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·病例报告·

儿童急性淋巴细胞白血病并发可逆性
后部白质脑病综合征１例
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　　患儿，女，８岁，因间断发热２０余 ｄ，咳嗽２ｄ入
院。入院时查体：Ｔ４１℃，Ｐ１２５次／ｍｉｎ，Ｒ３０次／ｍｉｎ，
ＢＰ１０５／７５ｍｍＨｇ。神志清楚，贫血貌，颈部可触及
蚕豆大小淋巴结数枚，质韧无触痛，周身无皮疹。双

肺呼吸音粗，无罗音。心音有力，节律规整，可闻及

Ⅱ级收缩期杂音。腹软，肝肋下未触及，脾肋下
２ｃｍ。入院后经骨髓穿刺等检查确诊为急性淋巴细
胞白血病（ａｃｕｔｅｌｙｍｐｈｏｂｌａｓｔｉｃｌｅｕｋｅｍｉａ，ＡＬＬ）Ｌ２
型，无中枢神经系统浸润，给予 ＶＤＬＰ方案（长春新
碱、柔红霉素、左旋门冬酰胺酶、泼尼松）诱导治疗。

化疗第３天行两联鞘注（甲氨蝶呤、地塞米松）１次，
第８、１５天各行三联鞘注（甲氨蝶呤、阿糖胞苷、地
塞米松）１次，脑脊液常规、生化检查及瘤细胞检查
均正常。化疗第１８天，因合并感染暂停化疗，给予
“头孢米诺”联合“硫酸阿米卡星”抗炎治疗，未见好

转，后改抗生素为“美罗培南”，同时应用丙种球蛋

白提高机体抵抗力，酌情间断输血。因存在低钠血

症及低蛋白血症，给予补液治疗以及输注血浆补充

蛋白。化疗第２４天，患儿突然出现抽搐，表现为意
识丧失，口角及鼻翼抖动，双眼向左上方凝视，持续

约１０ｍｉｎ，共发作２次。查体：Ｔ３６．５℃，Ｐ１５０次／ｍｉｎ，
Ｒ３０次／ｍｉｎ，ＢＰ１２０／８５ｍｍＨｇ。双瞳孔等大正圆，
直径５ｍｍ，对光反应略迟钝，颈软，肌张力减低，双
侧巴宾斯基征阴性。血常规：ＷＢＣ１．９８×１０９／Ｌ，Ｎ
０．７７８，Ｌ０．１８７，ＨＢ７８ｇ／Ｌ，ＰＬＴ３４×１０９／Ｌ。急查血
气分析示：ｐＨ７．２９，ＰＣＯ２１８ｍｍＨｇ，ＰＯ２２１９ｍｍＨｇ，
Ｎａ＋１２３ｍｍｏｌ／Ｌ，Ｋ＋３．５ｍｍｏｌ／Ｌ，Ｃａ２＋３．５ｍｍｏｌ／Ｌ，
ＳａＯ２１００％（鼻导管吸氧状态下）。颅脑 ＣＴ显示无
颅内出血及颅内感染征象。化疗第２７天行脑电图
检查示右侧颞枕部广泛δ、θ波，化疗第３０天行颅脑
ＭＲＩ检查示：双侧枕叶、顶叶及左侧额叶皮质区可见

不规则长Ｔ２信号，ＦＬＡＩＲ呈高信号（图１Ａ）。经止
抽、降低颅内压等对症治疗，３ｄ后症状消失，血常
规恢复正常后出院。１个月后复查颅脑ＭＲＩ示原有
大脑半球多发病灶完全消失（图１Ｂ）。随访６个月，
后续化疗未再出现上述症状，确诊为可逆性后部白

质脑病综合征（ｒｅｖｅｒｓｉｂｌｅｐｏｓｔｅｒｉｏｒｌｅｕｋｏｅｎｃｅｐｈａｌｏｐａ
ｔｈｙｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＲＰＬＳ）。

　　图１　颅脑 ＭＲＩ影像　Ａ：化疗第３０天头 ＭＲＩ显示顶、枕
部多发病灶，箭头所示；Ｂ：诱导结束出院１个月后原有病灶消失。

讨论：ＲＰＬＳ是一种以头痛、癫
!

发作、视觉异

常、意识与精神障碍为主要临床表现和可逆性双侧

脑后部对称性病变为主要神经影像学表现的临床
影像学综合征，最早由Ｈｉｎｃｈｅｙ等［１］于１９９６年首先
报道。近年来，国内外关于 ＲＰＬＳ的报道逐渐增多，
但以成人居多，儿童ＲＰＬＳ报道相对较少。

ＲＰＬＳ发病原因很多，最常见为高血压，其次是
非高血压性因素，如使用免疫抑制剂和细胞毒性药

物治疗。还有文献报道，利妥昔单抗、α干扰素、促
红细胞生成素、粒细胞集落刺激因子的应用也与

ＲＰＬＳ的发生有关［２］。Ｈｉｎｃｈｅｙ等［１］认为可能与高

血压、体液潴留以及免疫抑制药物对血管内皮细胞
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产生的细胞毒性作用引起的脑部毛细血管渗漏综合

