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例儿童系统性红斑狼疮合并可逆性后部脑病综合征

柏
!

翠#

!李玉山!

!王
!

芳#

!张秋业#

#

"青岛大学附属医院(

#,

儿科%

!,

急诊内科!山东青岛
!++"""

#

!!

关键词"可逆性后部脑病综合征%

!

系统性红斑狼疮%

!

儿童

中图法分类号"

/%!",.

文献标志码"

M

文章编号"

#+%!0)&..

"

!"#)

#

"!0"!*"0"$

!!

可逆性后部脑病综合征$

Y/Oa

%由
RLUMRÔ

等(

#

)

#))+

年首次提出的一种临床神经影像学综合征'

临床特征以头痛*视觉障碍*意识障碍*惊厥发作为

主#积极治疗后大多数患者的临床症状和影像学可在

多期内迅速逆转#大部分患者能完全恢复'随着影像

技术的发展#该病的报道逐渐增多#对该病的认识越

来越充分'近几年有关儿童系统性红斑狼疮$

aVO

%

合并
/YOa

的报道逐渐增多#现回顾性分析该科收治

的
#

例
aVO

儿童合并
/YOa

的病历资料#检索相关病

例行文献复习#以提高对该病的认识'

$

!

资料与方法

$,$

!

一般资料
!

患儿#女#

)

岁#因.反复皮疹
+

月余#

反复抽搐
$<

/入院'

+

个月前因.反复皮疹
#

月余/入

院'入院后查抗核抗体阳性#核颗粒型滴度
#k$!""

#

均质型滴度
#k#"""

&抗核小体呈阳性$

\\

%#抗核

小体
Y

蛋白抗体呈阳性$

\\\

%#抗
aa'

抗体呈阳

性$

\\\

%#抗
aD

抗体呈阳性$

\\

%#抗核糖核酸蛋

白抗体呈阳性$

\\\

%#抗
/30.!

抗体呈阳性$

\\

\

%&尿蛋白为
\\

"

\\\

#

!&<

尿蛋白定量!

.+

D

:

"$

K

:

+

?

%(

%

."D

:

"$

K

:

+

?

%)#该院诊断为
aVO

#

脏穿刺诊断结果提示.狼疮肾
-

期#提示中度狼疮活

动/'给予足量甲泼尼龙及环磷酰胺静脉冲击治疗#

患儿临床症状逐渐缓解#多次复查尿常规正常'此后

每
&

周环磷酰胺冲击
#

次#至本次发病前共冲击
&

次#总量累计
.%D

:

"

K

:

'期间监测尿蛋白都呈阴性'

病程期间出现肝功能异常#给予保肝治疗#并出现激

素相关性骨病#给予补钙及维生素
W

治疗#患儿肝功

能及骨质疏松症状逐渐好转#病史在
$,.

个月时将甲

泼尼龙减至早
+

片#晚
#

片#期间监测血压均正常'

此次入院
$<

前抽搐#表现为四肢抖动*流涎#呼之不

应#

",.D45

缓解#后又抽搐
!

次'第
$

次表现四肢僵

直#口唇*四肢末梢发绀#牙关紧闭'

!!

注!

'

表示双侧顶叶多发片状长
2!

信号&

(

表示
I>;4@

为稍高信号&

M

表示
WSL

为高或等信号&

W

表示
#

个月后双侧顶叶多发片状长他信号

好转

图
#

!!

患者头颅
Q/L

$,/

!

方法
!

$

#

%当时查体!

2

为
$+,$i

#

Y/

为
#+"

次"分#

//

为
&"

次"分#

aT

!

为
**-

#

(Y

为
#+"

"

).

DD R

:

'抽搐状态#面色发绀#四肢僵硬#牙关紧闭#

四肢末梢发绀#双侧瞳孔等大等圆#对光反射迟钝'

库欣面容#全身散在陈旧性紫纹'颈抵抗#克氏征*布

氏征*双侧巴氏征均阴性'$

!

%辅助检查!抗核抗体阳

性#核颗粒型滴度
#k#"""

&抗
aa'

抗体呈阳性$

\\

\

%#抗核糖核酸蛋白抗体呈阳性$

\\

%#抗
/30.!

