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急 性 播 散 性 脑 脊 髓 炎 (acute disseminated 
encephalomyelitis, ADEM) 是以中枢神经系统急性炎
症脱髓鞘为特征的细胞免疫介导的自身免疫性疾
病，常见于儿童和青少年 [1]。由于临床表现错综复
杂，临床诊断特异性指标少，尤其是与感染性脑
炎区分困难，部分患者虽经过积极治疗仍遗留一
定的神经系统后遗症，故尽早正确诊治极为重要。
现将我院收治的 39 例初诊为 ADEM 患儿的临床资
料总结分析如下，以提高诊治水平。

1　资料与方法

1.1　研究对象

我 院 2003 年 1 月 至 2010 年 10 月 收 治 的 39
例 ADEM 患儿，其中男 30 例，女 9 例，男女比
例 为 3.3:1。 发 病 年 龄 12 个 月 至 15 岁 3 个 月，
平均年龄 6±3 岁，其中以 3~7 岁多见（21 例，
54%）。
1.2　诊断标准

主要依据临床和辅助检查综合判断，符合
ADEM 诊断 [1]：（1）病前智力运动发育正常；（2）
起病呈急性或亚急性，出现脑或脊髓的神经系统
异常表现；（3）MRI 多发异常信号，以白质病变
为主；（4）病前可有感染史或疫苗接种史；（5）
排除其他病因所致。
1.3　方法

对 39 例临床初诊为 ADEM 的患儿的临床资料
进行回顾及随访研究，并对其临床特点及预后进
行分析。

2　结果

2.1　发病诱因

39 例患儿中，病前有感染史者 31 例（79%），

其中上呼吸道感染 17 例（44%），脑炎 7 例，肺
炎 3 例，支气管炎 1 例，麻疹 1 例，传染性单核
细胞增多症 1 例 , 急性阑尾炎 1 例；疫苗接种后发
病 3 例（8%），其中脊髓灰质炎疫苗 1 例，水痘
疫苗 1 例，甲肝疫苗 1 例。前驱感染至出现神经
系统症状的时间为 5 d 至 6 周，以 7 d 为多（7 例）。
2.2　临床表现

2.2.1　首发症状　　头痛头晕 13 例，肢体活动障
碍 7 例，共济失调 7 例，抽搐 4 例，复视 3 例，
精神差 3 例，外展受限、排尿障碍、视力下降各 2 例，
意识障碍、面神经瘫痪、眼痛、眼睑下垂、流涎、
运动性失语、精神异常各 1 例。
2.2.2　一般临床症状及体征　　发热 15 例，多为
低热；神经系统表现：意识障碍 22 例，瘫痪 16 例，
共济失调 16 例，头痛头晕 l4 例，颅神经受累 14
例（不对称的视力下降 9 例，眼痛 2 例，复视 7 例，
眼球运动障碍 5 例，水平眼震 9 例，垂直眼震 3 例，
面神经瘫 5 例，呛咳 4 例，软腭高度不对称 2 例，
伸舌偏斜 1 例），抽搐发作 11 例（均无癫癎病史，
其中 3 例既往有发热抽搐病史），脑膜刺激征 11 例，
脊髓表现 7 例（排尿障碍 6 例，四肢轻瘫痪 5 例，
截瘫 1 例），不自主运动 6 例，运动性失语 2 例。
2.3　实验室检查

2.3.1　脑脊液检查　　脑脊液检查 25 例，其中异
常 8 例，包括脑脊液压力增高 1 例；白细胞数升
高 6 例（15%，12~256/mm3），多为 20~36/mm3，
仅 1 例为 256/mm3，以单核细胞为主 4 例；蛋白
升高 3 例（13%，43~61 mg/dL）。病原学检查均
未见异常。13 例作免疫学检测均有异常：脑脊液
IgG 鞘内合成率增高 12 例，IgG 指数增高 9 例。
2.3.2　神经电生理检查　　38 例行常规脑电图检
查，21 例异常（55%），表现为背景慢波增多，3
例伴有尖慢或棘慢波；21 例作视觉诱发电位（VEP）
检查，15 例异常（71%），表现为 P100 潜伏期延长，
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波幅下降；20 例听觉诱发电位（BAEP）中有 6 例
异常（30%），主要表现为间期延长、波幅下降或
波形分化差。
2.4　影像学检查

38 例患儿行头颅 MRI 检查（于出现神经系统
症状后的 1 d 至 1 个月），其中 36 例（95%）异
常，主要表现脑内多发长 T1 长 T2 信号，水抑制成
像 (FLAIR) 序列呈高信号，1 例见水肿带。病灶分
布以白质为主，灰质亦可受累，分布不完全对称。
异常信号分布部位为：30 例皮质下白质受累，脑
干 l8 例，基底节 15 例，小脑 13 例 , 丘脑 12 例，
胼胝体 1 例。8 例行脊髓 MRI 检查，异常 5 例，主
要累及颈、胸段，表现为长 T2 信号或脊髓肿胀。
7 例作强化 MRI 检查，其中 2 例异常，表现为环形
或点状强化各 1 例。

