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　　［摘要］　目的　探讨急性型胼胝体变性（ＭＢＤ）的临床表现和影像学特点。方法　对该院诊治的３例急性型 ＭＢＤ患者进行

回顾性分析，包括临床表现、实验室检查、影像学检查（头颅ＣＴ、ＭＲＩ）和随访结果。结果　３例患者均急性起病，主要表现为意识

障碍、精神异常、癫痫发作、谵妄性震颤、高热等；ＣＴ与 ＭＲＩ可见胼胝体膝部和压部病灶，ＣＴ示病灶为低密度，ＭＲＩ表现为Ｔ１ＷＩ

等或低信号，Ｔ２ＷＩ高信号，液体衰减反转恢复序列高信号，弥散加权成像（ＤＷＩ）高信号，ＡＤＣ等或低信号；３例均伴发双侧大脑

半球白质对称性病灶，１例出现脑桥臂对称性病灶，１例胼胝体膝部及体部出现类似“三明治”样改变。结论　急性型 ＭＢＤ临床

表现多样，无特异性，但具有特征性影像学表现。
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　　胼胝体变性（ｍａｒｃｈｉａｆａｖａｂｉｇｎａｍｉｄｉｓｅａｓｅ，ＭＢＤ）是一种罕

见的神经系统脱髓鞘疾病，多发生于慢性乙醇中毒患者，确切

的病因、发病机制未明。ＭＢＤ临床表现差异较大，依据病程常

分为急性型、亚急性型、慢性型。ＭＢＤ发病率很低，急性型更

罕见。现对本院收治的３例急性型 ＭＢＤ患者的临床表现和

影像学特征进行回顾性总结分析，结合文献资料，以提高大家

对本病的认识，报道如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料　涪陵中心医院神经内科共收治３例患者，男

