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桥脑外髓鞘溶解症的 ＭＲＩ诊断
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【摘要】　目的：分析桥脑外髓鞘溶解症（ＥＰＭ）的 ＭＲＩ特点。方法：经临床及影像确诊的ＥＰＭ 患者１０例，均行头颅

ＭＲＩ检查，其中２例仅行平扫，８例行平扫和增强扫描，回顾性分析其 ＭＲＩ表现，总结其诊断和鉴别诊断要点。结果：１０

例患者均出现双侧尾状核、豆状核对称性异常信号，Ｔ１ＷＩ病灶呈低信号，Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，Ｔ２ＦＬＡＩＲ病灶呈更加明显

的异常高信号，增强扫描无明显强化。其它病灶分布：双侧背侧丘脑２例，双侧岛叶１例，顶叶皮层下白质３例；３例患者

伴发脑桥中央对称性异常信号。结论：ＥＰＭ的 ＭＲＩ表现具有一定特征性，结合临床及实验室检查可作出正确诊断。
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　　渗透性髓鞘溶解症（ｏｓｍｏｔｉｃｍｙｅｌｉｎｏｌｙｓｉｓ，ＯＭ）是

一种少见的非炎性中枢神经系统脱髓鞘病。根据病变

部位的不同，分为脑桥中央髓鞘溶解症（ｃｅｎｔｒａｌｐｏｎ

ｔｉｎｅｍｙｅｌｉｎｏｌｙｓｉｓ，ＣＰＭ）和脑桥外髓鞘溶解症（ｅｘｔｒａｐ

ｏｎｔｉｎｅｍｙｅｌｉｎｏｌｙｓｉｓ，ＥＰＭ）。ＥＰＭ 属少见疾病，最常

受累的部位是基底节和丘脑，患者常表现为锥体束及

锥体外系受损的症状和体征。本病发病机制尚不清，

多数学者认为ＥＰＭ是由于血钠水平迅速改变使脑组

织承受较大梯度的渗透压改变而致［１］。笔者搜集１０

例ＥＰＭ患者的病例资料，回顾性分析其临床表现及

ＭＲＩ特点，旨在提高对本病的认识。

材料与方法

搜集我院２００７年１月～２００９年１２月经临床及

影像确诊的１０例患者的病例资料进行回顾性分析。

病例纳入标准：①患者临床表现为运动障碍为主，伴或

不伴构音和吞咽困难、走路不稳等脑干和小脑受损的

相关症状；②患者既往伴有各种基础疾病且入院后或

治疗期间出现血钠水平低于１３６ｍｍｏｌ／ｌ；③患者需发

病后在我院行 ＭＲＩ检查；④临床资料完整；⑤治疗后

一定时期内返院复查或接受随访。符合上述标准者共

１０例，其中男５例，女５例，年龄２１～７６岁，中位年龄

３８岁。

使用ＧＥＳｉｇｎａ１．５Ｔ ＭＲ成像系统，８通道相控

阵头颅线圈。成像序列和参数：横轴面 ＦＳＥＴ２ＷＩ

（ＴＲ４３００ｍｓ，ＴＥ１００ｍｓ），ＳＥＴ１ＷＩ（ＴＲ４００ｍｓ，ＴＥ

１１ｍｓ），Ｔ２ＦＬＡＩＲ（ＴＲ８４００ｍｓ，ＴＥ１３０ｍｓ，ＴＩ

２１００ｍｓ），视野２４ｃｍ×２４ｃｍ，矩阵２５６×２５６，层厚

５．０ｍｍ，层间距１．０ｍｍ。８例患者行增强扫描，对比

剂为ＧｄＤＴＰＡ，剂量０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ，采用高压注射器

经肘前静脉以２ｍｌ／ｓ的流率注入，扫描参数与平扫

Ｔ１ＷＩ一致。

所有图像均由两位放射科神经组医师采用双盲法

观察分析并达成一致意见。

结　果

１．临床特点

１０例中有６例临床表现以帕金森综合征为主，表
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图１　垂体后叶素治疗后５天，抽搐、头痛、四肢震颤１天。ａ）Ｔ２ＦＬＡＩＲ显示双侧尾状核、豆状核对称性高信号；ｂ）Ｔ２ＷＩ示

