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可逆性后部白质脑病综合征相关临床 

及影像学特征 

吴绮思 ，李咏梅 ，张文玉 ，秦新月 

(重庆医科大学附属第一医院 1．神经内科 ；2．放射科，重庆 400016) 

【摘 要】目的：探讨脑后部可逆性脑病综合征(posterior reversible encephalopathy syndrome，PRES)的临床及影像学特征，并进 
一 步分析该病临床与影像学特征间的关联，以期阐明其发病机制。方法：连续入组 2007年5月 1日至2016年 12月 1日在重 

庆医科大学附属第一医院住院的23名PRES患者，对其病历资料进行回顾性分析。结果：共识别23名 PRES患者(男性4例， 

女性 19例)．平均年龄(32．96±15．10)岁，分别见于高血压、子痫或先兆子痫、应用免疫抑制剂、肝硬化、肾功能不全及自身免疫 

性疾病患者。最常见的症状是头痛( =18，78．2％)和痫性发作(n=16，69．6％)。在21名接受磁共振成像(magnetic resonance 

imaging．MRI)检查的患者中，除典型的顶枕叶受累外。额叶、基底节区、颞叶、脑干、小脑等不典型部位受累也常见，且有 1／3的 

患者其病灶非完全对称分布。另外。痫性发作的患者颞叶更易受累：合并自身免疫性疾病的患者小脑更易受累。结论：PRES的 

不典型表现多见。临床工作者需全面掌握其临床和影像学特征及两者间的关联。方能对该病进行准确的诊断及治疗。 
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Associated clinicaI and radiologic findings of posterior reversible 

enCephaIOpathy syndrome 

Wu Qisi ，Li Yongme／2,Zhang Wenyu ，Qin Xinyue 

(1．Department．ofNeurology；2．Department ofRadiology， 

The First Affiliated Hospital of Chongqing Medical University) 

【Abstract]Objective：To define clinical associations and radiologic findings of posterior reversible encephalopathy syndrome(PRES)， 

and to further identify relationship between clinical conditions and specific imaging findings and its pathophysiological mechanism． 

M ethods：PRES patients admitted to the First Affiliated Hospital of Chongqing Medical University from May 1，2007 to December 1， 

2016 were retrospectively identified．A detailed review of clinical information and radiological findings was performed．Results：Twen— 

ty—three PRES patients(inean age of 33．0 years)were identified．Etiologies of PRES mainly included hypertension，preeclampsia or 

eclampsia and cytotoxic medications．Autoimmune disease and kidney dysfunction were also presented in some patients．Clinical pre— 

sentations included seizures(n=16，69．6％)，encephalopathy，headache(n=18，78．2％)，and visual disturbances，which were all resolved 

in a week．In 21 patients who received magnetic resonance imaging，the pariet0一occipital regions were the most commonly involved，fol一 
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lowed by the frontal lobe，basal ganglia，temporal lobe，brain 

stem and cerebellum． And 1／3 patients had asymmetry lesions． 

Patients with seizures had strong associations with temporal 

involvement．Cerebellar involvement was significantly more fre— 

quent in patients with a history of autoimmunity．Conclusion： 

So far，no conclusive evidence supports a clear relationship be- 

tween clinical conditions and specific imaging findings． But 

atypical PRES is more common than normally considered． 

Clinical physicians should have a full picture of the clinical 

and radiological spectrum of this entity to make correct diagno- 

sis． 

【Key words]posterior reversible encephalopathy syndrome； 

clinical characteristics；magnetic resonance imaging 
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虽然可逆性后部白质脑病综合征(posterior re— 

