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后部皮质萎缩临床及影像学特征分析

姚莉萍 王睿晗 包翌 蔡瀚林 陈芹

【摘要】 目的 总结后部皮质萎缩的临床及影像学特征。方法与结果 纳入 2021年 4-6月四川大

学华西医院收治的 5例后部皮质萎缩患者，均表现为空间感知觉障碍、同时性失认、失算、失写、结构性

失用、环境失认，以及各有 3例存在穿衣失用、左右失认，有 1例存在面孔失认、视觉性共济失调、物体感

知觉障碍；脑脊液生物学标志物测定，3例 β⁃淀粉样蛋白 42（Aβ42）降低，2例 Aβ42/β⁃淀粉样蛋白 40（Aβ40）
比值显著降低，5例总 t⁃tau蛋白水平均升高，3例磷酸化 tau蛋白 181水平升高；神经心理学测验，5例均

存在不同程度认知功能障碍和日常生活活动能力障碍，以及视空间能力、视觉记忆、注意力减退，3例伴

焦虑或抑郁情绪，3例语言功能和执行功能下降，2例言语记忆减退；头部MRI检查，5例均存在不同程度

顶枕颞皮质萎缩，1例 18F⁃FDG PET显示颞顶皮质葡萄糖代谢明显降低。5例双眼视力下降，1例全视野

缺损、2例部分视野缺损。除 1例失访外，余 4例平均随访 21 个月，2例患者认知功能、视空间能力减退，

其中 1例生活大部分无法自理；1例认知功能、视空间能力改善；1例认知功能、视空间能力未见明显变

化。结论 对于发病年龄较早，以失认、视野缺损、视空间能力障碍等为核心症状的患者，可以完善视觉

相关神经心理学测验、头部 MRI和 18F⁃FDG PET检查、脑脊液生物学标志物测定等，以辅助诊断后部皮

质萎缩。

【关键词】 大脑皮质； 萎缩； 认知障碍； 磁共振成像； 正电子发射断层显像术

Clinical features and imaging biomarkers of posterior cortical atrophy
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【Abstract】 Objective To summarize the clinical and imaging features of patients with posterior
cortical atrophy (PCA). Methods and Results Five patients with PCA admitted in West China Hospital,
Sichuan University from April to June 2021 were included. All of them showed spatial perception disorder,
simultaneous agnosia, miscalculation, agraphia, structural apraxia, environmental agnosia. Apraxia of
dressing and agnosia of left and right were found in 3 cases. One case had facial agnosia, visual ataxia and
object perception disorder. Cerebrospinal fluid (CSF) biomarker determination: amyloid β⁃protein 42 (Aβ42)decreased in 3 cases, the ratio of Aβ42/amyloid β ⁃protein 40 (Aβ40) decreased significantly in 2 cases, thecontent of total tau protein (t ⁃ tau) increased in all 5 cases, phosphorylated tau 181 protein (p ⁃ tau181)
increased in 3 cases. Neuropsychological tests showed that: 1) Five patients all had different degrees of
cognitive dysfunction and impairment of activities of daily living, as well as impairment of visuospatial
ability, visual memory and attention. 2) Three cases had anxiety and depression, language and executive
function were impaired in 3 cases, and verbal memory was impaired in 2 cases. Head MRI examination all
indicated different degrees of parieto ⁃ occipital ⁃ temporal cortical atrophy. Hypometabolism in posterior
regions involving parietal and temporal cortex was observed in one case with 18F ⁃ FDG PET. Three cases
completed the visual field examination, including 5 cases of binocular vision loss, one case of complete
visual field defect, 2 cases of partial visual field defect. Except one case lost to follow ⁃up, other 4 cases
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后部皮质萎缩（PCA）是一种以视觉障碍（无原