抗

体呈阳性$

\\\

%#其余均阴性'生化指标!丙氨酸

氨基转移酶约为
#""]

"

V

#天门冬氨酸氨基转移酶正

常#血钾为
!,*

"

$,*DD3>

"

V

#之后复查正常'腰椎

穿刺是脑脊液压力升高#脑脊液生化及脑脊液常规等

均大致正常'尿常规*颅脑
M2

*抗磷脂抗体未见明显

异常'颅脑
Q/L

示双侧额顶枕颞叶及右侧丘脑区多

发斑片状*片状长或稍长
2#

*

2!

信号#

IV'L/

呈稍高

信号#

WS#

像上呈高或等信号'视频脑电图示左侧

额极*额*前颞区慢波*尖慢波发放'$

$

%立即给予止

痉镇静#降血压*甘露醇降颅压#血压波动于
#!"

"

#&%

+

"*!

+

检验医学与临床
!"#)

年
#

月第
#+

卷第
!

期
!
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DDR

:

"

%"

"

##"DD R

:

之间'患儿病初病情危重#

未能及时完善颅脑
Q/L

#结合病史#患儿狼疮脑病不

能排除#给予甲泼尼龙
.""D

:

冲击治疗
$?

#环磷酰

胺
",$

:

"

?

冲击治疗
!?

#丙种球蛋白
!

:

"

K

:

静注#患

儿意识逐渐清醒#能回答简单问题#可认人#未再抽

搐#无头痛和视物模糊#入院第
#+

天和第
!.

天颅脑

Q/L

明显好转'出院诊断!

Y/Oa

&高血压脑病&系统

性红斑狼疮&狼疮肾炎&激素相关性骨病&肝功能损

伤&消化道出血'见图
#

'

/

!

讨
!!

论

!!

Y/Oa

是由多种病因引起的以中枢神经系统受损

为主要临床表现的综合征'儿童
Y/Oa

病因复杂#目

前确切病因尚未明确#各个系统疾病均可出现#常见

病因包括呼吸系统疾病$哮喘*肺部感染%*肾脏疾病

$包括各种类型肾炎及相关肾病*肾功能不全%*血液

系统疾病$急性淋巴细胞白血病*镰状细胞贫血*噬血

细胞综合征等%*内分泌系统疾病*结蹄组织病及自身

免疫性疾病$

aVO

*过敏性紫癜等%*癫痫*继发性高血

压*免疫抑制剂和细胞毒性药物$如环孢素
'

*他克莫

司*大量糖皮质激素%

(

!0+

)

'有研究报道#甚至应用免

疫抑制剂几个月后也可发生
Y/Oa

(

%

)

'另有研究报

道#腹膜透析*大剂量静脉注射丙种球蛋白*腰椎穿刺

术等也可导致
Y/Oa

#但这些病例多有基础疾病#究竟

是疾病本身导致还是药物或操作导致尚不明确(

*0#"

)

'

高血压的程度与
Y/Oa

严重程度无相关性#有研究证

实指出#平时血压正常者#如果出现间断性血压升高#

即使收缩压只是中度升高#都可能导致
Y/Oa

的发

生#而平时有慢性高血压的患者却很少出现
Y/Oa

#提

示血压升高的幅度可能比高血压本身对该病的影响

更重要(

##

)

'

Y/Oa

呈急性或亚急性起病#临床表现常呈非特

异性'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'临床

症状可能很快进展#也可能在数天内进展'癫痫是最

常见症状#可以为任何形式癫痫发作#但多为部分发

作合并泛化'

.-

"

#.-

患儿可出现局灶体征如轻偏

瘫*失语'头痛一般是弥漫性持续性钝痛#随着血压

控制头痛可逐步缓解'眼底检查及瞳孔对光反射多

正常'脑脊液和脑电图检查对诊断
aVO

合并
Y/Oa

无特异性'

Q/L

是诊断该病的首选手段#典型表现为

2#SL

等信号或稍低信号#

2!SL

*

IV'L/

呈高信号#

WSL

大多呈等信号或稍低信号#表观弥散系数

$

'WM

%呈高信号(

#!

)

'但也有研究报道#与成人

Y/Oa

不同#部分儿童的病灶在
2!SL

不明显#仅

IV'L/

序列才能发现病灶或发现更多病灶#提示

IV'L/

序列对病灶的显示优于
2!SL

(

#$

)

'病灶主要

累及白质#但也可影响灰质(

#!