versible encephalopathy syndrome，PRES)被正式提出 

命名已有2O余年Ⅲ，但其疾病特征以及发病机制仍 

未被清楚阐明。PRES通常是可逆的。但若未能及时 

诊治，患者可出现严重并发症，包括癫痫持续状态、 

颅内出血或大面积脑梗死，可致残甚至致死。一般 

来讲，典型的PRES以意识障碍、头痛、视觉障碍、痫 

性发作及局部神经系统缺失等为其临床症状，以脑 

后部局灶性血管源性脑水肿为其影像学表现。以及 

良好的预后为主要特征。但随着对 PRES研究的逐 

步深人，越来越多的文献指出不典型的PRES十分 

多见[2--51。在影像学上，不典型的PRES可表现为脑皮 

质、额叶、颞叶、基底节区、小脑及脑干等区域受累。 

并可出现病灶强化、颅内出血等。在临床特征上，最 

近有研究发现[3]，除外高血压、应用免疫抑制剂、先 

兆子痫或子痫等经典病因外，自身免疫性疾病也可 

导致 PRES发生或与 PRES并存 ，推断其可能与 

PRES的发病存在关联。而该研究也发现，存在 自身 

免疫性疾病的患者其小脑更易受累。因此，本研究 

旨在加强对 PRES临床及影像学特征的全面认识， 

进一步了解该病的临床特征与影像学特征间的关 

联。以期阐明该病的发病机制，以助于临床医师对 

该病进行准确的诊断及治疗。 

1 对象与方法 

1．1 研究对象 

连续入组 2007年 5月 1日至 2016年 l2月 1日在重庆 

医科大学附属第一医院住院的23名PRES患者，对其病历 

资料进行回顾性分析。其中，PRES的诊断参照 Fugate所提 

出的标准[41，包括：①有诱发该病的原发病或特殊用药史，如 

高血压、血压波动、免疫抑制剂、自身免疫性疾病、肾功能异 

常、先兆子痫、子痫等；②急性或亚急性起病，临床表现为意 

识障碍、头痛、癫痫发作、视觉障碍或局灶性神经功能缺损； 

③颅脑影像学以局灶性血管源性脑水肿为主要改变；④经治 

疗后影像学上病灶大部分或完全消失，或者症状消失。同时 

满足上述条件即可入组。 

1．2 研 究方法 

对人组患者的住院病历资料进行整理，收集患者的基本 

信息、临床症状、最高收缩压及舒张压、病因及合并症、行影 

像学的时间、影像学表现、影像学随访时间等。其中临床特征 

分析包括有无痫性发作、有无血压升高、有无自身免疫性疾 

病、有无子痫或先兆子痫、有无肾功能不全。影像学特征分析 

主要包括病灶部位及分布(包括额叶、顶枕叶、颞叶、基底节 

区、小脑、脑干、深部脑 白质、皮质、皮质下以及是否对称分 

布)、有无弥散受限、有无颅内出血。影像学采用 GE 1．5T磁 

共振成像(magnetic resonance imaging，MRI)和Siemens128~ 

螺旋CT检查。常规MRI成像：T1WI(TR=2 020 ms，TE_24 ms)， 

T2WI(TR=4 240 ms，TE=102 ms)，FLAIR(TR=7 600 ms，TE= 

157 ms)，DWI b=l 000。PRES的病因由1名神经内科主任医 

师根据患者当时病史资料及诊断确定：所有头颅 MRI表现由 

1名神经主治内科医生及 1名放射科主任医生独立阅片．如 

果2名医生对影像学表现有不同判断，则两者经协商讨论后 

统一意见。 

1．3 统计方 法 

采用 Graphpad Prism 5．0软件进行统计分析，计量资料 

数据以均数 ±标准差(x±s)或(中位数四分位数间距) 