发性眼病）、顶枕皮质萎缩相关认知功能减退为核

心症状，影像学表现为后部皮质（顶枕皮质或颞枕

皮质）萎缩、脑灌注及代谢降低的神经系统变性疾

病［1］，由 Benson等［2］于 1988年首次提出；2014年修

订的国际工作组诊断标准（即 IWG⁃2诊断标准）将

伴阿尔茨海默病病理改变的后部皮质萎缩定义为

后部变异型阿尔茨海默病［3］。相较于典型阿尔茨海

默病，后部皮质萎缩发病年龄更早，多于 50 ~ 65岁
发病，早期临床表现主要为视觉障碍和后部皮质的

非视觉症状，如视空间能力障碍、视觉感知障碍，以

及阅读障碍、计算力障碍等，可能存在 Balint综合征

的视觉性共济失调、眼动失用、同时性失认以及

Gerstmann综合征的失写、失算、手指失认、左右失认

等，而情景记忆、执行功能、语言功能、行为能力和

人格相对保留［1⁃2，4］。本研究回顾总结 5例后部皮质

萎缩患者的临床和影像学特点，在完善视野检测、

相关神经心理学测验、脑脊液生物学标志物测定、

头部 MRI和 18F⁃FDG PET检查的基础上，进一步行

载脂蛋白 E（ApoE）基因检测、脑电图和视觉诱发电

位（VEP）检测等以拓展可能有助于临床诊断的辅助

检查，以为疾病的早期诊断提供依据。

临床资料

一、病例选择

1.诊断标准 后部皮质萎缩的诊断参照《后部

皮质萎缩分类共识》［1］：（1）隐匿发病，逐渐进展，早

期表现为视觉障碍。（2）至少同时具备以下 3项认知

损害表现，包括空间感知觉障碍、物体感知觉障碍、

结构性失用、穿衣失用、肢体失用、眼动失用、同向

性视野缺损、视觉性共济失调、失读、失写、失算、环

境失认、面孔失认、同时性失认、手指失认、左右失

认。（3）伴或不伴日常生活活动能力损害。（4）顺行

性记忆、非视觉语言功能、执行功能、行为能力及人

格相对保留。（5）头部影像学显示顶枕皮质和颞枕

皮质萎缩、脑灌注或代谢降低。

2.纳入与排除标准 （1）均符合后部皮质萎缩

的诊断标准。（2）完善头部 MRI检查。（3）临床资料

完整。（4）凡存在以下情况者不纳入本研究范畴：原

发性眼病；脑肿瘤等颅内占位性病变；帕金森病、多

发性硬化、癫痫或其他影响认知功能的神经系统疾

病；合并影响认知功能的内科系统疾病，如尿毒症

性脑病、肝性脑病等；合并脑卒中等脑血管病；合并

路易体痴呆（DLB）、皮质基底节变性（CBD）、朊蛋白

病（PrD）等其他神经系统变性疾病。

二、临床特征

选择 2021年 4-6月在四川大学华西医院神经

内科住院治疗的后部皮质萎缩患者共 5例，其中，男

性 3 例，女性 2 例；年龄 53 ~ 78 岁，平均（59.80 ±
10.43）岁 ；发 病 年 龄 48 ~ 76 岁 ，平 均 为（57.20 ±
10.92）岁；受教育程度 5 ~ 17年，中位值 7（5，13）年；

病程 1 ~ 5年，中位病程 2.00（1.50，4.00）年。5例后

部皮质萎缩患者的临床资料参见表 1。
1.临床症状与体征 5例患者均存在空间感知

觉障碍、同时性失认、失算、失写、结构性失用、环境

失认，3例存在穿衣失用，3例存在左右失认，1例存

在面孔失认、视觉性共济失调和物体感知觉障碍

（表 1）。

2.神经心理学测验 入院后均行神经心理学测

验，采用简易智能状态检查量表（MMSE）［5］和蒙特

利尔认知评价量表（MoCA）［6］评价整体认知功能，简

单视觉空间记忆测验修订版（BVMT⁃R）［7］评价视觉

were followed up for 20-22 months. Two cases of cognitive function, visuospatical ability decline, of which
one case could not take care of themselves most of the life. Cognitive function and visuospatial ability
improved in one case. There was no significant change in cognitive function and visuospatial ability in one
case. Conclusions PCA should be considered in patients with relatively early ⁃ onset of agnosia, visual
field defect and visuospatial impairment. Comprehensive neuropsychological tests related to visual function,
brain MRI, 18F⁃FDG PET and CSF biomarkers would be helpful for accurate diagnosis.

