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儿童可逆性后部脑病综合征研究进展

刘京　综述　　秦炯　审校

（北京大学人民医院儿科，北京　100044）

［摘要］　可逆性后部脑病综合征是一种临床神经影像学综合征。临床特点包括头痛、意识障碍、癫癎发

作及视觉障碍。影像学特征为大脑后部白质或（和）灰质病变。该病发生机制尚未完全明确，内皮损伤机制可

能是关键因素。基础疾病是发病的重要因素，也是临床诊断的关键线索。大多数病例预后良好，临床和影像学

异常可恢复。但严重病例如合并急性脑出血或大面积后颅窝水肿，导致梗阻性脑积水或脑干受压者可出现严重

神经系统损害，常遗留后遗症，甚至导致死亡。早期识别，积极、恰当的治疗具有十分重要的意义。
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Abstract: Posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES) is a clinico-neuroradiological entity affecting 
the posterior brain, i.e. occipital and parietal lobes. The syndrome are characterized by headaches, altered mental status, 
seizures, and visual disturbances. Although the pathogenesis remains unclear, endothelial dysfunction may be a key 
factor. The basic disease may play a crucial role in the incidence of PRES. In most cases, PRES resolves spontaneously 
and patients show both clinical and radiological improvements. In severe forms, PRES might cause substantial morbidity 
with sequel and even mortality, as a result of acute hemorrhage or massive posterior fossa edema causing obstructive 
hydrocephalus or brainstem compression. Early identification, active and appropriate treatment is very important.                                                                                        

[Chin J Contemp Pediatr, 2016, 18(8): 787-791]
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可逆性后部脑病综合征（posterior reversible 

encephalopathy syndrome, PRES）由 Hinchey 等 [1]1996

年首次报道，是一种多种病因引起的以中枢神经

系统受损为主的临床影像学综合征。临床特征以

头痛、视觉障碍、意识障碍和惊厥发作为主，影

像学改变以双侧大脑半球后部白质对称性受累为

特征性表现，积极治疗后大多数患者的临床症状、

影像学异常能够完全恢复。

随着临床经验的积累和研究的深入，目前认

为本病不仅累及白质，灰质受累也很常见。严重

者会导致神经系统不可逆性损害而遗留后遗症，

甚至危及生命。早期诊断、及时治疗对改善预后

具有重要意义。现将 PRES 的最新研究进展进行综

述，以助提高临床医生的早期认识和诊断水平，

及时治疗，改善预后。

1　病因及发病机制

1.1　病因

儿童 PRES 病因多样。多数患儿存在较为严重

的基础疾病，如急性肾小球肾炎及其他相关肾病、

继发性高血压、急性淋巴细胞白血病、过敏性紫癜、
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镰状细胞贫血、溶血尿毒综合征、噬血细胞综合