(Q ，Q，)】表示。临床亚组间的影像学特征的比较采用 Fisher 

确切概率法分析；影像学亚组间临床特征比较采用两独立样 

本 检验。检验水准 a=0．05。 

2 结 果 

2．1 临床 特征 

共23名PRES患者人组，其中男性4例，女性 19例。发 

病年龄为 12～77岁，平均(32．96±15．10)岁。导致PRES的直 

接病因分别为：高血压或血压波动8例(34．8％)，子痫或先兆 

子痫7例(30．4％)，免疫抑制剂治疗相关(因特发性血小板减 

少性紫癜服用泼尼松、因急性髓系白血病行异基因干细胞移 

植术后服用他克莫司及因再生障碍性贫血行异基因干细胞 

移植术后服用环孢素)3例(13．O％)，溶血、肝酶升高和低血 

小板计数(hemolysis，elevated liver enzymes and low platelets 

count。HELLP)综合征 2例(8．7％)，血栓性血小板减少性紫癜 

1例(4．3％)，肝硬化 1例(4．3％)，急性肾衰竭 1例(4．3％)。 

本组患者中，最常见的症状是头痛(n=18，78．2％)和痫性 

发作(n=16，69．6％)。而在出现痫性发作的患者中，有 2名患 

者(8．7％)出现癫痫持续状态，12名患者(52．2％)为全身强 

直一阵挛发作，1名患者(4．3％)先表现为部分性发作后出现 

全身强直一阵挛发作，1名患者(4．3％)为复杂部分性发作。所 

有患者均无癫痫的病史。其他的临床症状包括意识障碍(n= 

8，34．8％)、视觉障碍(n--4，17．4％)以及局灶性神经功能缺损 

(n=l，4．3％)。通过诊治，所有患者的临床症状均明显缓解或消 

失．从起病至好转的时间为 l～18 d’平均为(6．435±4．775)d。 

具体见表 1。 

有22名患者(95．7％)在发病时有血压升高，其中的13 

名(59．0％的高血压发作患者)病前无高血压病史。患者发病 

时的最高收缩压平均为 174．6 mmHg(134～240 mmHg)，最高 

舒张压平均为 108．7 mmHg(80—146 mmHg)。仅 1名患者 

(4．3％)的血压低于 140／90 mmHg。 ． 

患者发病时的平均肌酐水平为 111．0 I~mol／L(38～505 
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p,mol／L)。有 8名患者(34．8％)在发病时出现了急性或慢性肾 

功能不全，其中仅 1名患者既往有慢性肾功能不全的病史。 

另外 7名新发肾功能不全的患者中。6名患者肾功能恢复正 

常，另 1名患者被诊断为慢性肾小球肾炎。另外，在本次入组 

的患者中，有4名患者(17．4％)有自身免疫性疾病病史，包括 

系统性红斑狼疮 2名、血栓性血小板减少性紫癜 1名、特发 

性血小板减少性紫癜 1名。 

2．2 影像学特征 

所有 23名患者均接受了头颅 MRI或 CT检查。2名患者 

接受了头颅 cT检查 (图 1)，另 21名患者接受了 MRI检查 ， 

其中 3名患者未行弥散加权成像(diffusion—weighted MRI． 

DWI)检查，行第 1次 MRI的时间平均在起病后的3 d(0～ 

12 d)。 

首次 MRI显示 ，所有 21名患者(1oo％)均有顶枕叶受累 

(图2A)，其次的常见累及部位分别是额叶(n----16。76．2％)(图 

2A)、基底节区(n=9，42．9％)(图 2B)、颞叶(n=8，38．1％)(图 

2C)、脑干(n=3，14．3％)(图 2D)、小脑( =2，9．5％)(图 2E)。病 

灶累及皮质下的有21名患者(100％)，累及皮质的有5名患 

者(23．8％)，累及深部脑白质的有8名患者(38．1％)。有 1／3 

的患者存在非对称性病灶(n=7，3．3％)(图3A)，但未见单侧 

病灶。另外 ，MRI中弥散受限见于 8名患者(占接受 DWI检 

查患者的 44．4％)(图 3B)，颅内出血见于 2名患者(9．5％) 

(图 3c)。另在 11名(52．4％)接受了MRI增强检查的患者中 

有4名(占接受增强检查患者的36．4％)有增强表现(图3D、 

E)。 

图 1 PRES患者头颅 CT显示双侧顶枕叶呈低密度影 

Fig．1 Low density oH bilateral parietO一0ccipitaI lobes 

demonstrating by brain CT of PRES patient 
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A．累及额顶枕叶 l；．累及堪底 

)累及雕-n} 累及ll"JJ~J 

(：．累及颓叶 

图2 MRI液体衰减反转序列所示 PRES病灶部位及分布 

Fig．2 Lesion location and distribution of PRES demonstrating by fluid——attenuated inversion recove ry(FLAIR)of MR 