【Key words】 Cerebral cortex; Atrophy; Cognition disorders; Magnetic resonance imaging;
Positron⁃emission Tomography
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记忆，霍普金斯词语学习测验修订版（HVLT⁃R）［8］评

价言语记忆，语义流畅性测验（SF）［9］评价语言及执

行功能，持续性操作测验（CPT）［10］评价注意力，画钟

测验（CDT）［11］和复杂图形测验（CFT）［12］评价视空间

能力，9条目患者健康问卷（PHQ⁃9）［13］评价抑郁情

绪，7条目广泛性焦虑量表（GAD⁃7）［14］评价焦虑情

绪，日常生活活动能力量表（ADL）［15］评价日常生活

活动能力。5例患者均存在不同程度认知功能减退

和 日 常 生 活 活 动 能 力 下 降 ，MMSE 评 分 平 均 为

（15.00 ± 6.04）分，MoCA评分中位值为 10.00（3.00，
12.50）分，ADL评分中位值为 20（16，41）分；分别为

5例视空间能力、视觉记忆、注意力减退；3例（例 1、
例 3、例 4）语言及执行功能下降；2例（例 2、例 3）言

语记忆减退（表 1）。3例（例 1、例 2、例 5）伴焦虑或

抑郁情绪，1例（例 3）因认知功能下降明显而无法配

合完成情绪评价。

3.实验室检查 本组患者血常规，同型半胱氨

酸（Hcy），抗核抗体（ANA）谱，抗中性粒细胞胞质抗

体（ANCA），抗双链 DNA抗体（dsDNA），免疫球蛋白

IgG、IgA、IgM、总 IgE，补体 C3、C4，血清叶酸、维生素

B12、血清铁蛋白、抗内因子抗体（AIFA），人类免疫缺

陷病毒（HIV）、梅毒螺旋体（TP），肿瘤标志物，甲状

腺功能；脑脊液常规、生化、脱落细胞学检查、细胞

免疫表型检测；以及血清和脑脊液自身免疫性脑炎

抗体、副肿瘤综合征抗体均未见异常。2例（例 2、例
3）脑脊液 β⁃淀粉样蛋白 42（Aβ42）水平降低，总 tau蛋
白（t⁃tau）升高；1例（例 5）脑脊液 Aβ42降低，t⁃tau和
磷酸化 tau181蛋白（p⁃tau181）水平升高；2例（例 1、
例 4）Aβ42/β⁃淀粉样蛋白 40（Aβ40）比值降低，t⁃tau和
p⁃tau181升高（表 2）。