征、自身免疫性疾病等 [2-5]。其中以高血压最为常

见，但由于儿童脑血流自动调节阈值（下限平均

40 mm Hg 左右）较成人（下限 50~60 mm Hg）低，

发病时的平均血压也相对较低 [6]。而患有免疫性疾

病或应用免疫抑制剂和细胞毒性药物（如环孢素

A、他克莫司、索拉菲尼）也是 PRES 的常见诱因，

甚至发生在用药几个月后，即使血清药物浓度正

常也可发生 [7]。有报道高钙血症、大剂量静脉注射

丙种球蛋白、腰椎穿刺术、腹膜透析等也可导致

PRES，机制不明 [8-10]。

1.2　发病机制

PRES 的确切发病机制仍不清楚。目前主要有

两种学说：脑血流灌注突破学说、血管内皮细胞

受损学说。

（1）脑血流灌注突破学说  正常情况下，脑

灌注压会波动在 50~150 mm Hg 之间，但通过脑血

流自身调节机制可使脑血流维持相对稳定。然而

快速进展的高血压超过血管自身调节的上限，脑

血管自动调节能力短暂丧失，导致高灌注，血脑

屏障破坏，血浆大分子物质等渗透到间质，从而

造成血管源性脑水肿 [11]。由于脑白质主要由神经

纤维细胞的髓鞘纤维、小动脉和毛细血管构成，

组织结构较疏松，大脑皮质比白质结合更为紧密，

比白质更容易抵抗大量水肿液的积聚，因此渗出

液更容易潴留在白质，特别是分水岭区域 [12]。而

脑血管的交感神经系统也是脑血流自动调节的生

理机制的重要组成部分。由于椎 - 基底动脉系统

较颈内动脉系统缺少交感神经支配，导致后循环

区域脑血管的自动收缩性能下降，故大脑后部白

质更易发生脑水肿。

（2）血管内皮损伤学说  某些致病因素（如

药物或免疫复合物等）可对毛细血管内皮细胞产

生作用，引起过度的细胞因子释放，从而直接或

间接引起血脑屏障结构和功能破坏，导致脑水肿。

在炎症反应或免疫紊乱时，淋巴细胞及单核细胞

激活会引起细胞因子如 TNFα、IL-1、IFN-γ 释放，

引起内皮细胞活化，从而分泌血管活性因子，提

高血管通透性，导致脑间质水肿 [13]。

上述两种学说中，脑血流灌注突破学说可用

于解释显著血压改变、高血压危象及大多数子癎

发作相关的 PRES，但难以解释的是，15%~20%

的患者发病时血压正常或低于正常，且在血压升

高患者中，仅不到一半患者有明确证据表明其血

压升高至脑血流调节上限 140~150 mm Hg 以上 [11]。

目前脑灌注增加的直接证据仍然较少。而血管内

皮损伤学说则可解释血压正常或有轻度高血压的

患者应用免疫抑制剂或存在基础疾病如自身免疫

性疾病、血液系统疾病等引起的 PRES[14-15]。且研

究发现成人子癎患者的 MRI 表现的脑水肿的程度

与血压无明显相关性 [16]，而与血管内皮受损的临

床指标直接相关，近年来的研究更为支持这一学

说。

2　临床表现

儿童 PRES 通常急性或亚急性起病，数小时

或数天进展，多数病例可在 1 周内缓解，症状持

续进展数周者并不多见。与成人 PRES 最常见症状

为脑病不同，儿童 PRES 最常见的症状为癫癎，出

现在 90% 以上的患儿中 [17-18]，可以为任何形式癫

癎发作，但多为部分发作开始，随后可伴泛化。

癫癎持续状态虽相对少见，但一旦出现，通常较重。

故临床遇到脑电图出现双侧枕叶尖波的癫癎持续

状态者需考虑 PRES 可能 [6]。脑病为第二常见的症

状，出现视觉障碍，头痛，局灶性神经功能缺失，

伴不同程度的意识障碍，可从轻度意识障碍到深

昏迷。因病变累及顶枕叶，故视觉症状较常见，

可以表现为视物模糊、视野缺损、偏盲或皮质盲、

视幻觉等。除上述症状外，头痛症状较为突出，

多为弥漫性持续性钝痛，逐渐进展，但出现突发

剧烈头痛需注意除外脑血管病可能 [19]。5%~15%

患儿可出现局灶体征如轻偏瘫、失语 [20]。患儿还

可出现屈肌无力、腱反射亢进，双侧病理征阳性。

受累区域除大脑白质外，灰质亦可受累，还可包

括大脑前部、脑干、丘脑、小脑和延髓 [21]，累及

小脑的病变可以出现非典型症状包括步态不稳、

凝视麻痹、意向性震颤等 [22]。脊髓受累病例相对

罕见 [23]，Yis 等 [24] 发现目前文献中仅有 8 例相关

病例被报道。上述症状可只出现一种，或者数种

同时出现，如临床出现癫癎伴有视觉紊乱或头痛

需高度怀疑 PRES。
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3　影像学特点

PRES 患儿的头颅 CT 表现为后顶叶及枕叶双

侧对称性的低密度影。头颅 MRI 典型表现为 T1WI

等 信 号 或 稍 低 信 号，T2WI、FLAIR 呈 高 信 号。

FLAIR 序列对病灶的显示优于 T2WI，对早期微小

的局部病变也能清晰显示。DWI 大多呈等信号或

稍低信号，ADC 呈高信号，提示病变为血管源性

水肿而非脑缺血性病变。

MRI 常见双侧大脑半球顶枕叶的血管源性水

肿，皮层下白质常受累，灰质也可受累。脑水肿

多为双侧，但一般为非对称性。常见三种改变：

（1）顶枕叶为主型：最常见的一种，主要累及大

脑后部顶枕叶的皮质和白质；（2）全半球分水岭

型：水肿呈线样分布于额、顶、枕叶，颞叶和深

部核团也可受累；（3）额上沟型：水肿呈线样分

