＡＰ
注：ＣＭＡＰ＝复合肌肉动作电位（ｃｏｍｐｏｕｎｄｍｕｓｃｌｅａｃｔｉｏｎｐｏｔｅｎ
ｔｉａｌ）；：若远端 ＣＭＡＰ＜１０％正常值下限，允许 １条神经有 １
项脱髓鞘表现。

表２　ＧＢＳ的核心诊断标准以及Ｂｒｉｇｈｔｏｎ病例定义

诊断标准
诊断分级

１级 ２级 ３级 ４级
双侧肢体弛缓性无力

" " " "

／－
无力肢体腱反射减弱或消失

" " " "

／－
单项病程且起病至达高峰时间１２ｈ～２８ｄ

" " " "

／－
脑脊液细胞计数＜５０×１０６／Ｌ "

"

 －
"

／－
脑脊液蛋白含量＞正常值

"

"

／－ － "

／－
ＮＣＳ结果符合ＧＢＳ的一种亚型

"

"

／－ － "

／－
排除引起无力的其他诊断

" " " "

注：
"

：存在；－：不存在；：若未能进行脑脊液检查或检查

结果不可用，则电生理表现需符合 ＧＢＳ。

２　结果
２．１　一般资料

共纳入 ＧＢＳ患者 ５８１例，其中男性 ３３６例，女
性 ２４５例，男／女 ＝１．４∶１；年龄 １～８５岁，中位年龄
５１岁，ＩＱＲ＝３９～６２，４６～５４岁发病人数最多，占
２３．６％，呈单峰分布。见图 ２。
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图 ２　ＧＢＳ患者的年龄分布
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２．２　前驱事件
出现前驱事件者占 ５０．９％（２９６／５８１），其中上

呼吸道感染占 ５９％（１７６／２９６），腹泻 １５％（４３／
２９６），同时存在上呼吸道感染及腹泻者 ５例，创伤
性相关（手术及外伤）３６例。
２．３　季节分布

各季节所占比例分别为春季 ２６．０％、夏季
２５．７％、秋季 ２１．７％和冬季 ２６．７％，各季节之间发
病人数比例差异无统计学意义（χ２ ＝２．５７１，Ｐ＝
０．４６３）。
２．４　地域分布

在湖北省各地区 ＧＢＳ患者的人口学资料中，
ＧＢＳ患 者 所 占 比 例 有 差 异 （χ２ ＝８６．３４１，Ｐ＜

０．００１），南部地区 ＧＢＳ患者更多；性别（χ２＝１．０２４，

Ｐ＝０．９０６）及年龄（χ２＝３．５４２，Ｐ＝０．４７２）差异无
统计学意义。见表 ３。

表３　湖北省不同地区ＧＢＳ患者人口学资料一览表（总例数＝５８１）

地区 患者数［ｎ（％）］
性别（ｎ）
男 女

年龄（岁）

中位年龄 ＩＱＲ
鄂东北 ８０（１３．８） ４４ ３６ ５３ ４２～６５
鄂东南 １９８（３４．１） １１９ ７９ ５２ ３５．５～６４
鄂西北 ７３（１２．６） ４１ ３２ ４８ ３９～６２
鄂西南 １０６（１８．２） ５９ ４７ ５２ ３９～６２
鄂中南 １２４（２１．３） ７３ ５１ ５１ ４２～６２

２．５　亚型分布
２．５．１　亚型分布特点　所有 ５８１例患者中，ＣＮＶ
２８例，ＭＦＳ５７例，经典 ＧＢＳ患者 ４９６例。不同地区
各亚型所占比例无差异（χ２ ＝４．６４２，Ｐ＝０．７９５）。
除 ＡＭＡＮ外，均是男性多于女性；前驱呼吸道感染
在 ＣＮＶ、ＭＦＳ和 ＡＩＤＰ中均占绝大多数。见表 ４。

表４　不同亚型ＧＢＳ患者的特征

变异型ＧＢＳ
ＣＮＶ ＭＦＳ

经典型ＧＢＳ
ＡＩＤＰ ＡＭＡＮ ＡＭＳＡＮ

患者数 ２８ ５７ １３８ ６１ １５
年龄（岁）ａ ４８（１７） ５２（１６） ５１（１４） ５２（１７） ６２（１４）
男／女ｂ １９／９ ４１／１６ ８８／５０ ２３／３８ １０／５
前驱感染ｃ