4.基因检测 5例患者入院后抽取肘静脉 3 ml，
采用实时荧光聚合酶链反应（PCR）检测 ApoE基因

型，结果显示，2例（例 1、例 4）为 ε3/ε3型，2例（例 2、
例 3）为 ε3/ε4型，1例（例 5）为 ε2/ε4型（表 2）。

5.神经电生理监测 5例患者均行脑电图检

查，1例（例 4）呈现双侧非对称性慢波，4例（例 1、例
2、例 3、例 5）呈现双侧对称性慢波；5例患者共 10只
眼行视觉诱发电位检查，均未见异常。

6.视力视野检查 （1）视力检查：采用标准对数

视力表行视力检查，5例患者均视力下降，右眼视力

0.2 ~ 0.7、左眼视力 0.3 ~ 0.8。（2）视野检查：有 3例患

者采用 ZEISS Humphrey视野计行视野检查，1例（例

1）为 全 视 野 缺 损 ，右 眼 全 盲［视 野 指 数（VFI）为

1%］、左眼 VFI为 26%（假阴性率为 50%），大致认为

接近全盲；2例（例 4、例 5）部分视野缺损，其中 1例
（例 4）右眼颞侧视岛（VFI 60%）、左眼旁中心暗点

序号

1

2

3

4

5

性别

女性

男性

男性

男性

女性

年龄
（岁）

53

53

78

58

57

受教育程度
（年）

5

7

5

17

9

发病年龄
（岁）

52

48

76

56

54

病程
（年）

1

5

2

2

3

临床症状与体征

空间感知觉障碍、同时性失认、
失算、失写、结构性失用、环境失
认、左右失认

空间感知觉障碍、同时性失认、失
算、失写、结构性失用、环境失认、
穿衣失用、左右失认

空间感知觉障碍、同时性失认、失
算、失写、结构性失用、环境失认、
穿衣失用、视觉性共济失调、左右
失认、面孔失认、物体感知觉障碍

空间感知觉障碍、同时性失认、失
算、失写、结构性失用、环境失认

空间感知觉障碍、同时性失认、失
算、失写、结构性失用、环境失认、
穿衣失用

神经心理学测验

MMSE评分 20分，MoCA评分 10分，ADL评分 16分，PHQ⁃9评分 8分，GAD⁃7评分 5分，CDT评分为零，CFT评分 7分，BVMT⁃R标准商 66分，SF标准商为69分，HVLT⁃R标准商 73分
MMSE评分 10分，MoCA评分 4分，ADL评分 33分，PHQ⁃9评分 17分，GAD⁃7评分 11分，CDT评分为零，CFT评分为零，BVMT⁃R标准商 67分，SF标准商为72分，HVLT⁃R标准商 46分
MMSE评分 7分，MoCA评分 2分，ADL评分 49分，CDT评分为零，CFT评分为零，BVMT⁃R标准商为67分，SF标准商 67分，HVLT⁃R标准商 43分
MMSE评分 19分，MoCA评分 10分，ADL评分 16分，PHQ⁃9评分 1分，GAD⁃7评分 3分，CDT评分 3分，CFT评分 11分，BVMT⁃R标准商 61分，SF标准商为55分，HVLT⁃R标准商 72分
MMSE评分 19分，MoCA评分 15分，ADL评分 20分，PHQ⁃9评分 2分，GAD⁃7评分 6分，CDT评分 1分，CFT评分为零，BVMT⁃R标准商 41分，SF标准商为78分，HVLT⁃R标准商 87分

表 1 5例后部皮质萎缩患者的临床资料

Table 1. Clinical features of 5 patients with PCA

MMSE，Mini ⁃Mental State Examination，简易智能状态检查量表；MoCA，Montreal Cognitive Assessment，蒙特利尔认知评价量表；ADL，
Activities of Daily Living Scale，日常生活活动能力量表；PHQ⁃9，Patient Health Questionnaire⁃9，9条目患者健康问卷；GAD⁃7，The 7⁃Item
Generalized Anxiety Disorder Scale，7条目广泛性焦虑量表；CDT，Clock Drawing Test，画钟测验；CFT，Complex Figure Test，复杂图形测验；
BVMT⁃R，Brief Visuospatial Memory Test⁃Revised，简单视觉空间记忆测验修订版；SF，Semantic Fluency Test，语义流畅性测验；HVLT⁃R，
Hopkins Verbal Learning Test Revised，霍普金斯词语学习测验修订版
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（VFI 95%），1例（例 5）右眼旁中心暗点和颞侧视野

缺损（VFI 80%）、左眼下方和鼻上方相对密集暗点

（VFI 82%，图 1）。

7.影像学特征 （1）MRI：本组患者入院后均完

善头部薄层 MRI检查，1例（例 1）双侧颞叶皮质萎

缩，1例（例 5）双侧颞顶皮质萎缩，3例（例 2、例 3、例
4）双侧颞顶枕皮质萎缩（图 2）。（2）18F⁃FDG PET：本
组仅 1例（例 4）行头部 18F⁃FDG PET检查，双侧大脑