布于额上沟内、后侧 [25]。75% 病例表现为顶枕叶

受累 [26]，约三分之一病例中可累及基底节和脑干，

一半以上可累及小脑，但通常伴随顶枕叶受累。

PRES 病变通常呈现一定的占位效应，当小脑和脑

干病变较明显时可伴有梗阻性脑积水。研究提示

影像学改变与疾病严重性无明显关系 [27]。

PRES 可有不典型表现，如细胞毒性水肿、颅

内出血等。细胞毒性水肿在 MRI 的 DWI 序列呈高

信号，ADC 呈低信号 [28]，常表现为大面积水肿带

中出现小范围弥散受限，提示伴有不可逆的结构

损伤，对预测后遗症的发生具有一定意义 [11]。颅

内出血可见于 10%~25% 的成年病人 [29-30]，儿童相

对少见，以脑室内出血和蛛网膜下腔出血为主，

尤其是因基础疾病需持续抗凝治疗或自身存在凝

血障碍的患者 [31]。

4　诊断及鉴别诊断

4.1　诊断

PRES 的诊断目前尚无权威指南，主要依靠

病史、典型临床症状体征和影像学特征进行综合

分析。病史应重点询问两个方面：（1）是否存

在相关基础疾病，如高血压、自身免疫疾病等；

（2）特殊用药，应用免疫抑制剂、细胞毒性药物、

化疗药物等。典型临床表现为急性（少数可亚急

性起病），常见癫癎发作、脑病或意识障碍、头痛、

视觉障碍等临床表现。如具有相应病史和典型临

床表现，影像学检查发现上述特征性表现，可做

出初步诊断。但该病的病史、症状、体征及影像

学表现均非特异性，故应注意排除其他疾病后方

可明确诊断。临床和影像学的随访也有助于最终

明确诊断。

4.2　鉴别诊断

（1）病毒性脑炎：临床多伴有发热症状，且

病灶多累及大脑皮质额颞叶，脑脊液细胞数增多，

蛋白定量升高，且病原学检查阳性。

（2） 脑梗死：如典型的基底动脉尖综合征，

多累及小脑上动脉及大脑后动脉，临床主要表现

为锥体束征和颅神经受累。病变组织多以细胞毒

性水肿为著，在 DWI 呈高信号，ADC 呈低信号，

该病预后差，并且易留有永久的脑软化灶，导致

不可逆的后遗症。

（3）脱髓鞘性疾病：如急性播散性脑脊髓炎，

典型的 MRI 表现为脑室旁白质区散在、多发的类

圆形异常信号影，但病程呈进行性发展，且多不

累及顶枕部脑白质，有助于作出鉴别诊断。  

（4）中枢神经系统白血病：发生于白血病的

患儿，病程中出现颅内压增高的症状及体征，如

颅神经麻痹、偏瘫、截瘫、精神异常、抽搐等，

脑脊液检查可找到白血病细胞。

此外，SLE 患儿合并 PRES 需注意鉴别狼疮性

脑病，该病本身可有多种神经系统表现 , 如癫癎样

发作、 偏头痛、 精神症状等，其 MRI 表现并不特异。

但常伴有明确的 SLE 活动依据 , 如发热、 血管炎、

新出现或加重的肾炎、 血液系统改变等，脑脊液

检查可见蛋白升高等 , 通常对激素治疗反应良好。

5　治疗及预后

本病目前尚无特异性治疗，以对症治疗为主，

包括控制血压，减量或停用相关药物 [32-33]，适当

的抗惊厥治疗。针对高血压的治疗对防止疾病恶

化非常重要。但要尽量避免血压剧烈波动。一般

降压的初始目标为数小时内降低 25%[6]，过度或快

速的血压降低会诱发脑出血。临床常用尼莫地平，

除了可防止脑血管痉挛，具有脑血管选择性，该

药还具有一定的神经保护作用。伴癫癎发作的患

儿应尽早控制症状，避免加重脑水肿，多数患儿
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在症状好转后可停用抗癫癎药物，无需长期维持，

但少数病例可遗留病灶导致反复癫癎发作而需长

期治疗。此外，PRES 患儿停用激素、免疫抑制剂

等相关药物对治疗尤为重要，但如原发病（系统

性红斑狼疮等）处于疾病活动期，则应继续予糖

皮质激素和免疫抑制剂治疗， 避免 SLE 病情加重，

处于非活动期患儿可减停糖皮质激素和免疫抑制

剂 [14]。

经过及时有效的治疗后，多数患儿能很快恢

复，但临床和影像学恢复程度各异 [34]。完全康复

者约占 75%~90%，平均恢复时间 2~8 d，少数患儿

需要数周才能完全恢复 [35-36]。如伴有颅内出血、后

颅窝脑水肿者致脑干受压、急性脑积水、严重高颅

压，可致死或遗留严重的神经损害，死亡率 3%~6%。

10%~20% 患儿遗留永久后遗症，如持续的轻偏瘫、

癫癎、视力下降、头晕等 [37]。合并糖尿病、昏迷，

或胼胝体受累，预后大多不良 [38]。研究表明 5%~10%

患儿在数年内反复癫癎发作，但目前抗癫癎药物的

最适宜用药疗程尚无定论 [39-40]。

6　小结

儿童 PRES 是由多种病因导致的一种临床神

经影像学综合征。其临床表现并不特异，多表现

为癫癎发作、意识障碍、头痛等。目前认为头颅

MRI 是首选的检查方法，对高度怀疑的病例，应

尽早行 MRI 检查以明确诊断。如能早期诊断及积

极治疗，多数 PRES 患儿可在数周内获得临床症状

和影像学的满意恢复。少数患儿预后不良，可留

有后遗症，严重者甚至死亡，故早期识别、诊断

及恰当治疗至关重要。该病发病机制尚不明确，

血管内皮损伤学说虽被广泛认可，但仍需进行更

多的病理生理学研究来揭示导致内皮功能障碍的

机制。
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