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神经内科

可逆性后部脑病综合征（reversible�posterior�en-

cephalopathy�syndrome，RPES）是一种起病急，以迅速

发展的血压增高、意识障碍、痫性发作、短暂性神经

功能缺损为主要临床表现，MRI显示大脑半球后部

脑组织可逆性水肿，经正确和及时治疗后可完全恢

复的临床综合征。 RPES少见，易误诊、漏诊，但早期

诊治预后良好。 本次研究回顾性分析中国医科大学

绍兴医院神经内科收治的4例RPES患者临床资料及

影像学表现。 现报道如下。

1 资料与方法

1.1 一般资料 收集2011年12月至2015年8月中国

医科大学绍兴医院神经内科收治的4例RPES患者的

临床资料，其中男性2例、女性2例；年龄为18～50岁，

中位年龄35.01岁； 均为急性起病且均符合RPES的

诊断标准

[1]

。 1例既往有多关节疼痛、双手肿胀、雷诺

现象病史2年；1例有起病前因带状疱疹静脉输阿昔

洛韦针病史；1例有左侧乳腺癌术后病史5年， 术后

规律并定期复查及术后长期服用来曲唑片辅助化

疗，起病前行全脑造影术；1例既往体健，起病无明

显诱因。 4例患者既往均无高血压病病史。

1.2 方法 回顾性分析本次研究4例RPES患者的

临床资料，包括临床表现、实验室检查、影像学检查

及预后。

2 结果

2.1 临床表现 4例患者均有血压增高、 意识障

碍、痫性发作、头痛，并有1例患者出现一过性失明

症状， 其中3例首发表现为癫痫发作、1例为头痛后

再癫痫大发作。 4例患者在发病阶段均出现血压升

高， 血压分别为 211/122� mmHg、180/120 � mmHg、

164/104�mmHg、158/105�mmHg。入院后给予降颅压、

降血压等治疗，4例患者癫痫未再发， 头痛缓解，有

视觉障碍的1例患者在2�d内缓解。 随访3月，所有患

者均无症状反复。

2.2 实验室检查 血常规检查：4例患者中有1例血

小板计数58×10

9

/L，余3例均正常。 2例患者肾功能异

常，其中1例肌酐552�mol/L（参考值：44～123�mol/L）、

尿素氮22.99�mmol/L（参考值：2.86～8.19�mmol/L）；

另1例肌酐195�mol/L、尿素氮8.9�mmol/L。自身免疫检

测：有1例患者抗核抗体1∶320；抗SSA、抗Ro52、抗U1

核糖核蛋白抗体、抗核糖体抗体、抗中性粒细胞抗

体核周型、抗中性粒细胞抗体胞浆型、蛋白酶-3均

阳性。 4例患者肝功能、甲状腺功能、肿瘤标志物均

正常。 2例患者入院后行腰椎穿刺检查，压力、细胞

数及蛋白均正常。

2.3 影像学检查 ①头颅CT表现：3例患者表现为

双侧顶枕叶白质内低密度灶，1例表现为右侧小脑

半球低密度影。 ②头颅MRI表现：3例患者头颅MRI

主要表现为双侧顶枕叶白质内呈长T1长T2值，皮质

下白质改变相对显著，病变邻近灰质轻微水肿改变

弥散没有受限；1例表现为小脑后部白质脑病，MRI

显示T2/FLAIR小脑地图状改变，弥散正常。 1月后复

查头颅MRI病灶消失。 ③1例患者接受头颅MRI增强

检查病灶无强化。 具体影像学图像见图1。

由图1a可见，CT平扫显示双侧枕叶白质密度减

低改变。 图1b～d分别为T2/FLAIR、DWI及增强T1WI

序列MRI成像， 可见双侧枕叶白质在T2/FLAIR序列

上呈略高信号，但DWI显示弥散正常，增强扫描无强

化征象，提示血管性水肿，符合可逆性后部脑病表

现。图1e～f为入院后MRIT2/FLAIR和DWI序列，可见

双侧额叶及枕叶的血管性水肿。 由图1g～h可见，

MRI显示T2/FLAIR小脑地图状改变， 表现为小脑后
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图1 头颅CT平扫及MRI成像

部白质脑病。

2.4 预后 4例患者均给予降颅压、 降血压等治疗

后，癫痫未再发作，2�d内头痛及失明缓解，未遗留神

经系统后遗症。 仅有1例患者接受抗癫痫治疗，予卡

马西平片0.1�g口服， 每三天一次，1月后复查头颅

MRI病灶消失后停药，随访3月症状无反复。

3 讨论

Hinchey等

[2]�

于1996年首次报道一组临床神经影

像综合征—可逆性后部白质脑病综合征， 但随着

MRI技术的不断发展， 发现可逆性后部白质脑病综

合征也可同时累及灰质及白质，此后Casey等

[3]