颞顶皮质葡萄糖代谢降低，以右侧为著（图 3）。

三、治疗与转归

本组 5例患者一经诊断即予多奈哌齐 5 mg/晚
口服改善认知功能。患者共住院 6 ~ 9 d，中位值

7.00（6.50，8.50）d。出院后 1例失访（例 3），余 4例
随访 20 ~ 22 个月、平均 21 个月。随访期间，1例（例

1）认知功能和视空间能力改善，继续服用多奈哌齐

5 mg/晚；1例（例 4）认知功能和视空间能力无明显改

善，多奈哌齐剂量增至 7.50 mg/晚；1例（例 5）认知功

能和视空间能力均减退，尤以视空间能力显著，多

奈哌齐剂量增至 10 mg/晚；1例（例 2）认知功能和视

空间能力明显减退，生活大部分无法自理，改为美

金刚 10 mg/d。
讨 论

后部皮质萎缩是一种以视觉障碍为首发症状，

伴顶枕皮质和颞枕皮质萎缩相关认知功能障碍的

神经系统变性疾病。国外流行病学调查显示，后部

皮质萎缩占阿尔茨海默病的 5% ~ 10%，在早发型阿

尔茨海默病（EOAD）中比例达 13%［16⁃17］。目前国内

研究以小样本量的病例特征分析为主，尚缺乏大样

本前瞻性队列研究，患病率及发病率尚未明确。

本组 5例患者临床症状与体征均表现为空间感

知觉障碍、同时性失认、失算、失写、结构性失用、环

境失认，各有 3例出现穿衣失用、左右失认，有 1例
出现面孔失认、视觉性共济失调和物体感知觉障

碍。同时性失认是指场景和物体以碎片化方式被

感知，即患者可辨认单一物体，但无法辨认同时出

现的多个物体，或者可辨认图像中每个单独部分，

但无法感知整幅图像，是后部皮质萎缩的最常见功

能障碍，超 80%患者存在此症状［18⁃19］。失算、失读、

失写是后部皮质萎缩非视觉障碍的主要表现［20］。

视觉皮质是视觉信息的处理整合中心，视觉特征信

息（大小、颜色、形状、动作、运动速度、立体知觉等）

通过两条结构和功能不同的视觉信息传导通路（腹

侧通路和背侧通路）进行处理［21⁃22］，其中，腹侧通路

沿颞枕皮质分布，包括纹状体皮质、前纹状体皮质

和下颞叶皮质，其主要作用为物体识别，该通路病

变可以导致视觉失认、色盲、失读等；背侧通路沿顶

枕皮质分布，包括纹状体皮质、前纹状体皮质和下

顶叶皮质，主要作用为空间位置和运动的识别，该

通路病变可导致 Balint综合征和 Gerstmann综合征

等［23⁃24］，失算、失用等主要由顶叶皮质功能障碍引

起［19，25］。视觉皮质神经元通常仅对感受野（RF）的

刺激做出反应，后部皮质萎缩患者中央凹感受野扩

大可阻碍分散刺激的排除，导致中央凹拥挤；外周

感受野缩小则可损伤综合场景分析能力，导致同时

性失认［26］。运动障碍也是后部皮质萎缩患者较常

见的临床症状［25，27］，同时发生视觉障碍和运动障碍

可导致严重后果，如穿衣、烹饪、使用电子设备困难

等。本组 5例患者均有不同程度的日常生活活动能

力下降，中位 ADL评分为 20（16，41）分。

后部皮质萎缩可随着病程逐渐进展为进行性

痴呆，但是由于目前缺乏大规模随访研究，难以预

测病程发展。虽然早发型阿尔茨海默病进展可能

较晚发型更快，但是许多后部皮质萎缩患者病程更

长，持续时间超过 10年［28］。一项纳入英国、西班牙、

美国 3所医疗中心 117例后部皮质萎缩患者、106例
典型阿尔茨海默病患者和 138例正常对照者的随访

（6年余）研究显示，与典型阿尔茨海默病相比，后部

皮质萎缩呈现出不同的发病模式及时间和空间进

展，早期即出现枕叶和顶叶皮质萎缩且萎缩速度更

序号

1
2
3
4
5

Aβ40
5258.00
1641.00
1913.00
4582.00
1569.00

Aβ42
483.70
182.15
161.35
356.04
157.40

t⁃tau
1134.00
466.68
551.63
1067.00
490.16

p⁃tau181
243.91
44.48
43.64
296.33
125.04

ApoE基因型

ε3/ε3型
ε3/ε4型
ε3/ε4型
ε3/ε3型
ε2/ε4型

表 2 5例后部皮质萎缩患者的实验室检查和基因检测结
果（pg/ml）*
Table 2. Laboratory tests and genetic tests in 5 patientswith PCA (pg/ml)*

*reference median range Aβ40 2268 pg/ml, Aβ42 247 pg/ml, t ⁃ tau439 pg/ml, p⁃tau181 34.60 pg/ml，中位参考值 Aβ40为 2268 pg/ml，
Aβ42为 247 pg/ml，t⁃tau为 439 pg/ml，p⁃tau181为 34.60 pg/ml。Aβ，
amyloid β ⁃protein，β ⁃淀粉样蛋白；t⁃tau，total tau，总 tau蛋白；
p⁃tau181，phosphorylated tau 181，磷酸化 tau蛋白 181
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快，亦可见颞叶皮质萎缩，但约 10年才达到与后部