A．F1 AIR像挺爪小对称瘸 

)．_r1 WÏ 卅提 ：{!J!lJ额II 

及舣侧J-lj~Jlf‘低竹 · 

B．1)WI像 !弥散受 (：．FI AIR像提爪m m 

E．T1 W1增强提，】÷村i』盘 

区域仃在软腑膜强化 

图 3 PRES患者 MRI的不典型表现 

Fig．3 Atypical manifestations of PRES demonstrating by MR 

所l彳丁23 患 f ，仃 12 心行进行 j 影像学随访， 

平均随访时 为(1 3．83±1 I．57)d(1～40(1) Jt．r|1，有 9名患 

者(75％)的影像 随访捉爪病灶明 缩小或消l，人( 4)，j 

平均随访时问为(15．90±l1．56)d(3-40 d)； 行 2 患并 

(16．7％)病灶见明 变化，其平均随访时间为(3．50±3．536)d 

(1—6 d)；有 1 患者是在 PRES复发时随访的 MRI，故病灶 

较前柯所扩大。 

同时 ，本研究进行了各临床业组问 MRI影像学特征的 
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比较(1l三2) ⋯蹦痫性发作的忠 『f1(， =14)，仪 4铝患者 

(28．6％)皮质受累，I~tHf：-痫 发作引I(n=7)内有 I粥患者皮质 

受累(14 3％)．2组川皮质受 肚 尤统汁学意义(，L0．624) ， 

仙 发作绀II1．行 8名患行(57．1％)l仃颢叶受累，而非痫 

性发作 九忠 ⋯观颗H 受 祟，2绀 颢叶受累 异具有统 

计学意义( 0．018)：另有 57．1％的痫性 发作患者(n=8)痫灶 

存在弥敞受 ． 痫性发作 1人J几忠荇m现弥散受 痫灶．2 

组问 件j 柯统计 意义(， ()．0l 8) 另外，存合并I：I身免疫 

性疾 n勺忠 n=3)，有 2 心并(66．7％)存存'J"lJl~i受累， 

尤『I 疫性疾病组( l8)I大】尢患者存在小脑受累，2组 

I]／J小岫受 什存在统汁学感义(P=O．OI4) 在f痫或先兆 

子 、l (， 7)巾．仪 28．6％的患肯(n=2)其皋底 I)(受 累， 

i II 痫或，尢兆子痫亚组(n-----14)中，50％的患并(n：7)存 

蜓 ⋯)(=受 ，2绀问基底节I爰受累差异无统计学意义 

(P=O．642) 此外，本研究还进行了 DWI像呈弥散受限组 平̈ 

澈受 纠【『}IJ的比较 ．结_粜提示 I)WI像呈弥散受限的患 

者的临J术 状缓解mtl司平均 (7．125±5．540)d(2～l8 f{)；而 

1)WI像九弥敞受l5I{的患者『 J术 状缓解ftq-I',G平均为(6．000± 

4．456)tl(I～1 3 r1)，2 问临Jk~lt．tk缓解ft~}-I'H】差异尤统汁学意 

l艾ft：O．4738．，J啊()．642) 

