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系统性红斑狼疮与肾病综合征致可逆性后部
白质脑病综合征临床及影像学特征分析

金鑫 李建瑞 陆梦洁 王兴东 李德龙 张志强

【摘要】 目的 总结系统性红斑狼疮与肾病综合征引起的可逆性后部白质脑病综合征临床及影像

学特征。方法 选择 2013 年 1 月至 2017 年 12 月共 53 例确诊为可逆性后部白质脑病综合征的患者，原

发病分别为系统性红斑狼疮（SLE 组，31 例）或肾病综合征（NS 组，22 例），通过不同序列 MRI 检查方法，

观察不同病因所致可逆性后部白质脑病综合征的影像学表现、受累部位、病变严重程度。结果 NS 组

癫 发作（χ2 = 9.255，P = 0.002）、视觉障碍（χ2 = 7.005，P = 0.008）发生率高于 SLE 组；而 SLE 组则以双侧侧

脑室旁（校正χ2 = 5.377，P = 0.020）、基底节区（校正χ2 = 4.825，P = 0.028）和半卵圆中心（χ2 = 8.113，P =
0.004）受累为主；两组影像学分型差异具有统计学意义（Fisher 确切概率法：P = 0.029），NS 组顶枕叶型分

布所占构成比明显高于 SLE 组（Fisher 确切概率法：P = 0.016）；与 NS 组相比，经药物治疗后 SLE 组患者

预后更佳、病程更短（t = 2.612，P = 0.013）。结论 系统性红斑狼疮和肾病综合征所引起的可逆性后部

白质脑病综合征在影像学表现上存在一定差异，对理解该病病理生理学机制、明确诊断具有鉴别意义。
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【Abstract】 Objective To summarize clinical and imaging features of posterior reversible
leukoencephalopathy syndrome (PRES) caused by systemic lupus erythematosus (SLE) and nephrotic syndrome
(NS). Methods A total of 53 patients clinically diagnosed with PRES from January 2013 to December
2017 were selected. The patients were divided into SLE group (31 patients) and NS group (22 patients)
according to their primary diseases. Differences between the 2 groups in imaging features, affected sites
and severity of lesions were compared. Results Incidence rates of epileptiform seizure ( χ 2 = 9.255, P =
0.002) and visual impairment ( χ 2 = 7.005, P = 0.008) of the NS group were higher than those in the SLE
group. In the SLE group, bilateral periventricular areas (adjusted χ 2 = 5.377, P = 0.020), basal ganglia
(adjusted χ 2 = 4.825, P = 0.028) and centrum semiovale (χ 2 = 8.113, P = 0.004) were mainly involved. The
differences of imaging type between the 2 groups were statistically significant (Fisher's exact probability: P =
0.029). The proportion of parietal occipital lobe distribution in NS group was significantly higher than that
in SLE group (Fisher's exact probability: P = 0.016). After treatment, PRES recovery in the SLE group was
better and faster than that in NS group (t = 2.612, P = 0.013). Conclusions Common pathogens of PRES
namely SLE and NS are different in certain degree of imaging features, and this will be significant to
understand pathophysiological mechanism and clinical diagnosis of this disease.
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可逆性后部白质脑病综合征（PRES，简称可逆