脑区萎缩程度相当，且内侧颞叶和额叶相关功能保

留；此外，他们构建的认知模型显示，后部皮质萎缩

患者对视空间能力量表的敏感性较高，评分下降更

早，而典型阿尔茨海默病患者对工作记忆障碍量表

的敏感性较高［28］。本组 5例患者均存在不同程度认

知功能障碍，平均MMSE评分为（15.00 ± 6.04）分、中

位 MoCA评分为 10.00（3.00，12.50）分，且 CDT测验、

CFT测验完成度欠佳，BVMT⁃R、CPT测验评分低于

正常值，提示视空间能力、视觉记忆和注意力减退；

3例 SF测验评分减少，2例 HVLT⁃R测验评分减少，

提示语言及执行功能下降，以及言语记忆减退。尽

管《后部皮质萎缩分类共识》［1］提出后部皮质萎缩患

者情景记忆、执行功能、语言功能相对保留，但相对

保留的定义并不明确，且该诊断标准基于初始认知

功能，而对认知功能障碍的进展知之甚少。研究显

示，后部皮质萎缩患者存在执行功能、工作记忆和

情景记忆障碍［29⁃31］，这是由于顶叶外侧和内侧皮质

发生变性时，可影响复杂注意力和执行功能网络即

背侧注意网络和额顶网络［32］，与工作记忆和语言流

畅性的执行功能以及言语情景记忆密切相关。

阿尔茨海默病是后部皮质萎缩最常见潜在病

因。 tau蛋白异常沉积是阿尔茨海默病主要病理学

机制之一，tau蛋白有 4种沉积模式［33］：边缘系统为

主表型、内侧颞叶保留表型、后枕颞表型、左侧颞顶

表型。其中后枕颞表型为早期枕叶受累后逐渐向

前进展，表现出与后部皮质萎缩相似的视空间能力

障碍；而典型阿尔茨海默病进展符合 Braak分期，先

累及内嗅皮质，再逐渐扩展至海马及新皮质区［34］，

提示后部皮质萎缩与典型阿尔茨海默病临床表型

差异可能是 tau蛋白病理沉积模式不同所致，且后

部皮质萎缩神经原纤维缠结（NFTs）主要分布于初

级视觉皮质和视觉相关脑区或结构［35］。除病理学

特征外，后部皮质萎缩与阿尔茨海默病脑脊液生物

学标志物表达变化亦相似，脑脊液 t⁃tau、p⁃tau181水
平均升高，伴 Aβ42和（或）Aβ42/Aβ40比值下降，但有少

数后部皮质萎缩患者脑脊液 Aβ42下降不明显［36⁃38］。

本组 5例患者均行脑脊液测定，3例（例 2、例 3、例 5）
Aβ42降低，2例（例 1、例 4）Aβ42未见降低但 Aβ42/Aβ40
比值显著降低；5例 t⁃tau均升高，3例（例 1、例 4、例
5）p⁃tau181升高。亦有研究显示，后部皮质萎缩患

者脑脊液 Aβ42水平与其他类型阿尔茨海默病相似，

但 t⁃tau和 p⁃tau升高程度低于典型阿尔茨海默病，可

能与神经变性程度不同有关［39］，提示临床医师应意

识到后部皮质萎缩患者脑脊液 t ⁃ tau蛋白和 Aβ42/
Aβ40比值可能低于典型阿尔茨海默病。

本组 5例患者经基因检测，ApoEε3/ε3型 2例

（例 1、例 4），ε3/ε4型 2例（例 2、例 3），ε2/ε4型 1例
（例 5）。ApoEε4等位基因是认知功能障碍和阿尔茨

海默病的重要危险因素，但尚无证据显示后部皮质

萎缩与典型阿尔茨海默病的 ApoE基因型存有差异。

研究显示，携带 ApoEε4等位基因是后部皮质萎缩的

重要危险因素（OR = 2.030，95%CI：1.680 ~ 2.460；
P < 0.001），但其风险比低于典型阿尔茨海默病

（2.03对 2.83，P = 0.0007）［40］。有研究显示，ApoEε4

等位基因携带率在后部皮质萎缩与典型阿尔茨海

OS OD

1a
OS OD

1b
OS OD

1c
OS，左眼；OD，右眼

图 1 后部皮质萎缩患者视野检测所见 1a 例 1双眼全
视野缺损 1b 例 4右眼视野缺损明显，左眼视野轻度异
常，接近正常水平 1c 例 5双眼呈现不同程度视野缺损