39 例患儿行头颅 CT 检查，其中 7 例异常，表
现为皮层下多发低密度影。
2.5　治疗与随访

2.5.1　药物治疗　　所有病例均应用皮质类固醇
激素治疗。甲基泼尼松龙 7.5~27 mg/kg.d 冲击治
疗 3~5 d，后逐渐减量 , 每 3 d 左右减半量，至相
当 于 泼 尼 松 1.0~2.0 mg/kg.d 时 改 为 口 服 泼 尼 松
（1.0~2.0 mg/kg.d）巩固治疗，总疗程 2~5 个月。
29 例重症病例合用静脉用丙种球蛋白 1~2 g/kg, 并
予止惊、减轻脑水肿、神经保护、维持水、电解质
及酸碱平衡等对症、支持治疗，恢复期给予高压氧、
康复治疗。
2.5.2　随访　　39 例患儿治疗 7~14 d 后病情均开
始好转。8 例脑脊液异常者治疗 10~21 d 后复查均
正常；21 例脑电图异常者治疗 8~14 d 后复查脑电
图均较前好转或正常；36 例头颅 MRI 检查异常者
治疗后 11~33 d 复查 MR：2 例出现新病灶，2 例好
转 + 新病灶，1 例无变化，1 例出现基底节区软化
灶，其余 30 例显示原病灶范围缩小、数目减少，
2 例出现脑室及脑外间隙增宽，单相型患者中的 19
例在病后 3~6 个月复查 MRI，其中 10 例（53%）
显示原病灶完全消失。

39 例患儿中，失访 3 例，36 例随访 2~7 年（平
均随访2年8个月）。5例在发病后3~5个月再次发病，
再次予甲基强的松龙冲击治疗，仍然有效；2 例转
为多发性硬化，按多发性硬化治疗及随访；留有运
动障碍后遗症 2 例（偏瘫 + 中枢性面瘫、构音不清
1 例，扭转痉挛 1 例），继发性癫癎 1 例，用抗癫
癎药物治疗控制良好；其余 31 例全部恢复正常。36
例随访患儿中，31 例（86%）为单相型，3 例为多相型，
1 例为复发型，1 例为 1 次复发及 1 次多相过程。

3　讨论

ADEM 是一种中枢神经系统急性脱髓鞘性疾
病 , 由细胞免疫介导，其机制可能是病毒感染和疫
苗接种诱发了 T 细胞亚类介导的细胞免疫反应，
机体对脑组织髓鞘碱性蛋白致敏，产生抗髓鞘碱
性蛋白抗体，导致抗原抗体反应使髓鞘脱失 [2]。本
病好发于儿童和青少年。儿童 ADEM 好发于 3 岁
以后，3~5 岁为发病高峰期，本组资料中 3~7 岁病
例占 54%，符合文献报道 [1]。男女发病率一致或
男性稍高，本组资料中男性病例多于女性，男女
比例为 3.3:1。

本病大多有明确的诱因，本资料显示病前有
感染史的占 79%，其中 44% 为上呼吸道感染。疫
苗接种后 3 例（8%），脊髓灰质炎疫苗、水痘疫
苗各 1 例，在接种后 14 ~20 d 出现，1 例接种甲肝
疫苗后仅 4 d 即出现，考虑可能与后者为减毒活疫
苗有关。感染及疫苗接种占 87%，可见二者仍是
ADEM 的主要诱因，以感染为著，与文献报道感
染和疫苗接种占 70％基本一致 [3-4]。

虽然本病引起的神经系统症状常常复杂多样，
但临床仅出现单一神经系统症状者并不少见，本
组病例中有 7 例（18%）为单一神经系统症状，其
中抽搐 3 例、小脑共济失调 2 例、视物不清及外
展受限各 1 例，但头颅 MRI 检查发现多发白质病灶，
其余则出现脑膜、脑实质、小脑、锥体外系及脊
髓多部位受累表现 [5]，其中以意识障碍、肢体运动
障碍、共济失调为多见，颅神经受累中以视力下降、
眼球运动障碍、复视及面瘫多见，脊髓症状较轻，
以排尿障碍多见，有的仅出现轻瘫痪，未发现感
觉异常的病例。