性，年龄４５～６５岁，平均５３．７岁；均有长期饮酒史（２０～４０

年），饮白酒２００～８００ｍＬ／ｄ；２例有高血压病史；均无其他特

殊病史，无家族史。３例患者均急性起病，临床表现为意识障

碍，例２合并癫痫发作，例３合并精神异常，谵妄性震颤，大汗。

３例患者病程中均出现高热。

１．２　方法　３例患者均进行实验室检查（包括血、尿、大便常

规，血生化，肝炎标记物，肿瘤标记物等）和头部影像学检查（头

部ＣＴ、ＭＲＩ）。２例患者行脑脊液检查（包括脑脊液常规、生

化、涂片）。２例患者行上腹部ＣＴ检查。对３例患者预后均进

行随访。

２　结　　果

２．１　实验室检查　３例患者血红蛋白轻度降低，波动于１１１～

１１８ｇ／Ｌ（正常值１２０～１６０ｇ／Ｌ），２例患者平均红细胞体积增

大，波动于９６．５～１０３．６ｆＬ（正常值８２．０～９５．０ｆｌ）。３例患者

ｒ谷氨酰脱氢酶明显升高，波动于２７７．０～２３４７．７Ｕ／Ｌ（正常

值１０．０～６０．０Ｕ／Ｌ）。２例患者谷丙转氨酶及谷草转氨酶升

高，分别波动于５０．８～８７Ｕ／Ｌ（正常值５．００～４５．００Ｕ／Ｌ）、

１０９．２０～１４４．７Ｕ／Ｌ（正常值８．００～４０．００Ｕ／Ｌ）。例１患者血

胆红素升高，其中总胆红素８３．３μｍｏｌ／Ｌ（正常值５．００～２４．００

μｍｏｌ／Ｌ），直接胆红素５９．７μｍｏｌ／Ｌ（正常值０．００～１０．００

μｍｏｌ／Ｌ），间接胆红素２３．６μｍｏｌ／Ｌ（正常值０．００～１６．００

μｍｏｌ／Ｌ）。例２患者脑脊液蛋白０．６１ｇ／Ｌ轻度增高（正常值

０．１５～０．４５ｇ／Ｌ），例１、例２患者脑脊液压力、常规均正常。

２．２　影像学检查　３例患者均行头部ＣＴ检查，例１表现为胼

胝体膝部、压部，双侧额叶白质及半卵圆中心对称性低密度改

变（图１ａ）；例２、例３无特殊异常，分别表现为脑萎缩，右侧脑

室前角旁小软化灶。３例患者 ＭＲＩ检查均显示胼胝体膝部及

压部病变，以膝部明显，压部相对较轻，Ｔ１ＷＩ呈等或低信号，

Ｔ２ＷＩ呈高信号，液体衰减反转恢复序列（ＦＬＡＩＲ）呈高信号，
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弥散加权成像（ＤＷＩ）为高信号，表观弥散系数成像（ＡＤＣ）呈稍