Figure 1 Visual field detection with PCA Case 1 with
total visual field defects in both eyes (Panel 1a). Case 4
with obvious visual field defects in right eye, mild abnormal
visual field in left eye close to normal level (Panel 1b).
Case 5 with visual field defects in both eyes of varying
degrees (Panel 1c).

·· 330



中国现代神经疾病杂志 2023年 4月第 23卷第 4期 Chin J Contemp Neurol Neurosurg, April 2023, Vol. 23, No. 4

默病之间并无显著差异［17，19，41⁃43］，推测可能是由于相

关研究纳入标准不同且缺乏病理学诊断证据，尚待

病理学明确诊断的大样本临床试验的验证。

本组 5例患者均行常规视力检查，双眼视力下

降，而视觉诱发电位检测未见异常，经眼科会诊排

除原发性眼病，经头部 MRI检查排除视觉传导通路

病变；仅 3例行视野检测，均存在不同程度视野缺

损。后部皮质萎缩患者的视野缺损一直是有争议

的话题，早期研究认为视野缺损是后部皮质萎缩的

典型表现［43］，超过 50%患者存在同向性偏盲或象限

盲［19］，并认为将视野检测作为常规检查可提高后部

皮质萎缩的检出率［20］。近年研究显示，视野缺损是

后部皮质萎缩的早期表现［44］且可能早于面孔失认、

左右失认、视空间结构障碍等视觉障碍［45］。后部皮

质萎缩视觉障碍相关机制复杂，涉及多个脑网络。

Millington等［46］发现，后部皮质萎缩患者双侧枕叶皮

质存在灰质体积、皮质厚度、白质微结构和功能活

性的不对称，尤以颞复合体（hMT+）和外侧枕叶皮质

等更高级别视觉皮质最显著；他们还发现，枕叶皮

质和胼胝体是微结构改变的主要白质区域，采用多

模态 MRI对其中 2例患者的视辐射完整性进行分

析，发现对侧视辐射（导致视野缺损侧）平均扩散率

（MD）有增加趋势，提示白质纤维束完整性破坏，表

明视辐射的白质微结构发生改变。许多后部皮质

萎缩患者的视野缺损早期误认为眼部疾病所致，甚

至接受眼部手术，而实际上更有可能是视辐射和

（或）纹状体外侧皮质损害所致，提示视辐射的优先

退化，故无法通过视野缺损程度判断病情严重程

度。与视辐射或初级视觉皮质损害导致的典型同

向性偏盲相比，后部皮质萎缩的视野缺损面积较

小，且两眼之间一致性稍差，提示临床医师发现与

典型同向性偏盲不同的视野缺损时，应考虑后部皮

质萎缩的可能。

头部影像学检查是重要的辅助诊断依据，特征

性表现为后部皮质（顶枕皮质和颞枕皮质）萎缩、脑

灌注及脑代谢降低［1⁃2］。根据影像学特点，后部皮质

萎缩分为 3种亚型，即顶叶皮质型（背侧型）、颞枕皮

质型（腹侧型）、初级视觉皮质型（尾侧型）［1］。影像

学研究显示，阿尔茨海默病患者最早出现内嗅皮质

萎缩，逐渐累及海马体部及邻近结构［47］；后部皮质

萎缩患者则主要表现为顶枕皮质不对称性萎缩，尤

以右侧视觉相关皮质更显著［48］。本组有 1例双侧颞

叶萎缩，1例双侧颞顶叶萎缩，3例双侧颞顶枕叶萎

缩。随着影像学技术的发展，PET、SPECT等功能成

像技术为脑灌注及代谢障碍性疾病研究提供可靠

方法。 18F⁃FDG PET研究显示，后部皮质萎缩患者

顶叶皮质葡萄糖代谢显著降低，颞叶、枕叶皮质因

受累程度不同而表现为程度不一的葡萄糖代谢下

例 1 例 2 例 3 例 4 例 5

横断面

右侧矢状位