本病头颅 MRI 早期即可出现脑白质内不对称
的多发片状和点状病灶，可同时累及脑干、小脑、
基 底 节 区 或 皮 层， 在 T1WI 呈 低 信 号，T2WI 及
FLAIR 序列呈高信号 [6]，对本病诊断有一定特异性。
本组病例中头颅 MRI 阳性率 95%，与报道 91％
的阳性率相符 [7]。在病后 1 d 作 MR 检查即可发现
异常病灶，提示对怀疑 ADEM 的应早期进行头颅
MRI 检查。MR 所示病灶越大，神经功能障碍也越
严重，而病灶数目与临床表现无关，病灶大小及
数目与病程及预后均无关 [8]。有 19 例单相型患儿
在病后 3~6 个月复查 MRI，其中 10 例（53%）显
示原病灶完全消失，其余为原病灶范围缩小、数
目减少，与文献报道相符 [8]，仅 1 例病毒性脑炎后
ADEM 患儿 MR 检查出现基底节区软化灶，考虑为
脑炎所致 [9]。
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本病应与感染性脑炎鉴别，二者均可出现发
热、头痛、精神行为异常、意识改变、抽搐等，
临床经过及影像学表现是鉴别诊断的关键。感染
性脑炎多有与神经系统症状伴行的发热，脊髓受
累罕见，且多累及额颞叶皮质及近皮质下白质，
MR 病灶以灰质受累为著，为斑片状、脑回状、斑
点状，强化扫描呈斑片状或脑回状强化 [10]，脑脊
液病原学可有阳性发现；而 ADEM 的发热多为前
驱感染，神经系统表现更复杂多样，意识障碍相
对较轻，MRI 以白质受累为主，脑脊液病原学检
查无异常。本组病例中 7 例患儿曾诊断为无菌性
脑炎或脑膜炎，7 例脑脊液检查均显示存在非化脓
性异常表现，病原学检查未见异常，其中 6 例头
颅 MR 检查均显示多发异常（其中 2 例以灰质病
变为主），其中 5 例合并基底节异常信号，予对
症治疗后病情好转，复查头颅 MR 显示病灶缩小，
部分消失，均在体温正常、症状趋于好转后间隔
3~5 周再次出现神经系统异常，表现为视力下降、
头痛、抽搐、精神异常、共济失调、瘫痪等，复
查头颅 MR 示脑白质内多发异常信号影再次出现
新病灶。首次即为 ADEM 事件，还是无菌性脑炎
后继发 ADEM, 或者病毒感染与脱髓鞘病变同时存
在，有待于进一步研究。有时二者区分比较困难。
扩散加权成像 (diffusion weighted imaging，DWI) 病
毒性脑炎病灶表观扩散系数（ADC）值和相对表
观 扩 散 系 数 (rADC) 值 降 低，ADEM 则 升 高， 提
示 DWI 尤其是 ADC 值和 rADC 值能较好地鉴别病
毒性脑炎和 ADEM，且扫描时间短，是对常规序
列有益的补充 [11]。磁共振波谱分析发现 ADEM 急
性期脂质峰值上升而肌醇／肌酸比下降，提示磁
共振波谱分析在 ADEM 诊断中具有较好的应用价
值 [12]。用 ELISA 或 FACS 方法作抗 -MOG（myelin 
oligodendrocyte glycoprotein） 抗 体 的 定 量 检 测，
ADEM 的患者是增高的，虽然其敏感性不高，不
能作为疾病特异性的生物学标记，但对于诊断困
难的病例可以帮助鉴别诊断 [13]。同时提醒临床医
师对脑炎患者应注意随访，病情出现反复时应及
时复查 MR。同时应注意除外其他疾患所致，如
线粒体病中的线粒体脑病 - 乳酸酸中毒 - 卒中样
发 作 综 合 征（mitochondrial encephalopathy-lactic 
acidosis-strokelike)，可合并多系统受累，如肌无力
或肌痛，眼及肾脏受累，内分泌腺受累，乳酸酸
中毒，血丙酮酸增高，肌活检可发现破碎样红纤
维等，基因突变分析可有阳性发现，预后不良；
基底节异常时应注意有机酸代谢病，尿串联质谱 -
色谱分析有助于鉴别诊断。

临床上在对症治疗的基础上使用皮质类固醇
激素和丙种球蛋白冲击治疗，早期、足量、足疗
程应用免疫治疗是提高治愈、好转率、降低致残
率的关键。本组病例皮质激素应用总疗程为 2~5
个月，复发率低，86％为单相型，与文献报道相
符 [1]。共 5 例呈多相或复发病程，2 次 ADEM 事件
间隔 3~5 个月，故建议至少随访半年。仅有 2 例
患儿呈 3 次 ADEM 经过，与多发性硬化明显不同。
仅 3 例遗留后遗症 , 大多预后良好。

总之，本病虽然临床表现复杂多样，但影像
学检查显示多发的脱髓鞘改变，为本病的确诊提
供了主要依据，随着 MRI 的广泛开展，本病的误
诊率逐渐降低，本研究也提示对临床仅出现单一
神经系统症状者不要忽略本病。
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