低信号（图１ｂ～ｅ）。例１行增强扫描病灶未见强化，但胼胝体

膝部及体部表现为中心夹层状低信号，类似“三明治”样改变，

其边界清楚（图１ｆ～ｇ）。例２出现双侧脑桥臂对称病灶

（Ｔ１ＷＩ低信号，Ｔ２ＷＩ高信号，ＤＷＩ为高信号，ＡＤＣ呈稍低信

号），见图１ｈ～ｉ。３例均出现双侧放射冠、半卵圆中心、额叶白

质病灶，且对称分布，信号特点与胼胝体病灶相同（图１ｊ～ｌ）。

３例患者内囊、皮质下弓形纤维、小脑均未见受累。例１、例２

患者行上腹部ＣＴ检查，均发现肝脏增大。

２．３　治疗和预后　入院后均给予糖皮质激素静脉滴注（地塞

米松１０ｍｇ／ｄ），同时予以大剂量Ｂ族维生素（ＶｉｔＢ１、甲钴胺）、

对症、支持、防治并发症等治疗。３例患者住院期间均出现高

热。例１患者意识障碍进行性加重，入院７ｄ后死亡。例２患

者住院５ｄ后未再抽搐，但遗留反应迟钝，于出院２个月后死

亡。例３患者住院治疗１０ｄ后好转出院，遗留智能减退、反应

迟钝，出院１个月后病情无明显改变。

　　ａ：例１ＣＴ示胼胝体膝部对称性低密度影；ｂ～ｅ：例１ＭＲＩ示胼胝体膝部对称性长Ｔ１长Ｔ２信号，液体衰减反转恢复序列呈高信号，ＤＷＩ为高

信号；ｆ～ｇ：例１磁共振增强扫描示胼胝体病灶无强化，矢状位及冠状位见胼胝体膝部、体部病灶呈“三明治”样改变；ｈ～ｉ：例２ＭＲＩ示双侧脑桥臂

对称性长Ｔ１长Ｔ２信号；ｊ～ｌ：例３ＭＲＩ示双侧半卵圆中心、额叶白质对称性稍长Ｔ２信号，ＤＷＩ为高信号，表观弥散系数呈低信号。

图１　　急性型胼胝体变性患者影像学表现

３　讨　　论

　　ＭＢＤ多发生于慢性乙醇中毒患者，也见于实验性氰中毒

及一氧化碳中毒［１］，确切的病因、发病机制未明，包括乙醇的毒

性效应、神经毒素［２］、营养障碍［３４］等学说，但决定因素至今仍

未明确［５］。本组３例患者均为长期酗酒者。

ＭＢＤ主要病变是胼胝体和邻近白质脱髓鞘和脂肪巨噬细

胞浸润，以胼胝体前部中线部位为重，压部相对轻，在其边缘伴

有胶质增生，炎性改变较轻。少数情况下，小脑脚、半卵圆中

心、放射冠亦可受累，但内囊、皮质下弓形纤维、小脑常不受

累［５］。目前，脑白质特定区域的选择性受累机制尚待阐明。

ＭＢＤ多见于成年中后期，除少数病例外，患者均为男性和

严重的慢性乙醇中毒者，临床表现差异较大，无统一明确分界

的综合征［５］。常根据病程分为急性型、慢性型和亚急性型［６］。

急性型 ＭＢＤ患者表现为急性起病的意识障碍、精神异常、癫

痫发作、构音障碍、共济失调、广泛性肌张力增高和锥体束损害

等，常短期内死亡［７］。

本组患者均为中老年男性，长期酗酒，急性起病，意识障

碍、癫痫发作、精神行为异常、谵妄性震颤；头部 ＭＲＩ提示胼胝

体膝部、压部及邻近白质病灶；符合急性型 ＭＢＤ表现。

本组病例提示意识障碍是急性型 ＭＢＤ最常见的症状，表

现为意识模糊、谵妄等；病程中亦常出现高热，可能与脑部病

变、全身肌肉持续强直震颤、继发感染等因素有关。其次为急

性精神异常，癫痫发作，全身肌强直，谵妄性震颤等。而锥体束

损害、额叶释放征并不明显，与文献报道慢性型 ＭＢＤ患者锥

体束损害突出不同。另外，３例患者均有轻度贫血，２例平均红

细胞体积增大，２例肝功能异常、肝大。２例患者脑脊液检查正

常或轻度蛋白升高，表明颅内炎性改变较轻。

ＣＴ可观察到急性型 ＭＢＤ患者胼胝体膝部和压部低密度

膨胀性改变［８］，但早期易出现假阴性。Ｈｅｉｎｒｉｃｈ等
［７］报道，该

病ＣＴ敏感度为８０％。本组３例患者均行ＣＴ检查，仅例１观

察到胼胝体病灶，其余２例均未见特征性异常。ＭＲＩ显示病

灶敏感，对膝部、压部的病变均能良好显示，矢状位显示体部病

灶较佳［９］。病灶分布以胼胝体为中心，膝部重于压部，向上累

及放射冠、半卵圆中心、额叶白质［５］，向下累及脑桥臂［１０］，呈双

侧对称性分布，极少累及大脑皮质［１１］。信号特点：Ｔ１ＷＩ呈等

或低信号，Ｔ２ＷＩ呈高信号，ＦＬＡＩＲ呈高信号，ＤＷＩ为高信号，

ＡＤＣ呈稍低信号。例１患者增强 ＭＲＩ扫描见胼胝体膝部及

体部类似“三明治”样改变，有报道认为这是本病的特征性影像

学表现之一［１２］。３例患者内囊、皮质下弓形纤维、小脑均未见

明确受累。本组病例影像改变与既往病理研究结果一致［５］。

通过分析３例病例，作者认为头部 ＭＲＩ检查为该病最佳

的诊断手段，Ｔ２ＷＩ、ＦＬＡＩＲ、ＤＷＩ序列均能良好显示病灶，尤

以ＤＷＩ为佳，胼胝体和邻近白质对称性异常高信号为最佳的

诊断线索，而内囊、皮质下弓形纤维、小脑不受累则具有鉴别诊

断意义。

本病尚无特效治疗方法。一般治疗包括戒酒、补充大量Ｂ

族维生素［１３］，对症、支持及防治并发症等。有使用大剂量糖皮

质激素治疗该类患者有效的报道［６］。有报道认为胼胝体外的

半球白质病变和其他部位的多发病灶预示患者预后不佳，往往

短期内死亡，因此，影像学检查可作为评估患者预后的重要依

据之一［８］。本组病例虽经积极治疗，但２例死亡，１例遗留严

重后遗症，提示急性型 ＭＢＤ预后差，但临床预后与颅内病灶
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分布及多少之间的关系尚需进一步总结观察。