征有关。Ｐａｎｉｓ等［３］报道了４例儿童急性淋巴细胞
白血病在诱导缓解治疗期间并发ＲＰＬＳ，其中３例伴
有白血病中枢神经系统浸润，他们认为激素的应用

导致高血压可能是诱发ＲＰＬＳ的触发点。Ｓｈｉｎ等［４］

的报道则认为可能与鞘内注射或化疗药物相互作用

有关。还有报道可能与左旋门冬酰胺酶的应用有

关［５］。本例为急性淋巴细胞白血病患儿，应用了泼

尼松、左旋门冬酰胺酶、甲氨蝶呤等多种化疗药物，

并接受了鞘内注射治疗，在骨髓抑制期曾应用粒细

胞集落刺激因子、丙种球蛋白，间断输血，发病时血

压较基础血压略升高，并同时存在低钠血症及低蛋

白血症，考虑其发病是多种因素共同作用所致。

ＲＰＬＳ通常急性起病或亚急性起病，以头痛、癫
!

发作、视觉异常、精神状态改变四联征为特点。癫

!

可以是神经系统首发症状，也可以是唯一表现。

首发可以是部分发作，也可发展为全身发作，大多数

患者有反复癫
!

发作，但也有只发作１次者。几乎
所有的患者都有视觉异常，提示病变累及大脑后循

环供血的枕叶视觉中枢。精神状态改变包括精神混

乱、神志不清、语言含糊、应答迟钝、记忆力减退、注

意力下降、定向力障碍等。该病的重要临床特点是

及时对症治疗或中断正在使用的免疫抑制剂和细胞

毒性药物，可使患者的临床症状、体征在数小时至数

天内恢复。

根据文献报道［６］，ＲＰＬＳ典型影像学特点为皮
质下脑水肿，以双侧顶、枕叶最为多见，其他部位也

可出现，距状沟和枕叶中线旁结构通常不受累。通

常病变白质重于灰质，后循环重于前循环。ＣＴ显示
为双侧大脑后部以白质为主的低密度灶，在 ＭＲＩ的
Ｔ１ＷＩ上为等信号或低信号改变，在 Ｔ２ＷＩ上为高信
号改变，这与急性脑梗死的影像学表现相同，可应用

ＭＲ弥散成像（ｄｉｆｆｕｓｉｏｎｗｅｉｇｈｔｅｄｉｍａｇｉｎｇ，ＤＷＩ）和表
观弥散系数（ａｐｐａｒｅｎｔｄｉｆｆｕｓｉｏｎｃｏｅｆｆｉｃｉｅｎｔ，ＡＤＣ）图
加以区分。目前认为ＲＰＬＳ是由急性大脑白质血管
源性水肿引起，其 ＭＲＩ的 ＤＷＩ为等或略高信号改
变，ＡＤＣ图为高信号改变，而急性脑梗死为细胞源
性水肿，ＤＷＩ为高信号改变，ＡＤＣ图为低信号改变，
这可以将两者相鉴别。ＲＰＬＳ的影像学异常通常会
在１～３个月后完全消失。本例患儿病变主要累及
双侧枕叶和顶叶，１个月后复查ＭＲＩ病变完全消失，
符合ＲＰＬＳ的影像学可逆性特点。

ＲＰＬＳ的诊断主要依据病史、特征性的临床表现
和神经影像学表现（尤其是 ＭＲＦＬＡＩＲ、ＤＷＩ和
ＡＤＣ），以及经过积极有效的治疗后１～２周临床症

状及体征消失或恢复至病前水平，复查神经影像学

检查正常或恢复至病前表现，可以明确诊断。但是，

应注意与基底动脉尖综合征、脑静脉窦血栓形成、脱

髓鞘性疾病、脑动脉炎等鉴别，以上各种疾病均无

ＲＰＬＳ典型的完全可逆性病程特点，可以鉴别。治疗
主要是去除病因，控制血压；停用或减量正在使用的

免疫抑制剂和细胞毒性药物；控制癫
!

发作；酌情应

用脱水剂，减轻脑水肿；注意水、电解质平衡，纠正低

钠血症，加强营养支持，同时积极治疗原发病，防治

并发症。由于激素可能导致血压升高和血管内皮功

能障碍，是ＲＰＬＳ的危险因素之一，因此在治疗上不
主张常规应用激素，而对于正在使用激素的病例，建

议停用或减量，血压控制后可重新考虑应用［７］。本

例在发病时已停用左旋门冬酰胺酶、长春新碱等细

胞毒性药物，给予对症止抽治疗，同时将原有的泼尼

松口服减量，并积极纠正低钠血症及低蛋白血症，

３ｄ后症状消失。应当注意的是，近年来有国外文献
报道，本病并非在任何情况下都是可逆的，未得到积

极合理有效治疗的患儿可能会随着病情的进展而出

现脑梗死或出血而造成永久性神经损害，甚至死

亡［８］。因此，早诊断、早治疗对本病的预后具有非

常重要的意义。
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