双侧豆状核、尾状核对称性高信号；ｃ）Ｔ１ＷＩ显示双侧尾状核、豆状核对称性低信号。　图２　垂体瘤术后７天，吞咽困难、表

情淡漠４天。ａ）Ｔ２ＷＩ示双侧尾状核、豆状核、岛叶及额叶白质内对称性高信号；ｂ）Ｔ２ＦＬＡＩＲ图像上病灶显示更清晰；ｃ）增

强扫描示病灶无明显强化。

现为表情淡漠、动作缓慢及静止性震颤，４例出现四肢

无力；４例以肌张力障碍为主，表现为肌张力增高，其

中３例伴有强直性癫痫发作，１例出现头痛。６例出现

脑干症状，表现为言语不清，吞咽困难；４例出现深反

射亢进，其中３例巴氏征阳性，２例克氏征阳性。既往

均伴有各种基础疾病：支气管扩张、咯血并肺部感染３

例，手术后２例（垂体瘤和左侧肾上腺瘤各１例），急性

胃肠炎２例，高血压、慢性肾炎并肾功能衰竭２例，慢

性酒精中毒戒断后１例。

２．影像学表现

１０例患者均出现双侧尾状核、豆状核异常信号，

表现为Ｔ１ＷＩ低信号，Ｔ２ＷＩ稍高信号，Ｔ２ＦＬＡＩＲ异

常高信号更加明显（图１）；病灶边界清，形状较规则，

内囊前肢、膝部、后肢和外囊均未见明显受累。其它病

灶分布：双侧背侧丘脑２例，双侧岛叶１例，顶叶皮层

下白质３例（图２）；３例患者伴发脑桥中央对称性异常

信号灶，在横轴面图像上病灶呈对称的三角形或蝴蝶

形，在矢状面图像上呈卵圆形，在冠状面图像上呈蝙蝠

翼形，皮质脊髓束的轴索及中脑顶盖无损害（图３）。８

例患者平扫后行增强扫描，病灶均未见明显强化。

３．辅助检查

所有 患 者 均 有 低 钠 血 症 病 史，血 钠 １１６～

１３０ｍｍｏｌ／ｌ。其中６例有快速纠正血钠病史，分别为术

后患者、急性胃肠炎及慢性肾炎肾功能衰竭患者各２

例，每天补钠量＞１０ｍｍｏｌ／ｌ。

讨　论

１．渗透性髓鞘溶解症的临床表现

渗透性髓鞘溶解症又称渗透性脱髓鞘综合征、中

枢髓鞘溶解症，是一种发生在中枢的特殊脱髓鞘病。

根据发生部位的不同，分为脑桥中央髓鞘溶解症

（ＣＰＭ）和脑桥外髓鞘溶解症 （ＥＰＭ）。１９５９年Ａｄａｍｓ

首次报道并命名了ＣＰＭ，认为此病主要与长期饮酒和

营养不良有关。１９６２年，ＣＰＭ的概念扩大到脑桥外
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图３　腹泻患者继发ＥＰＭ。ａ）Ｔ２ＷＩ示双侧豆状核、尾状核、丘脑对称性高信号灶；ｂ）稍下层面Ｔ２ＷＩ示桥脑内高信号；ｃ）