性后部脑病）由 Hinchey 等［1］于 1996 年首次报告，是

在高血压、子痫、感染、肾病、细胞毒性药物和系统

性自身免疫性疾病等一系列病因基础上继发的特

殊性临床症状（癫 发作、意识障碍、头痛及视物模

糊）和影像学表现（双侧对称性分布于额叶及后部

顶枕叶、可逆性血管源性脑水肿）的综合征［2］。其

中，系统性红斑狼疮（SLE）和肾病综合征（NS）是引

起可逆性后部脑病的常见原发病，但由这两种疾病

所继发的可逆性后部脑病是否存在不同的临床表

现及影像学特征，鲜有文献报道。本研究拟对不同

病因引起的可逆性后部脑病的临床与影像学表现

进行比较，以期提高对该病临床特征、病理生理学

机制和影像学特征的认识。

对象与方法

一、研究对象

1. 诊断标准 依据 2007 年 McKinney 等［3］公布

的影像学标准分为 4 型：（1）顶枕叶型，主要累及顶

枕叶皮质和皮质下白质。（2）额上沟型，除顶枕叶

外，以额上沟旁脑白质受累更为常见。（3）全分水岭

型，额顶叶和颞叶分水岭区血管源性脑水肿。（4）变

异型，仅表现为脑干、小脑，而额顶枕叶皮质或皮质

下白质不受累。

2. 纳入与排除标准 （1）具有诱发可逆性后部

脑病的原发病或特殊药物治疗史。（2）伴有急性或

亚急性发病的神经系统症状。（3）头部影像学检查

以局灶性血管源性脑水肿为主要表现。（4）经药物

治疗后颅内病灶大部分或完全消失，且临床症状明

显改善［4］。（5）排除系统性红斑狼疮和肾病综合征以

外其他原因引起的可逆性后部脑病。（6）本研究经

南京医科大学金陵临床医院道德伦理委员会审核

批准，患者或其家属对观察内容知情并签署知情同

意书。

二、研究方法

1. 影 像 学 检 查 检 查 所 用 Siemens NOVUS
1.5T/Trio Tim 3.0T 超 导 型 MRI 扫 描 仪 由 德 国

Siemens 公 司 提 供 ，检 查 序 列 包 括 横 断 面 T1WI、
T2WI、扩散加权成像（DWI）、表观扩散系数（ADC）、

冠状位 T2⁃FLAIR 成像，其中有 14 例患者（系统性红

斑狼疮 6 例、肾病综合征 8 例）进行 MRI 增强扫描。

（1）T1WI：重复时间（TR）为 400/352 ms，回波时间

（TE）9.70/9.70 ms，视 野（FOV）201 mm × 230 mm/

195 mm × 240 mm，矩阵 202 × 256/208 × 320，覆盖颅

底至颅顶全部脑组织。（2）T2WI：重复时间为 5000/
3300 ms，回波时间 87/98 ms，视野 201 mm × 230 mm/
195 mm × 240 mm，矩阵 236 × 384/250 × 512，覆盖颅

底 至 颅 顶 全 部 脑 组 织。（3）DWI：重 复 时 间 3400/
3400 ms，回波时间为 117/117 ms，b 值分别为 0 和

1000 s/mm2，扫描范围覆盖颅底至颅顶全部脑组

织。（4）T2⁃FLAIR 成像：重复时间为 8000/8000 ms，回
波时间 84/84 ms，视野 201 mm × 230 mm/199 mm ×
220 mm，矩阵 358 × 512/372 × 512，层厚 5 mm、层间

距 1.50 mm，覆盖颅底至颅顶全部脑组织。（5）增强

T1WI：重复时间 400/352 ms，回波时间 9.70/9.70 ms，
视野 201 mm × 230 mm/195 mm × 240 mm，矩阵为

158 × 256/182 × 320，层厚 5 mm、层间距 1.50 mm，覆

盖颅底至颅顶全部脑组织。

2. 严重程度分级标准 依据 T2⁃FLAIR 成像血

管源性水肿范围、占位效应程度，以及是否合并颅

内出血分为：（1）轻度，仅累及皮质或皮质下白质，

而无脑实质内出血、占位效应、脑疝，或仅累及小

脑、脑干、基底节区某一部位的极小部分。（2）中度，

表现为皮质到深部白质融合的大片水肿，脑室周围

组织未受累，或是小脑、脑干、基底节区中两处轻度

受累，尤其当伴有脑实质内出血者仍无脑疝形成

或中线移位。（3）重度，融合成片的水肿自皮质延伸

至脑室，或者由于脑实质内出血引起中线移位或脑

疝形成，或小脑、脑干、基底节区同时受累［4］。

3. 统计分析方法 采用 SPSS 22.0 统计软件进

行数据处理与分析。呈正态分布的计量资料以均

数 ± 标准差（x ± s）表示，采用两独立样本的 t 检验；

呈非正态分布的计量资料以中位数和四分位数间

距［M（P25，P75）］表示，采用 Mann⁃Whitney U 检验。

计数资料以相对数构成比（%）或率（%）表示，行χ2

检验或 Fisher 确切概率法。以 P ≤ 0.05 为差异具有

统计学意义。

结 果

一、一般资料

根据纳入与排除标准，计 53 例系统性红斑狼疮

或肾病综合征引起的可逆性后部脑病患者进入本

研究，均为我院 2013 年 1 月至 2017 年 12 月住院病

例，分为两组。（1）系统性红斑狼疮组（SLE 组）：31 例

患者，男性 3 例，女性 28 例；年龄 11 ~ 50 岁；收缩压

119 ~ 235 mm Hg（1 mm Hg = 0.133 kPa），舒张压为

·· 689



中国现代神经疾病杂志 2019 年 9 月第 19 卷第 9 期 Chin J Contemp Neurol Neurosurg, September 2019, Vol. 19, No. 9