A．患 发 ‘{夫 r1 AlR像 

提爪舣flJjlJ顶枕I1 0 号 

{．发痫 10tl 随访，̈  ̂1I{ 

像捉小病 明{J 缔 ／j、 

图 4 PRES患者 MRI的不典型表现 

Fig 4 Atypical man讦estatiOns of PRES demonstrating by MR 

3 讨 论 

3．1 临床特征 

小组病例分析结果 【lJ】，岛I 、了痫 允兆 

子痫 、免疫抑制剂应用仍址 PRES的最为 的痫 

冈 仉同时其他非经典痫 也f r'『导致 PRES的发 ， 

包括r1吁免疫性疾病、肾功能小全、HELI P综 、 

肝硬化等．．PRES多以急性或业急件方式起痫，以 

痛 、痫性发作 、意识障碍、视觉障碍及局部神 功能 

缺失为主曼表现。痫性发作llJ’以局部发作乃‘ 世 

病．但通常会演变成全身性强l'liVr：挛性发作 fff僻 

注意的是，癫痫持续状态 PRES r”虽小常 ，fI l 

旦患者}}f现癫痫持续状态，则_l『导致不可逆 }I}1终 

功能缺损 I天I此．及早正确识圳 I'RES并在治疗 I 给 

予抗惊厥药物 及时纠 tl卡H父病 对__j：患 的颅 

后起着至关重要的作用 荇患 得以及 一诊治， 

PRES的『Ii!}i床症状多在 1阍内缓解或消失．． 

3．2 影像学特征 

大量研究资料证实 ，PR s的影像表 

血管源性脑水肿。但有报道指⋯细胞毒性腑水JJl{l -J 

与血管源性脑水肿共存 r PI{ES、、 此，MRI址诊断 

PRES的金标准．．液体衰减反转序列(fluid—attcIlualt、c J 

inversion recovery AIR)埘 J：" LI别皮质或皮J 卜 

脑水肿较传统序列更为敏感 利JL}j一些新的技 

术，如 1)WI及表现弥散系数(appal·ent diffiishnl̈ 卜 

efficient．ADC)值!J!Ij̈丁敏感地对m管源性水}jII1及细 

胞毒性水肿进行分辨 l，I{ES主 表现为 M⋯ K ̈  

低信 ，短 T2高信号，FI| I{像高信 4'J‘l卡Ij火义 

献指⋯。尽符 PR s往1)wI像 j 要表脱为等信 ， 

但也I1『表现为低信 L1．甚 址高信号 I 、m管源性脯 
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水肿 ADC显示为高信号，细胞毒性脑水肿ADC为 