ＦＬＡＩＲ示双侧尾状核、豆状核、丘脑对称性高信号。

损害，包括双侧豆状核、尾状核、丘脑等。１９７８年，文

献首次报道肝移植术后发生ＣＰＭ
［２］。

渗透性髓鞘溶解症的临床表现与部位有关，可表

现为ＥＰＭ、ＣＰＭ 或两者同时发生，临床上有１０％～

３０％的ＥＰＭ患者同时伴有ＣＰＭ 的发生。本病一般

在低钠血症恢复后１～２周出现症状。ＣＰＭ多表现为

不同程度的四肢瘫痪和各种脑干症状，严重者甚至会

出现闭锁综合征。ＥＰＭ 较ＣＰＭ 少见，主要表现为运

动障碍，其中也有少部分合并脑干和锥体束损害表现，

仅出现小脑体征者罕见［３］。运动障碍表现为仅有帕金

森综合征，或仅有肌张力障碍；也可为两者同时发生。

帕金森综合征表现为面部表情减少，动作缓慢和少动，

四肢静止性震颤和齿轮样强直，急促小步。其中少数

合并有构音困难、吞咽困难等脑干症状。肌张力障碍

表现为口下颌舌肌张力障碍、手足肌张力障碍或全

身肌张力障碍。本组病例中，６例临床表现以帕金森

综合征为主，其病变部位为双侧尾状核和豆状核，未累

及脑干；４例以肌张力障碍为主；６例出现构音、吞咽困

难的脑干症状，其中３例 ＭＲＩ示脑桥病变，另外３例

无明确脑桥病变，推测与ＣＰＭ 症状发生与出现明显

影像学改变之间的时间差有关。

２．ＥＰＭ的病因和发生机制

ＥＰＭ发生的病因很多，首位病因是电解质紊乱，

其次是垂体瘤术后、肝肾移植后、不恰当抗利尿激素分

泌综合征、恶性肿瘤、恶性营养不良、严重创伤等出现

低钠血症且血钠纠正速度过快的患者中［４，５］。近年

来，相继有学者提出了中枢髓鞘溶解症的发生与快速

纠正低血钠相关［１］。近来，也有ＥＰＭ及ＣＰＭ患者血

钠水平正常的文献报道［６］。

目前，ＥＰＭ确切的发病机制尚不清楚，但临床上

许多病例发病与低钠血症快速补钠有关，且有动物模

型及病理检查结果均支持脱髓鞘与快速补钠破坏“调

节容量”机制有关［７］。血钠＜１３６ｍｍｏｌ／ｌ为低钠血

症；血钠＜１２０ｍｍｏｌ／ｌ为严重低钠血症；急性低钠血

症为在４８ｈ内产生低钠血症或血钠降低＞０．５ｍｍｏｌ／ｌ；

慢性低钠血症为４８ｈ以上，持续产生低钠血症或血钠

降低＜０．５ｍｍｏｌ／ｌ。

有学者认为比较缓慢形成的低钠血症被快速纠正

是发生ＥＰＭ的关键，而快速形成的低钠血症快速纠

正后则不会出现ＥＰＭ
［８］，其中的机制目前多认为低血

钠可导致脑水肿，慢性形成的低血钠，大脑可通过１天

或者数天时间产生适应性保护反应，在脑细胞内产生

一些有机小分子，如肌醇、牛磺酸和谷氨酸等，它们在

细胞内增加的渗透压可以抵消因低血钠所产生的脑细

胞内外的渗透压失衡，减轻脑水肿。慢性形成的低血

钠被快速纠正后，上述平衡被再次打破，脑细胞外渗透

压骤增，引发脑细胞急速脱水、皱缩，少突胶质细胞对

这种渗透压的改变更为敏感，因而导致髓鞘脱失、溶

解。本研究中９例患者生化检查有低钠血症病史，与

文献报道相符；另外１例症状出现在慢性酗酒戒断后

２天，推测原因一方面与低钠血症有关，另一方面酗酒

常伴发Ｂ族维生素缺乏，影响神经髓鞘的合成，从而

增加ＥＰＭ及ＣＰＭ发生的易感性。

３．ＥＰＭ的病理基础和影像学表现

ＯｋｅｄａＲ通过尸解发现ＥＰＭ 大多发生于有髓神

经纤维相对集中的灰质，如基底节，特别是豆状核、尾

状核，另外较常见的部位有丘脑、皮质下白质、小脑白

质、内囊和外囊等，一般两侧均受累，病灶大多对称分

布。ＥＰＭ典型的病理特征为对称性、非炎性脱髓鞘改

变，伴有少突神经胶质细胞的减少，而轴索、神经细胞
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和血管都相对保留完好，一般无炎症细胞浸润［９］。