急性型 ＭＢＤ的临床表现并无特征性，ＣＴ和 ＭＲＩ的特异

性改变是生前诊断的主要依据。总结本组病例的临床和影像

学特点，作者认为，中老年男性、长期酗酒、急性起病的意识障

碍、精神异常、抽搐、谵妄性震颤，ＣＴ、ＭＲＩ发现胼胝体膝部、压

部及邻近白质对称病灶，即高度提示急性型 ＭＢＤ诊断；伴贫

血、肝大、肝功能异常等支持此诊断，而内囊、皮质下弓形纤维、

小脑受累或脑脊液明显异常则诊断该病需谨慎。但因急性型

ＭＢＤ临床少见，本文病例数较少，上述结论的正确性有待进一

步证实。

参考文献

［１］ 杜怡峰．神经病学［Ｍ］．北京：人民军医出版社，２００１：

１２４．

［２］ ＣｅｌｉｋＹ，ＴｅｍｉｚｏｚＯ，ＧｅｎｃｈｅｌｌａｃＨ，ｅｔａｌ．Ａｎｏｎａｌｃｏｈｏｌｉｃ

ｐａｔｉｅｎｔｗｉｔｈａｃｕｔｅＭａｒｃｈｉａｆａｖａＢｉｇｎａｍｉｄｉｓｅａｓｅａｓｓｏｃｉａｔｅｄ

ｗｉｔｈｇｙｎｅｃｏｌｏｇｉｃｍａｌｉｇｎａｎｃｙ：ＰａｒａｎｅｏｐｌａｓｔｉｃＭａｒｃｈｉａｆａｖａ

Ｂｉｇｎａｍｉｄｉｓｅａｓｅ？［Ｊ］．ＣｌｉｎＮｅｕｒｏｌＮｅｕｒｏｓｕｒｇ，２００７，１０９

（６）：５０５５０８．

［３］ ＲｕｓｃｈｅＳｋｏｌａｒｕｓＬＥ，ＬｕｃｅｙＢＰ，ＶｏＫＤ，ｅｔａｌ．Ｔｒａｎｓｉｅｎｔ

ｅｎｃｅｐｈａｌｏｐａｔｈｙｉｎａｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅｎｏｎａｌｃｏｈｏｌｉｃｆｅｍａｌｅ

ｗｉｔｈＭａｒｃｈｉａｆａｖａＢｉｇｎａｍｉｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．ＣｌｉｎＮｅｕｒｏｌＮｅｕｒｏ

ｓｕｒｇ，２００７，１０９（８）：７１３７１５．

［４］ ＹａｄａｌａＳ，ＬｕｏＪＪ．Ｍａｒｃｈｉａｆａｖａｂｉｇｎａｍｉｄｉｓｅａｓｅｉｎａｎｏｎａｌ

ｃｏｈｏｌｉｃｄｉａｂｅｔｉｃｐａｔｉｅｎｔ［Ｊ］．ＣａｓｅＲｅｐＮｅｕｒｏｌＭｅｄ，２０１３：１

４．

［５］ 维克托，罗普尔．亚当斯维克托神经病学［Ｍ］．７版．郭

斌，译．北京：人民卫生出版社，２００２：１２３５１２３７．

［６］ ＲｕｉｚＭａｒｔíｎｅｚＤＪ，ＰｅｒｅｚＢａｌｓａＡＭ，ＲｕｉｂａｌＭ，ｅｔａｌ．Ｍａｒｃｈｉａｆａ

ｖａＢｉｇｎａｍｉｄｉｓｅａｓｅｗｉｔｈｗｉｄｅｓｐｒｅａｄｅｘｔｒａｃａｌｌｏｓａｌｌｅｓｉｏｎｓａｎｄ

ｆａｖｏｕｒａｂｌｅｃｏｕｒｓｅ［Ｊ］．Ｎｅｕｒｏｒａｄｉｏｌｏｇｙ，１９９９，４１（１）：４０４３．

［７］ ＨｅｉｎｒｉｃｈＡ，ＲｕｎｇｅＵ，Ｋｈａｗ ＡＶ．Ｃｌｉｎｉｃｏｒａｄｉｏｌｏｇｉｃｓｕｂ

ｔｙｐｅｓｏｆＭａｒｃｈｉａｆａｖａＢｉｇｎａｍｉｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．ＪＮｅｕｒｏｌ，２００４，