　呼吸道感染 １２ １６ ３８ １２ ２
　腹泻 ０ ３ ２ ９ １

注：：平均年龄，括号中的数据为标准差；ａ：Ｐ＝０．０６７（Ｆ＝

２．２１９）；ｂ：Ｐ＝０．００１（χ２＝１７．８７５）；ｃ：Ｐ＝０．００１（χ２＝１８．０１８）。

２．５．２　经典型 ＧＢＳ患者电生理亚型　完成电生理

检查的经典 ＧＢＳ患者中，脱髓鞘型占 ４３．７％，轴突
型占 ２４．３％；其中轴突型包括 ＡＭＡＮ、ＡＭＳＡＮ和无
反应者。见表 ５。

表５　经典型ＧＢＳ患者电生理亚型（ｎ＝３１６）

亚型 例数 比例 ９５％可信区间
ＡＩＤＰ １３８ ４３．７％ ３８．８％～４８．５％
ＡＭＡＮ ６１ １９．３％ １５．４％～２３．２％
ＡＭＳＡＮ １５ ４．７％ ２．７％～６．８％
无反应 １＃ ０．３％ ０．０％～０．９％
不确定 １０１ ３２．０％ ２７．４％～３６．５％

注：：４９６例经典 ＧＢＳ患者中，１８０例无 ＮＣＳ结果；＃：ＮＣＳ是

在病后 ２月进行，最终归为轴突亚型。

２．６　Ｂｒｉｇｈｔｏｎ分级
经典 ＧＢＳ的 Ｂｒｉｇｈｔｏｎ分级诊断中，资料完整的

患者符合 １级标准所占比例明显增高（６２．８％ ｖｓ
３１．３％；χ２＝６７．３０１，Ｐ＜０．００１）。见表 ６。

表６　经典ＧＢＳ患者Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标准的诊断分级　［ｎ（％）］

诊断分级
资料完整的

患者（ｎ＝２４７）
所有患者

（ｎ＝４９６）
１级 １５５（６２．８） １５５（３１．３）
　脱髓鞘、轴突或无反应型 １２４（５０．２） １２４（２５．０）
　不明确型 ３１（１２．６） ３１（６．３）
２级 ８９（３６．０） ２６０（５２．４）
　ＮＣＳ正常 ３３（１３．４） ３３（６．７）
　脑脊液蛋白正常 ５６（２２．７） ５６（１１．３）
　ＮＣＳ缺失 ０（０．０） １１８（２３．８）
　脑脊液数据缺失但ＮＣＳ符合 ０（０．０） ５３（１０．７）
３级 ０（０．０） ６３（１２．７）
　ＮＣＳ和脑脊液数据均缺失 ０（０．０） ５７（１１．５）
　ＮＣＳ正常而脑脊液数据缺失 ０（０．０） ６（１．２）
４级 ３（１．２） １８（３．６）
　进展期大于２８ｄ ２（０．８） ４（０．８）
　脑脊液细胞数＞５０×１０６／Ｌ １（０．４） １（０．２）
　病程缺失 ０（０．０） １３（２．６）

３　讨论
ＧＢＳ发病率在欧洲及北美为 ０．８１／１０万人／年

～１．８９／１０万 人／年［１７］，台 湾 地 区 １．７１／１０万
人［１８］，江苏地区 ０．５９／１０万人［１９］，各地区发病率无

明显差异，可看出 ＧＢＳ发病无明显地区聚集现象。
国外的一项 ｍｅｔａ分析显示［１７］，ＧＢＳ发病率呈现年龄
递增，而我国江苏地区则显示其发病年龄集中于 ７０
～８０岁［１９］。本研究中，ＧＢＳ患者发病年龄集中在
５０岁左右，呈单峰分布，男性明显多于女性。

有 ２／３的患者在发病前 ４周有明确前驱事件，
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其中流感样症状及腹泻所占比例最高［２，６，２０］。本研