67 ~ 150 mm Hg。（2）肾病综合征组（NS 组）：22 例患

者，男性 13 例，女性 9 例；年龄 5 ~ 62 岁；收缩压为

108 ~ 238 mm Hg，舒张压 63 ~ 151 mm Hg。两组患

者各项资料进行比较，SLE 组女性患者所占比例较

高（χ2 = 14.908，P = 0.000）、年龄偏大（Z = 2.331，P =
0.020）、血清钠较高（t = 2.672，P = 0.010）；但 NS 组患

者癫 发作（χ2 = 9.255，P = 0.002）、视觉障碍（χ2 =
7.005，P = 0.008）等神经系统症状发生率较高；余项

差异无统计学意义（均 P > 0.05，表 1）。

二、影像学特征

1. 病变信号特征 两组患者 MRI 检查病灶区域

均呈 T1WI 低信号，T2WI 及 T2 ⁃FLAIR 成像高信

号，以 T2⁃FLAIR 成像病灶显示最佳；DWI 以等信

号为主，部分病灶边缘可见少许高信号；ADC 主

要表现为高信号（图 1），但 NS 组有 3 例呈低信

号。两组共 14 例行 MRI 增强扫描（SLE 组 6 例、

NS 组 8 例），但仅 SLE 组有 1 例患者病灶呈点、线

样强化，其余患者均未见异常强化表现。SLE 组

有 2 例患者基底节区出血。

2. 受累部位 根据影像学扫描序列所见，对

两组患者受累部位进行对比分析发现 SLE 组患

者侧脑室（校正χ2 = 5.377，P = 0.020）、基底节区

（校正χ2 = 4.825，P = 0.028）和半卵圆中心（χ2 =
8.113，P = 0.004）受累比例高于 NS 组，且差异具

有统计学意义（表 2）。

3. 影像学分型 两组患者影像学不同分型

所占比例，SLE 组依次为顶枕叶型 1 例、额上沟

型 3 例、全分水岭型 24 例、变异型 3 例，NS 组顶

枕叶型 6 例、额上沟型 3 例、全分水岭型 13 例、变

异型 0 例，组间差异具有统计学意义（Fisher 确切

概率法：P = 0.029；表 3）。对两组不同分型所占

构成比进行两两比较，仅 NS 组顶枕叶型高于

SLE 组（Fisher 确切概率法：P = 0.016），其余分型

差异均无统计学意义（均 P > 0.05）。

4. 严重程度评价 根据疾病严重程度分级

标 准，SLE 组 31 例 患 者 中 MRI 呈 轻 度 者 9 例

（29.03%）、中 度 20 例（64.52%）、重 度 2 例

（6.45%），NS 组 22 例患者中轻度 5 例（22.73%）、

中度 16 例（72.72%）、重度 1 例（4.55%），组间差

异无统计学意义（Z = ⁃ 0.342，P = 0.732）。

三、治疗与预后

处理原则以对症治疗为主，两组共 39 例患

者（SLE 组 18 例、NS 组 21 例）以癫 发作为首发

症状，分别予以苯巴比妥镇静，卡马西平 0.10 mg/次
（2 次/d）或左乙拉西坦 0.50 mg/次（2 次/d）抗癫 ，

临床症状缓解后逐渐减量；血压升高者予以硝普钠

18 μg/（kg·min）控制血压，同时辅助 20%甘露醇降

低颅内压以减轻血管源性脑水肿；入组前曾服用免

疫抑制剂他克莫司的 12 例患者均即刻停药，并维持

水电解质平衡、积极治疗原发病。两组患者经对症

治疗后均病情好转出院，其中 SLE 组患者住院 4 ~
30 d、平均（12 ± 7）d，NS 组 2 ~ 34 d、平均为（19 ±
10）d，组 间 差 异 具 有 统 计 学 意 义（t = 2.612，P =
0.013）。本研究共计 32 例患者（SLE 组 18 例、NS 组

表 1 SLE 组与 NS 组患者一般资料的比较

Table 1. Comparison of the general data in SLE group andNS group
项目

性别［例（%）］

男性

女性

年龄
［M（P25，P75），岁］

收缩压（x ± s，mm Hg）
舒张压（x ± s，mm Hg）
神经系统表现［例（%）］

癫 发作

意识障碍

视觉障碍

头痛

实验室检查

钠（x ± s，mmol/L）
钙（x ± s，mmol/L）
氯（x ± s，mmol/L）
镁（x ± s，mmol/L）
磷（x ± s，mmol/L）
LDH
［M（P25，P75），U/L］

