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儿童后部可逆性脑病综合征的 ＭＲＩ表现及发病机制探讨
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　　摘　要：目的　分析儿童后部可逆性脑病综合征（ＰＲＥＳ）的 ＭＲＩ特征，探讨其发病机制。方法　回顾性分析１０例ＰＲＥＳ的

临床及影像资料，基础疾病包括肾病综合征５例，急性肾炎２例，重症肺炎伴高肾素性高血压１例，淋巴瘤化疗１例，噬血细胞性

淋巴组织细胞增生症１例。１０例中７例患儿血压有升高。所有患儿行ＭＲＩ扫描，其中２例增强扫描，２例ＭＲ血管成像（ＭＲＡ）。

结果　ＭＲＩ显示双侧枕顶叶（１０例）、额叶（２例）、颞叶（２例）、基底节区（１例）及双侧小脑半球（１例）皮层及皮层下多发Ｔ１ＷＩ略

低、Ｔ２ＷＩ高信号，４例ＤＷＩ高信号，２例增强后轻度强化，１例 ＭＲＡ表现为基底动脉远端、左椎动脉狭窄。随访 ＭＲＩ显示病灶明

显缩小或消失。结论　ＰＲＥＳ影像特征为枕顶叶皮层及皮层下白质水肿，其发病机制复杂，现有理论不能完全解释所有影像表

现。对有严重基础疾病的患儿应警惕ＰＲＥＳ并及早行 ＭＲＩ检查。
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ｔｈｙｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＰＲＥＳ）是一组以头痛、意识状态改变、癫痫发

作、视觉障碍等神经系统症状为主要临床表现，以后部脑灰白

质受累为主要影像表现的一种临床影像综合征［１］，主要见于高

血压脑病、先兆子痫或子痫、慢性肾功能不全以及服用免疫抑

制剂和细胞毒性药物的患者［２］。ＰＲＥＳ脑部病变大部分为可

逆性，但处理不及时，仍会严重影响患者的预后，因此早期诊断

显得尤为重要。现收集重庆医科大学附属儿童医院１０例

ＰＲＥＳ儿童患者资料，总结分析 ＭＲＩ表现，并探讨其发病

机制。

１　资料与方法

１．１　一般资料　收集该院１０例ＰＲＥＳ儿童患者资料，其中，

男５例，女５例，年龄２～１２岁，中位数８岁。其中肾病综合征

５例，急性肾炎２例，重症肺炎伴高肾素性高血压１例，淋巴瘤

化疗患儿１例，噬血细胞性淋巴组织细胞增生症１例。１０例

中７例血压有升高，约（１１３～１７０）ｍｍＨｇ／（９０～１３０）ｍｍＨｇ，

７例肾脏疾病患儿血压仅１例正常，为１０２／６０ｍｍＨｇ。临床

上主要表现为头痛、意识障碍、癫痫发作以及视力改变等。

１．２　ＭＲＩ检查　所有患儿均行 ＭＲ扫描。采用１．５ＴＭＲ成

像系统（ＳｉｇｎａＥｘｃｉｔｅＨＤ，美国ＧＥ公司），标准头颈联合线圈。

扫描方法：轴位ＳＥＴ１ＷＩ（ＴＲ４００～４５０ｍｓ，ＴＥ８～１２ｍｓ）、

ＦＳＥＴ２ＷＩ（ＴＲ３５００～５０００ｍｓ，ＴＥ９０～１２０ｍｓ）、ＦＬＡＩＲ

（ＴＲ８０００～９０００ｍｓ，ＴＥ１００～１２０ｍｓ）、ＤＷＩ（ＴＲ５０００～

１００００ｍｓ，ＴＥ６０～１００ｍｓ），同时计算得出表观扩散系数

（ＡＤＣ）图；矢状位ＦＳＥＴ２ＷＩ（ＴＲ３５００～５０００ｍｓ，ＴＥ９０～

１２０ｍｓ）；层厚：６ ｍｍ，层距：１ ｍｍ；矩阵 ２５６×２５６，ＦＯＶ

２４ｃｍ×２４ｍ～３６ｃｍ×３６ｃｍ，激励次数２～４次。２例行 ＭＲ

增强扫描，采用钆喷葡胺静脉注射，剂量０．２ｍＬ／ｋｇ。２例行
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ＭＲ血管成像（ＭＲＡ），采用三维时间飞跃法（３ＤＴＯＦ）：ＴＲ３４