２５１（９）：１０５０１０５９．

［８］ 徐莎，丁瑶，丁美萍．胼胝体变性６例影像学特点和临床

表现［Ｊ］．中华神经科杂志，２０１３，４６（９）：６０５６０８．

［９］ ＧａｍｂｉｎｉＡ，ＦａｌｉｎｉＡ，ＭｏｉｏｌａＬ，ｅｔａｌ．ＭａｒｃｈｉａｆａｖａＢｉｇｎａｍｉ

ｄｉｓｅａｓｅ：ｌｏｎｇｉｔｕｄｉｎａｌＭＲｉｍａｇｉｎｇａｎｄ ＭＲｓｐｅｃｔｒｏｓｃｏｐｙ

ｓｔｕｄｙ［Ｊ］．ＡＪＮＲＡｍＪＮｅｕｒｏｒａｄｉｏｌ，２００３，２４（２）：２４９２５３．

［１０］马辉，杨宝军，樊建军，等．原发性胼胝体变性并双侧小脑

中脚变性１例［Ｊ］．临床放射学杂志，２００７，２６（１）：７７．

［１１］ＴｕｎｔｉｙａｔｏｒｎＬ，ＬａｏｔｈａｍａｔａｓＪ．ＡｃｕｔｅＭａｒｃｈｉａｆａｖａＢｉｇｎａ

ｍｉｄｉｓｅａｓｅｗｉｔｈｃａｌｌｏｓａｌ，ｃｏｒｔｉｃａｌ，ａｎｄｗｈｉｔｅｍａｔｔｅｒｉｎ

ｖｏｌｖｅｍｅｎｔ［Ｊ］．ＥｍｅｒｇＲａｄｉｏｌ，２００８，１５（２）：１３７１４０．

［１２］ＵｃｈｉｎｏＡ，ＴａｋａｓｅＹ，ＮｏｍｉｙａｍａＫ，ｅｔａｌ．Ａｃｑｕｉｒｅｄｌｅｓｉｏｎｓ

ｏｆｔｈｅｃｏｒｐｕｓｃａｌｌｏｓｕｍ：ＭＲｉｍａｇｉｎｇ［Ｊ］．ＥｕｒＲａｄｉｏｌ，

２００６，１６（４）：９０５９１４．

［１３］ＡｇｇａｒｗａｌＡ，ＫｈａｎｄｅｌｗａｌＡ，ＪｉｌｏｈａＲ．Ａｃａｓｅｏｆｍａｒｃｈｉａｆａｖａ

ｂｉｇｎａｍｉｄｉｓｅａｓｅ：ｃｏｍｐｌｅｔｅｒｅｃｏｖｅｒｙｗｉｔｈｔｈｉａｍｉｎｅ［Ｊ］．ＪＮｅｕ

ｒｏｐｓｙｃｈｉａｔｒｙＣｌｉｎＮｅｕｒｏｓｃｉ，２０１１，２３（２）：２８．

（收稿日期：２０１４１０２５　修回日期：２０１４１２２２）

（上接第１０５９页）

性。提示临床工作者在孕产妇产程开始前注意收集其母亲的

产程进展、临床先兆、产程时间、产程中有无异常情况等信息，

提高对本次分娩产程进展判断的预见性，尤其是其母亲有难产

史的孕产妇要全面评估和监测产程进展，注意有效识别早期难

产因素，采取措施尽早处理，减少难产的发生。

综上所述，孕产妇与其母亲在妊娠分娩过程中的一些现象

和经历具有遗传倾向，这为临床上产前风险评估和难产预测提

供了有价值的依据和预见性指导，应注意将母亲分娩经历和孕

产妇自身情况相结合，科学预测妊娠分娩结局，及早干预异常

情况的先兆，促进分娩结局向良好方向发展，提高产科工作质

量。本研究对妊娠分娩中遗传现象的分析还不够全面和深入，

遗传表象背后的分子生物学依据有待未来进一步探讨。
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