诱发因素［例（%）］

使用免疫抑制剂

血液透析

SLE 组
（N = 31）

3（ 9.68）
28（90.32）

19.00
（ 17.00， 28.00）

157.35 ± 30.59
102.71 ± 23.18

18（58.06）
12（38.71）

5（16.13）
9（29.03）

140.26 ± 5.01
1.91 ± 0.18

107.23 ± 6.04
0.89 ± 0.22
1.67 ± 0.62

700.21
（413.90，1398.34）

6（19.35）
2（ 6.45）

NS 组
（N = 22）

13（59.09）
9（40.91）

14.00
（ 9.75， 25.52）

150.82 ± 27.73
101.45 ± 20.87

21（95.45）
12（54.55）
11（50.00）

6（27.27）

136.02 ± 6.55
1.96 ± 0.16

104.51 ± 6.53
0.86 ± 0.27
1.50 ± 0.61

713.18
（421.38，1402.35）

6（27.27）
3（13.64）

统计量值

14.908

2.331
0.243
0.202

9.255
1.302
7.005
0.020

2.672
0.881
1.561
0.277
0.948
0.153

0.119
0.164

P 值

0.000

0.020
0.642
0.841

0.002
0.254
0.008
0.889

0.010
0.382
0.125
0.783
0.347
0.878

0.730
0.686

χ 2 test for comparison of sex, seizure, disturbance of consciousness,
visual impairment and headache, adjusted χ 2 test for comparison of
using immunosuppressants and hemodialysis, Mann ⁃ Whitney U test
for comparison of age and LDH, and two ⁃ independent ⁃ sample t test
for comparison of others，性别、癫 发作、意识障碍、视觉障碍和头痛
的比较采用χ2检验，使用免疫抑制剂和血液透析的比较采用校正χ2

检验，年龄、LDH 的比较采用 Mann⁃Whitney U 检验，其余各项目的
比较采用两独立样本的 t 检验。SLE，systemic lupus erythematosus，
系统性红斑狼疮；NS，nephrotic syndrome，肾病综合征；LDH，lactate
dehydrogenase，乳酸脱氢酶
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图 1 男性患者，17 岁。临床诊断为可逆性后部白质脑病综合征。药物治疗前头部 MRI 检
查 1a 横断面 T1WI 显示双侧额顶叶多发低信号 1b 横断面 T2WI 可见双侧额顶叶多发高
信号 1c 冠状位 T2⁃FLAIR 成像显示双侧顶枕叶多发高信号 1d 横断面 DWI 可见双侧额顶
叶多发等信号，部分高信号 1e 横断面 ADC 可见双侧额顶叶多发高信号

Figure 1 A 17 ⁃ year old male patient was diagnosed as PRES. Brain MRI findings before
treatment Axial T1WI showed multiple low ⁃ intensity signals in bilateral frontoparietal lobes
(Panel 1a). Axial T2WI showed multiple high ⁃ intensity signals in bilateral frontoparietal lobes
(Panel 1b). Coronal T2⁃FLAIR showed multiple high⁃intensity signals in bilateral parietal occipital
lobes (Panel 1c). Axial DWI showed multiple isointensity signals and some high⁃intensity signals
in bilateral frontoparietal lobes (Panel 1d). Axial ADC showed multiple high ⁃ intensity signals in
bilateral frontoparietal lobes (Panel 1e).