)

'非典型病例可仅累及

额叶和颞叶#也可仅累及脑干*小脑*基底节*丘脑等

部位#但一般不累及中线旁枕叶及距状裂皮质'

近年来儿童
aVO

合并
/YOa

的报道也逐年增多'

!"""

年
#

月至
!"#+

年
#!

月国内外共报道
#.

例#结

合本研究
#

例#共
#+

例(

#&0!#

)

'

aVO

患儿出现
Y/Oa

的发病机制尚不完全清楚#目前认为有以下
$

个方

面!$

#

%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#血
0

脑屏障破坏#从而

造成血管源性脑水肿(

!!

)

'$

!

%免疫抑制剂损伤血管内

皮#导致血
0

脑屏障完整性破坏#使毛细血管的通透性

增加#促使其释放血管内皮素*前列腺素或血栓素
'!

等#阻止小动脉和微小动脉的肌源性反应#导致血浆

从毛细血管壁渗出引起血管源性水肿'$

$

%

aVO

患儿

体内内皮毒性物质或自身抗体损伤血
0

脑屏障#导致脑

水肿(

!$

)

'

儿童
aVO

合并
/YOa

的临床表现与成人相似#

#+

例
aVO

患儿出现
Y/Oa

时均有惊厥发作合并血压升

高#

##

例合并头痛#

#"

例意识丧失#

*

例出现呕吐和

$或%视力障碍'

#+

例均行头颅
Q/L

检查#以大脑后

皮质下白质受累为主#也有累及枕叶*顶叶*丘脑*小

脑*脑干的病例'若及时诊治#

Y/Oa

的症状会在短期

内消失#影像学改变可得到逆转'但如果不及时诊断

及治疗#有些会导致神经系统不可逆损伤而遗留后遗

症#甚至病死'

本研究患儿病史
+

个月#病程中突然出现剧烈头

痛*视物模糊*反复抽搐#入院后测血压明显升高#早

期
Q/L

显示双侧额顶枕颞叶及右侧丘脑区多发斑片

状*片状长或稍长
2#

*

2!

信号#

IV'L/

呈稍高信号#

WS#

像上呈高或等信号#经过积极降血压*止痉等治

疗#患儿症状很快缓解#

!

次复查颅脑
Q/L

虽未恢复

至正常#但短期内明显好转'本例患儿
/YOa

的主要

病因为快速升高的血压导致血
0

脑屏障破坏引起脑水

肿#经积极降压处理后临床症状很快好转#颅脑
Q/L

短期内明显好转'

在疾病初期#

aVO

合并
Y/Oa

和狼疮脑病临床表

现往往存在重叠#两者在鉴别上存在一定的困难#因

此对怀疑
Y/Oa

的病例应详细采集病史#结合临床表

现及实验室检查结果#及时行头颅
Q/L

检查#观察有

无典型血管源性水肿表现'另外#需要注意有无

Y/Oa

发生的危险因素$如血压升高#应用免疫抑制

剂*细胞毒性药物等%'

Y/Oa

经积极治疗后临床症状

及颅脑
Q/L

快速恢复的特点也可与狼疮脑病鉴别'

综上所述#儿童
Y/Oa

是临床急症#治疗的关键

在于迅速诊断'对有基础疾病的患儿#突然出现快速

进展的高血压并出现以上神经系统症状时#需警惕

Y/Oa

发生'头颅
Q/L

是诊断该病的首选手段'去

除诱因#迅速控制血压#停用可疑药物#症状可很快恢

+

#*!

+

检验医学与临床
!"#)

年
#

月第
#+

卷第
!

期
!

V;AQ7?M>45

!

W7=7DA7@!"#)

!

N3>,#+

!

U3,!



复#影像学改变大多能逆转'但临床和影像学恢复程

度各异#如果治疗及时和恰当#症状可以在数天内缓

解&如果延误诊断及治疗#则可导致造成脑功能不可

逆的持久损伤和发生后遗症'但处于
aVO

活动期的

患儿#为避免病情加重#应继予糖质激素和免疫抑制

剂治疗(

!&

)
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