ｍｓ，ＴＥ４．３ｍｓ，翻转角２０°，层厚１．２ｍｍ，图像重组采用容积

再现及最大密度投影（ＭＩＰ）。检查过程中对不配合患儿按

０．３～０．５ｍＬ／ｋｇ剂量给予１０％水合氯醛口服镇静。

２　结　　果

２．１　平扫及增强 ＭＲＩ　ＭＲ平扫显示双侧枕顶叶（１０例）、额

叶（２例）、颞叶（２例）、基底节区（１例）及双侧小脑半球（１例）

多发异常信号，以双侧枕顶叶为主，大部分病变不对称，但信号

强度相似。Ｔ１ＷＩ上病灶呈等或略低信号，Ｔ２ＷＩ及 Ｔ２

ＦＬＡＩＲ呈高信号影，以 Ｔ２ＦＬＡＩＲ像显示为佳（图１Ａ、２Ａ）。

ＤＷＩ显示６例病灶呈等或略低信号，表观扩散系数（ＡＤＣ）图

呈等或高信号，４例病灶ＤＷＩ呈高信号（图１Ｂ）。２例行 ＭＲ

增强扫描表现为轻度强化。

２．２　ＭＲＡ检查　１例患儿 ＭＲＡ检查中发现基底动脉远端

及左椎动脉痉挛狭窄（图２Ｂ），另１例大脑前、中、后动脉及其

分支未见明显狭窄。

２．３　随访　通过积极治疗，意识状态改善后进行复查，１０例

患儿原脑内病灶都有明显减小或基本消失（图１Ｃ、Ｄ、２Ｃ）。其

中１例 ＭＲＡ原痉挛狭窄的基底动脉远端、左椎动脉管腔大小

基本恢复正常（图２Ｄ）。

　　Ａ：治疗前Ｔ２ＦＬＡＩＲ示双侧枕顶叶皮层及皮层下高信号；Ｂ：ＤＷＩ示右枕叶高信号；Ｃ、Ｄ：治疗２周后Ｔ２ＦＬＡＩＲ和ＤＷＩ示异常信号基本消失。

图１　　４岁男孩ＰＲＥＳ治疗前后 ＭＲＩ

　　Ａ：治疗前Ｔ２ＦＬＡＩＲ示双侧枕顶叶皮层及皮层下高信号；Ｂ：ＭＲＡ示基底动脉远端及左椎动脉狭窄；Ｃ：治疗１０ｄ后Ｔ２ＦＬＡＩＲ示异常信号基

本消失；Ｄ：ＭＲＡ示原痉挛狭窄的基底动脉远端及左椎动脉管腔大小基本恢复正常。

图２　　６岁女孩ＰＲＥＳ治疗前后 ＭＲＩ

３　讨　　论

ＰＲＥＳ是上世纪９０年代根据影像学表现首次提出的一种

临床影像综合征，当时受技术水平的限制，影像学显示病变仅

限于大脑后部白质区域内，因此将其命名为后部可逆性白质脑

病综合征（ｒｅｖｅｒｓｉｂｌｅｐｏｓｔｅｒｉｏｒｌｅｕｋｏｅｎｃｅｐｈａｌｏｔｈｙｓｙｎｄｒｏｍｅ，

ＲＰＬＳ）。随着 ＭＲＩ技术的不断进展，发现该病同样累及灰质

区域，于是在２０００年 Ｃａｓｅｙ等
［３］对其进行了重新定义，即

ＰＲＥＳ。ＰＲＥＳ的诊断标准包括：（１）头痛、意识障碍、癫痫发作

及视力改变等急性神经毒性表现；（２）有高血压、子痫／先兆子

痫、感染、自身免疫性疾病、使用免疫抑制剂或细胞毒性药物等

因素；（３）影像学显示双侧顶枕叶为主的脑白质和（或）皮质水

肿；（４）合理治疗后临床表现明显改善或消失，影像学病灶缩小

或完全消失；（５）排除其他可能的脑病。本组所有病例符合上

述诊断标准。

ＰＲＥＳ病因复杂，发病机制至今仍不完全清楚。目前较多

支持高灌注学说或血管内皮损伤学说［４６］。ＰＲＥＳ的发病部位

主要位于大脑后部，即后循环区域，可能与交感神经纤维在大

脑分布不一致有关，大脑前循环区域的交感神经数量较后循环

区域多，当血压突然升高时，交感神经的刺激可引起前循环血