将该

综合征改称为RPES。 RPES是一种以迅速发展的血

压增高、意识障碍、痫性发作、短暂性神经功能缺损

为主要临床表现，MRI显示大脑半球后部脑组织可

逆性水肿，经正确和及时治疗后可完全恢复的临床

综合征。 RPES的病因多种多样，常见病因有血压急

骤升高所致高血压脑病、急性或慢性肾病、子痫以

及应用免疫抑制剂或细胞毒性药物等， 此外也发现

一些新的病因， 如结缔组织病、 颈动脉内膜剥脱术

后、血栓性血小板减少性紫癜、电解质紊乱、感染所

致高凝状态、输血、HIV感染、格林-巴利综合征、外伤

性颈脊髓损伤、阵发性睡眠性血红蛋白尿症等

[4～6]

。

如既往有免疫相关性疾病、应用免疫抑制剂、慢性

肾病、严重感染等病史患者以头痛、意识障碍、癫痫

发作及视力改变主诉就诊，监测血压高，需警惕此

疾病，需急诊完善头颅MRI检查早期明确诊断。本次

研究纳入的患者病因各不同，1例患者有多关节疼

痛、双手肿胀、雷诺现象病史2年，入院查抗核抗体

1∶320、抗U1RNP阳性，考虑病因为混合性结缔组

织疾病；1例患者带状疱疹应用阿昔洛韦针3�d后出

现头痛、癫痫大发作、视力丧失，考虑为阿昔洛韦针

导致肾功能不全，继发高血压病后出现脑血管源性

水肿；1例患者为脑血管造影术后出现，表现为突发

癫痫大发作、视物模糊，考虑造影剂刺激脑血管痉

挛可能；1例患者由于拒绝进一步明确，具体病因不

详，考虑血小板减少免疫相关疾病原因。

RPES临床表现为急性或亚急性起病，最常见的

神经系统症状为头痛、癫痫发作、意识障碍、视觉异

常（视力下降最多见）等四联征。 Fugate等

[7]

分析了

120例RPES患者中，有74%为癫痫发作、28%为脑病，

26%为头痛、20%为视觉障碍。 癫痫发作通常是最先

及最常出现的临床症状，发作常为全身性强直一阵

挛发作，发作前常有视觉先兆或视幻觉，与枕叶癫

痫相吻合。 多数患者有多次反复发作，但很少发展

为癫痫持续状态。 本次研究4例患者均为癫痫大发

作，给予降压颅压、降血压等治疗后发作缓解。 其中

1例患者出现一过性视物不清，但眼底检查及瞳孔对

光反射灵敏与文献相符，经治疗后症状完全缓解。
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RPES在影像学上的表现尤具特征性，MRI是诊

断本病的首选手段。 本次研究有1例患者影像学表

现典型，呈两侧大脑半球后部顶枕叶皮质下弥漫性

血管性水肿，呈对称或不对称的T2WI高信号，T1WI

低信号，磁共振弥散不受限。RPES可累及灰质，甚至

有时灰质可以广泛受累， 不典型病例也可累及额、

颞叶、脑干、小脑和基底节区，但一般不累及中线旁

枕叶及距状裂皮质

[4～9]

。 本次研究4例患者病灶累及

双侧额叶、枕叶、小脑。若及时诊治RPES，其症状、体

征及影像学异常会在短期内迅速逆转，大部分患者

可完全恢复，本次研究4例患者经积极治疗后，预后

良好。

RPES为一可逆性疾病，临床上强调早诊断与早

治疗。目前，RPES发病的确切机制尚不清楚。但此疾

病发病率低，易误诊，头颅MRI结果出来前需与脑梗

死、颅内占位、脑炎等鉴别。 因此，当全科医生或非

神经科医生临床怀疑此疾病， 需急诊行头颅MRI检

查。 本次研究1例患者，根据第一张头颅CT开始考虑

颅内占位，给予增强检查后病灶无强化，两侧大脑

半球后部顶枕叶皮质下弥漫性血管性水肿，磁共振

弥散不受限后明确；另1例患者头痛伴发热，需排除

脑炎，给予腰穿检查后蛋白及细胞数正常，头颅MRI

结果明确鉴别；4例患者均经头颅MRI结果明确诊

断。目前RPES主要通过脱水降颅内压、降血压、控制

癫痫等对症支持治疗，多数能完全恢复，头颅影像

学上病灶可迅速消失，预后良好

[10]

。 治疗RPES与脑

梗死最大的区别在于血压控制。 前者强调快速降

压，应在4～6 h内将平均动脉压降至发病前水平，监

测血压至少24～48 h。 癫痫持续时间与疾病预后成

反比，因此癫痫应及早控制至症状、影像学检查基

本正常后方可停药，但本次研究4例患者仅有例1患

者接受了1个月的抗癫痫治疗，其他3例未给予长期

抗癫痫药物治疗，随访3个月患者均无癫痫发作。

综上所述，RPES病因多种多样， 具有特征性临

床和神经影像学表现，容易被临床认识，有效治疗

后预后良好。 但可逆性并不是其自然病程，血管源

性水肿一般可以完全可逆的，然而，严重的血管性

水肿如果早期未及时进行有效的治疗，可加重细胞

毒性水肿， 则可能随病情进展出现脑梗死或脑出

血，导致永久性神经损害。
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