究中，超过半数患者存在前驱事件，以呼吸道感染

为主。由于回顾性研究的限制，不能明确微生物种

类及其与亚型的关系，需要完善前瞻性研究来探讨

这一问题。

ＧＢＳ在不同地区的季节分布并不一致，我国北
方地区以夏、秋季为主［１０］，英国则以冬季发病率较

高［２１］，希腊西北部以春季发病人数最多［２２］。在本研

究中，湖北省 ＧＢＳ在不同季节发病人数无明显差
异，与我国江苏地区现有研究结果［１９］相似。

湖北省内各地区 ＧＢＳ患者的性别及年龄无差
异。南部地区患者数更多，北部地区相对较少，原

因不清；可能的因素是，省会武汉位于鄂东南，其医

疗条件或／和医疗水平相对好，经济较为发达，由此
病人数最多；反之亦然。

本研究中，脱髓鞘为 ＧＢＳ的主要亚型，超过
４０％，而轴突型所占比例不足 ２５％。脱髓鞘亚型低
于欧洲及北美地区（６９％ ～９０％）［１，４，５６］；轴突亚型
所占比例与日本［４］（２３％ ～３８％）类似，但远低于我
国北方地区（高达 ６５％ ～７８％）［１，４，５１０］。可能的原
因是，一方面，我国北方地区 ＧＢＳ的研究大多在上
世纪 ９０年代［７１０］，且以农村儿童和青少年为主，２０
多年前的卫生、经济条件差，很多人饮生水、在较脏

的河水游泳，导致空肠弯曲菌感染（前驱因素大多

为腹泻），所以 ＡＭＡＮ的发生率高；另一方面，疾病
谱的变化（例如，２０１０年我国西北地区的 ＧＢＳ就是
以脱髓鞘为主［２３］），以及地域的差异（从而气候等

不同）也是可能的因素，这有待进一步研究。

不同亚型在湖北省内分布无明显差异。国外研

究结果表明，ＭＦＳ男女比例约 ２∶１［２４］。本研究中，
ＭＦＳ患者男女比例约为 ２．６∶１，高于其他亚型；各亚
型发病平均年龄相似，与国外研究结果相同。

ＡＭＡＮ发病与空肠弯曲菌感染相关，而 ＡＩＤＰ的
前驱感染多为巨细胞病毒及 ＥＢ病毒［２５］。本研究

中，ＡＩＤＰ患者呼吸道感染比例明显高于腹泻，提示
其发病可能与呼吸道感染相关病毒有关；另外，ＣＮＶ
和 ＭＦＳ患者，其前驱呼吸道感染在也占绝大多数，
从而间接提示其为脱髓鞘。本研究中，ＡＭＡＮ患者
腹泻比例相对增高，但呼吸道感染也较常见。有研

究表明，空肠弯曲菌感染不止与轴突型 ＧＢＳ相关，
部分患者也可表现为脱髓鞘［２６］，因此，我们需要完

善患者血清学检查及前瞻性研究来验证这一关系。

本研究中，资料完整者 Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标准达 １级者超

过 ６０％，显著高于所有患者中 １级诊断所占比例
（３１．３％）；１级与 ２级所占比例高达 ９８．８％，提示
该标准灵敏度很高，与国外研究一致［１３，１４，２７］。影响

其进一步提升诊断等级的因素，一是脑脊液蛋白正

常（２２．７％），二是电生理检查结果正常（１２．６％）。
在包括资料不完整者的所有患者中，符合 ３、４级诊
断标准的患者比例达 １６．３％，病程缺失患者比例达
２．６％。Ｂｒｉｇｈｔｏｎ３级标准不需要脑脊液及神经电生
理结果，其意义在于在医疗条件尚不完善的基层医

院，若无法行脑脊液或神经电生理检查，医生仍可

通过获取其完整的临床信息提升其诊断分级，从而

提高诊断的准确性。由于本研究基于回顾性病例

分析产生结果，仅能体现 Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标准的灵敏度，关
于其特异度的证明需待进一步完善前瞻性研究。

综上所述，在湖北省，ＧＢＳ患者发病年龄呈单峰
（５０岁左右），男性多于女性，发病季节无差异；在
湖北省不同的地区，ＧＢＳ患者所占比例有所不同
（南部地区病人数更多），但性别、年龄及亚型无差

异；脱髓鞘型为湖北省 ＧＢＳ主要亚型，前驱因素以
上呼吸道感染为主；Ｂｒｉｇｈｔｏｎ标准在湖北省 ＧＢＳ诊
断中有较高的灵敏度，在医疗资源相对缺乏的地

区，获取完善的临床信息有助于提高诊断分级，从

而提高诊断的准确度。
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