低信号[61。与Mueller—Mang等[21报道一致的是。本研 

究也发现 PRES患者的预后与 DWI有无弥散受限 

无明显的相关性。另外，增强与出血也是 PRES的少 

见 MRI表现。有文献指出M 。出血见于 10％～25％的 

PRES病例，脑实质出血和蛛网膜下腔出血是最常见 

的 2种出血类型。另有文献指出同．PRES增强扫描 

病灶一般无强化，但可有软脑膜及脑皮质区强化。 

提示血脑屏障受损。本组中4例MRI有增强表现的 

患者均为软脑膜及脑皮质区强化。因此，建议 MRI 

中的FLAIR、DWI甚至 ADC及增强扫描应该被纳 

入PRES的MRI检查项目中，以进一步明确诊断。 

并以此指导其治疗。 

就病灶部位及分布而言，本研究进一步证实， 

典型PRES累及的区域为对称双侧顶枕叶皮质及皮 

质下白质。然而本组大多数患者的损伤不只局限于 

大脑后部。额叶、基底节区、颞叶、小脑、脑干、深部 

脑白质区域均有累及。且有1／3的患者其病灶并非完 

全对称分布。这与相关文献报道相符[21．被称为PRES 

的不典型影像学表现。另外，本研究发现，痫性发作 

的患者其颞叶受累更为常见；而存在自身免疫性疾 

病的患者其小脑更易受累，这与 Fugate等[31的研究 

结论相符。但在本组病例中并未发现子痫或先兆子 

痫的患者基底节区更易受累的现象。 

3．3 诊断及鉴别诊断 ， 

本研究是参照 Fugate和 Rabinstein[4]所提出的 

标准将PRES患者纳人研究。相关文献也指出，通常 

患者在有诱发该病的原发病或特殊用药史的背景下 

(如高血压、血压波动、免疫抑制剂、自身免疫性疾 

病、肾功能异常、先兆子痫、子痫等)，出现急性或亚 

急性神经系统症状及体征，即高度提示PRES。而影 

像学检查作为一种辅助检查手段 ，主要用于与其他 

疾病相鉴别．例如中枢神经系统血管炎、皮质下脑 

白质疏松、急性播散性脑脊髓膜炎等。上述疾病均 

可出现类似PRES的影像学表现，但各有一定的特 

征。如中枢神经系统血管炎主要表现为细胞毒性脑 

水肿；皮质下脑白质疏松病灶多分布于脑室旁，且病 

灶多相互融合：急性播散性脑脊髓膜炎病灶多分布 

于幕上。且不对称。但随着越来越多的证据表明 

PRES的不典型影像学表现十分常见，因而影像学 

检查不能作为PRES诊断的主要或唯一标准0 Fu— 

gate和 Rabinsteint4]提出．患者的临床症状以及临床 

医师的综合判断才是PRES诊断的关键。 

3．4 发病机制 

本研究中，超过 90％的患者存在不同程度的血 

压升高。因此，高血压无疑对于PRES的发病起着重 

要的作用。而有关 PRES发病机制假说之一的高灌 

注理论就与血压升高密切相关。体循环血压突然增 

高超过脑血管自身调节能力，导致血管扩张、血脑 

屏障破坏，从而导致血液外渗至脑实质而产生血管 

源性脑水肿。而脑后部由于其交感纤维稀少．更易 

受到血压突然升高所致的高灌注的影响 ，因此更 

易受到PRES的累及。支持这一理论的是，患者血压 

升高多伴随PRES的发病而出现：而如果积极控制 

血压，患者的临床症状以及颅内病灶通常会得以缓 

解嘲。 ’ 

然而，另有研究指出，有 15％～20％的PRES患 

者的血压正常甚至偏低【埘。因此，PRES的发病机制 

中另一个重要的假说就是各种因素所致的血管内 

皮细胞损伤，导致血脑屏障破坏，从而导致血管源 

性脑水肿的发生。Marra等[11指 出，体循环中过量的 

细胞因子可直接导致血管内皮细胞功能的破坏。在 

免疫性疾病的免疫反应中，由于淋巴和单核细胞的 

激活 。导致肿瘤坏死因子一Or．(tumour necrosis factor。 

TNF)、白介素一1(interleukin一1，IL一1)以及 ŷ干扰素 

(interferon一̂y，IFN一̂y)等各种细胞因子的释放。这些 

细胞因子又可刺激内皮细胞生成血管活性物质 ，导 

致血管通透性增加以及脑水肿的产生。TNF一0l和 

IL一1又可诱导粘附分子的表达(如细胞间粘附分 

子一1、血管细胞粘附蛋白一1以及 E一选择素)，从而 

使循环中自细胞产生相互作用。导致内皮细胞激活。 

此外．TNF—OL也可诱导血管内皮生长因子(vascular 

endothelial growth factor，VEGF)的表达．而 VEGF对 

于血管通透性的增加也起着重要作用。已有研究证 

实．PRES的患者中约有一半合并 自身免疫性疾 

病【埘，而PRES患者免疫系统的激活导致了细胞因 

子如TNF— 的释放，从而导致 VEGF表达的上调。 

而在与PRES密切相关的子痫及先兆子痫的患者 

中．已发现其VEGF—A的浓度明显升高[13】。因此，内 

皮细胞功能障碍这一假说可以解释不伴有高血压 

的PRES的发病机制。特别是一些自身免疫性疾病、 

免疫抑制剂或抗肿瘤药物甚至败血症导致PRES发 

生的机制。 
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3．5 治疗 

目前并没有针对 PRES的特殊治疗方法。总的 

说来。一旦导致PRES的病因消除，那么该病一般是 

可逆性的。对于痫性发作，应予以抗癫痫治疗；另 

外．控制血压对于 PRES的治疗也非常重要。对于血 

压严重升高的 PRES患者。血压控制的原则是在发 

病的初期将升高的血压下调25％，同时应避免血压 

的过度波动【 。另外需注意的是，若血压过快或过度 

下降，可导致脑梗死的发生。当PRES由免疫抑制剂 

或抗肿瘤药物引起时，应在急性期停用该药，否则 

可能导致不可逆性损伤。综上，PRES治疗主要是消 

除或治疗病因、控制血压、停用免疫抑制剂和细胞 

毒性药物以及对症治疗。通过治疗患者的症状及影 

像改变绝大多数可恢复到病前水平。 

目前 ，国内的相关研究多缺少对 PRES的I临床 

特征与影像学特征间关联的研究，而本研究进行了 

相关探讨，为阐明PRES的发病机制提供了参考。但 

本研究仍存在一定局限性，主要是入组患者数量较 

少 ；另外就是与其他回顾性研究一样，存在随访时 

间不一致的局限。 

头颅 MRI仍是识别 PRES的最敏感方法 ．但 

PRES的不典型表现多见，临床工作者需全面掌握 

其临床和影像学特征及两者间的关联，方能对该病 

进行准确的诊断及治疗。 
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