管反应性收缩，后循环由于交感神经纤维支配较少，血管调节

能力相对较弱，高血压时容易出现灌注增加，从而导致血管源

性脑水肿。免疫抑制剂和细胞毒性药物如环孢素、顺铂等可以

直接损害血管内皮细胞而引起血脑屏障的通透性增加，即使在

血压正常时，也可产生脑水肿。本组３例血压正常，但存在严

重的基础性疾病，在此基础上都使用了大量药物，这些药物可

能会引起血管内皮细胞的损伤，从而引起脑水肿。另７例存在

血压升高，根据ＰＲＥＳ高灌注学说，血压升高超过交感神经对

血管的调节能力，此时血管应处于扩张状态，然而，本组有１例

ＭＲＡ检查时发现基底动脉远端及左侧椎动脉痉挛，这似乎与

高灌注学说相矛盾。另外，本组中４例ＤＷＩ出现高信号，提示

细胞毒性水肿，而细胞毒性水肿多为缺血所致，同样不能用高

灌注学说来解释，因为后者引起的脑水肿多为血管源性水肿。

因此，除了血管内皮损失学说和高灌注学说外，ＰＲＥＳ还可能

存在更为复杂的发病机制。作者认为，在ＰＲＥＳ发病过程中，

脑缺血性损伤的出现可能先于高血压，血压升高只是为了抵抗

脑缺血状态而发生的一种代偿性反应。由于本组为回顾性分

析，大部分病例未行 ＭＲＡ检查，血管痉挛出现的概率以及血

管痉挛与高血压出现的先后关系并不明确。对更多病例采用
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ＭＲＡ和灌注成像研究有望了解血管痉挛和高血压之间的关

系，这也有助于进一步揭示ＰＲＥＳ的发病机制。

ＰＲＥＳ的典型 ＭＲＩ表现为双侧枕顶叶皮层及皮层下白质

内异常信号，大多不完全对称。Ｔ１ＷＩ上病灶主要呈等或略低

信号，Ｔ２ＷＩ及ＦＬＡＩＲ上呈高信号，以ＦＬＡＩＲ像显示为佳。

本组病例中有１例Ｔ１ＷＩ及Ｔ２ＷＩ上病灶不明显，可能与病灶

位于脑表面而受周围脑脊液信号干扰有关，Ｔ２ＦＬＡＩＲ可以抑

制脑脊液信号，对脑表面附近病灶的显示更为清晰。随着近年

来报道病例的增多，发现ＰＲＥＳ病灶部位不仅仅局限于大脑后

部，还包括脑干、丘脑、小脑等［７９］。本组１０例患儿除了双侧顶

枕叶均有明显的影像学改变外，６例颞叶、额叶、基底节区或小

脑半球也有累及，与文献报道基本一致。

儿童ＰＲＥＳ影像学表现虽然有一定特点，但仍需与其他疾

病相鉴别，包括各种原因引起的急性脑梗死、肿瘤浸润和脱髓

鞘脑病等［１０］。诊断ＰＲＥＳ的关键是结合临床有突发血压急剧

升高或相关诱发因素等病史，在做出初步诊断后，经过短期治

疗后随访，临床和影像学表现均有明显改善，即可确诊。因此

及时的 ＭＲＩ复查对ＰＲＥＳ的鉴别诊断具有重要意义。

总之，由于儿童在表述病情方面较成人差，对于有严重基

础性疾病的患儿在长期使用免疫抑制剂或细胞毒性药物的情

况下，应该密切监测血压变化，部分患儿脑部影像学改变可能

在临床表现出现之前就已经存在，对于此类患者，早期进行

ＭＲＩ检查显得尤为重要。
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