14 例）出院后 1 ~ 4 周复查 MRI 显示病灶基本消失，

其余 21 例失访。

讨 论

本研究观察结果显示，以系统性红斑狼疮或肾

病综合征为原发病的患者，其可逆性后部脑病的临

床症状和影像学表现有所不同：肾病综合征患者临

床表现以癫 发作和视觉障碍为主，且发生率明显

高于系统性红斑狼疮；但二者引起的可逆性后部脑

病的影像学特征均呈不典型改变，影像学分型亦存

在一定差异，系统性红斑狼疮更易累及双侧侧脑室

旁、基底节区或半卵圆中心；经药物治疗后以系统

性红斑狼疮患者恢复更佳。

在本研究所纳入的 53 例患者中，肾病综合征患

者更易引起癫 发作和视觉障碍，且发生率明显高

于系统性红斑狼疮患者。两组患者发病时多伴有

血压突然升高，并且发病前有应用免疫抑制剂的病

史，因此推测，血压升高可能与脑血管自动调节崩

溃和灌注学说、细胞毒性学说有关［5］。有研究表明，

内毒素和外毒素可诱发全身炎症反应，炎性因子释

放损伤内皮从而诱发脑水肿［6］，乳酸脱氢酶为内皮

损伤标志物［7］，正常情况下，其正常参考值为 109 ~
245 U/L，但本研究 53 例患者血清乳酸脱氢酶水平

均明显升高，支持内皮损伤学说。肾病综合征可伴

低蛋白血症，血浆胶体渗透压降低、血管通透性增

加［8］，引起脑后部血管源性水肿，使枕叶受累而导致

视觉障碍。此外，我们认为，血液透析、急性肾损伤

（肾穿刺）、输注洗涤红细胞、劳累等亦是可逆性后

部脑病的诱发因素。

由系统性红斑狼疮及肾病综合征引起的可逆

性后部脑病的典型影像学表现为，以双侧后部脑白

质为主、呈对称分布的血管源性水肿，增强后水肿

区域一般不强化，但部分患者可见脑皮质或软脑膜

强化［9］，可伴有脑实质出血和蛛网膜下隙出血［10］，

少数患者病灶可单纯累及小脑［11］；而本研究所纳入

的 53 例患者 MRI 多呈不典型改变，即除顶枕叶受累

外，病变尚可累及额叶、颞叶、半卵圆中心、侧脑室

旁、基底节区、丘脑、小脑及脑干等部位；其中，系统

性红斑狼疮患者以双侧侧脑室旁、基底节区和半卵

圆中心受累多见，可能与此类患者原发病所特有的

小血管炎症引起相应脑区血管炎症性病变和血管

渗透性增加有关，而肾病综合征患者则以顶枕叶型

更为多见。

本研究中两组患者绝大多数表现为血管源性

水肿，DWI 呈等或低信号、ADC 呈高信号；但 NS 组

22 例患者中有 3 例呈现 DWI 高信号、ADC 低信号。

表明血管源性水肿加重，进展至细胞毒性水肿，但

仍然可逆，因此本研究肾病综合征患者治疗后恢复

时间较系统性红斑狼疮患者长，住院时间亦相应延

长，此与文献报道的大部分患者经治疗后 1 ~ 2 周症
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状与体征，以及影像学表现可完全消失或大部分消

失，并不遗留神经系统后遗症相一致［12］。

本研究结果表明，系统性红斑狼疮和肾病综合

征引起的可逆性后部脑病可有不同的临床症状和

影像学表现，MRI 对明确诊断颇具临床意义，通过对

两种疾病临床及影像学特征的分析，有助于加深对

可逆性后部脑病的理解。虽然可逆性后部脑病可

逆，但如果掌握其临床和影像学表现，可以及时对

症治疗，避免病变由血管源性水肿进展为细胞毒性

水肿，甚至永久性神经系统症状。
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［1］

［2］

［3］

［4］

［5］

［6］

［7］

［8］
［9］

［10］

［11］

［12］

项目

顶枕叶

额叶

颞叶

半卵圆中心

侧脑室旁

基底节区

小脑半球

丘脑

胼胝体

脑干

SLE 组
（N = 31）
28（90.32）
28（90.32）
20（64.52）
12（38.71）
11（35.48）

8（25.81）
4（12.90）
1（ 3.23）
1（ 3.23）
1（ 3.23）

NS 组
（N = 22）

22（100.00）
15（ 68.18）
16（ 72.73）

1（ 4.55）
1（ 4.55）
0（ 0.00）
2（ 9.09）
2（ 9.09）
0（ 0.00）
0（ 0.00）

χ2值

0.808*
2.801*
0.398
8.113
5.377*
4.825*
0.000*
0.094*
—

—

P 值

0.369
0.094
0.528
0.004
0.020
0.028
1.000
0.759
1.000
1.000

表 2 SLE 组与 NS 组患者影像学所示受累部位的比较
［例（%）］

Table 2. Comparison of imaging affected sitesbetween patients in SLE gruop and NS gruop [case (%)]

—，Fisher exact probability，Fisher 确切概率法；*adjusted χ 2

value，校正χ2 值。SLE，systemic lupus erythematosus，系统性
红斑狼疮；NS，nephrotic syndrome，肾病综合征

项目

全分水岭型

额上沟型

顶枕叶型

变异型

SLE 组（N = 31）
24（77.42）

3（ 9.67）
1（ 3.23）
3（ 9.68）

NS 组（N = 22）
13（59.09）

3（13.64）
6（27.27）
0（ 0.00）

P 值*

0.029

表 3 SLE 组与 NS 组患者影像学分型所占构成比的比
较［例（%）］

Table 3. Comparison of the proportion of imagingcredits in patients of SLE group and NS group [case (%)]

*Fisher exact probability，Fisher 确切概率法。 SLE，systemic
lupus erythematosus，系 统 性 红 斑 狼 疮 ；NS，nephrotic
syndrome，肾病综合征
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