图 2 后部皮质萎缩患者头部 MRI检查显示，例 1横断面和右侧矢状位 T1WI显示双侧颞叶皮质萎缩，例 2横断面和右侧矢状位
T1WI显示全脑萎缩，以双侧颞顶枕皮质萎缩为著，例 3横断面和右侧矢状位 T1WI显示全脑萎缩，以双侧颞顶枕皮质萎缩为著，例
4横断面和右侧矢状位 T1WI显示全脑萎缩，以双侧颞顶枕皮质萎缩为著，例 5横断面和右侧矢状位 T1WI显示双侧颞顶皮质萎缩

Figure 2 Head MRI findings in PCA patients Axial and right sagittal T1WI showed bilateral temporal lobes cortical atrophy inCase 1; whole brain atrophy in Case 2, Case 3 and Case 4, especially in bilateral temporo⁃parietal occipital cortical atrophy; bilateral
temporo⁃parietal cortical atrophy in Case 5.
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降，基底节区、额叶、小脑代谢相对升高［49⁃50］。本组

患者因经济条件有限，仅 1例完善 18F ⁃FDG PET显

像，双侧颞顶皮质葡萄糖代谢降低，符合后部皮质

萎缩的典型影像学征象［51］。

后部皮质萎缩的治疗仍处于探索阶段。多奈

哌齐属乙酰胆碱酯酶抑制剂（AChEI），通过抑制乙

酰胆碱酯酶活性，减缓突触间隙乙酰胆碱（ACh）分

解速度，提高乙酰胆碱含量，改善认知功能，是目前

治疗阿尔茨海默病的首选药物。鉴于后部皮质萎

缩与阿尔茨海默病具有共同的病理学基础，普遍认

为乙酰胆碱酯酶抑制剂治疗后部皮质萎缩可行［20］，

并倾向作为首选药物。国内有两项独立研究共纳

入 13例后部皮质萎缩患者，11例予多奈哌齐改善认

知功能，其中 9例治疗后 MMSE评分增加［52⁃53］。国

外研究同样发现，早期应用多奈哌齐可使后部皮质

萎缩患者MMSE评分显著增加［54］。本组 5例患者一

直规律服用乙酰胆碱酯酶抑制剂，1例失访，余 4例
随访 20 ~ 22 个月，1例（例 1）认知功能和视空间能

力改善；1例（例 4）认知功能和视空间能力无明显变

化；2例（例 2、例 5）认知功能和视空间能力减退，其

中 1例（例 2）生活大部分无法自理。然而本研究病

例数较少，服药时间和随访时间较短，乙酰胆碱酯

酶抑制剂的疗效有待继续追踪随访并纳

入更多病例进一步探究。后部皮质萎缩

患者的功能障碍主要涉及日常生活技能

和自我照料［55］，且对自身功能障碍有较好

的洞察力，失读或其他通信设备失用、越

来越依赖他人等通常使患者感到无力和

沮丧［56］。提供有声读物有助于提高阅读

准确性，智能手机、计算机和移动设备等

配备的语音识别等技术的发展对于患者

保持独立性具有重要意义［57］。目前已有

研究者研发出特定应用程序以辅助后部

皮质萎缩患者阅读，该应用程序以适当速

度将文本移动至患者中心视野，避免逐字

逐句地移动视野［55］。

综上所述，后部皮质萎缩临床并不罕

见，患者存在视空间能力、日常生活活动

能力及工作能力下降，给家庭及社会造成

极大经济负担。对于存在视觉障碍、后部

皮质相关认知功能障碍的患者，应考虑后

部皮质萎缩之可能，尽早完善头部 MRI
及 18F⁃FDG PET检查，早期诊断、及时治疗

以及针对受损的认知域进行早期康复训练有重要

意义。对于存在视空间能力障碍的患者，采取针对

视空间的训练可在一定程度上维持患者日常生活

活动能力及生活质量。
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