ＣＴ对于早期ＥＰＭ 检测不敏感，因为ＣＴ不能反

映早期组织内水分子的变化。进展期的患者，ＣＴ可

显示病灶区呈均匀的稍低密度影，双侧对称。ＭＲＩ对

于临床确诊ＥＰＭ 至关重要。ＭＲＩ对于早期病灶组织

含水量的变化较ＣＴ敏感，疾病早期可见对称性两侧

纹状体和丘脑，尤其是壳核和豆状核区Ｔ１ＷＩ低信号

和Ｔ２ＷＩ高信号，病变还可对称性累及胼胝体、皮质下

白质、小脑或小脑脚、外侧膝状体及黑质等，边界清晰，

形态较规则，信号均匀，无明显占位效应，增强扫描无

明显强化。

另外，由于本病发病机制中与水、电解质紊乱致细

胞渗透压变化有关，因此，对细胞水变化更敏感的

ＦＬＡＩＲ或者ＤＷＩ可以更敏感、更清晰地显示病灶以

及观察疾病进展。ＥＰＭ急性期，由于脑组织血管源性

水肿，ＤＷＩ可显示病灶区域扩散受限，表观扩散系数

（ａｐｐａｒｅｎｔｄｉｆｆｕｓｉｏｎｃｏｅｆｆｃｉｅｎｔ，ＡＤＣ）值降低；病变后

期水肿消失后，ＤＷＩ图及ＡＤＣ值又恢复正常。Ｒｕｚｅｋ

等［１０］通过研究发现，对于 ＥＰＭ 患者，ＤＷＩ加权较

Ｔ２ＷＩ可以更早发现病变，敏感性较高，当患者快速纠

正低钠血症后２个月，髓鞘溶解区的ＡＤＣ值可恢复正

常，可能与基底节区脑组织血管源性水肿有关。Ｈａｇｉ

ｗａｒａ等
［６］发现ＥＰＭ和ＣＰＭ 患者应用激素冲击治疗

后，桥脑外的病灶消失，而桥脑的病灶组织则发生坏

死，最终形成空洞，因此ＤＷＩ还可用于监测疾病的进

展情况。

此外，ＭＲＩ能够进行多平面成像，有助于对病灶

进行定位。但是临床症状的出现与 ＭＲＩ上出现病灶

并不同步，往往有１～２周的时间差
［３］。因此，临床怀

疑有ＣＰＭ 的可能且头颅 ＭＲＩ阴性的患者，建议在出

现临床表现后２周左右复查头颅 ＭＲＩ，以免漏诊。

４．诊断及鉴别诊断

临床上诊断ＥＰＭ 需结合病因、临床表现及影像

学检查进行综合诊断。临床表现为运动障碍、行为异

常等锥体外系症状，ＭＲＩ检查可见双侧豆状核、尾状

核对称性长Ｔ１、长Ｔ２ 异常信号，结合各种基础疾病伴

发的低钠血症快速纠正病史，常可作出诊断。

本病需要鉴别的疾病主要包括病毒性脑炎和肝豆

状核变性、急性播散性脑脊髓炎和多发性硬化。病毒

性脑炎起病较急，有发热、头痛等感染症状，脑脊液检

查常发现蛋白升高；ＭＲＩ病灶多发，呈非对称性分布

于双侧大脑半球，大多数位于皮层下白质区，也可累及

深部脑白质、脑干、丘脑及小脑；增强扫描可见病灶有

强化。肝豆状核变性，儿童或青春期发病，１／３患者有

家族史，实验室检查可见血清铜蓝蛋白、血清总铜量降

低以及血清游离铜和尿铜排泄量增加，角膜缘可见Ｋ

Ｆ环。ＭＲＩ示病灶多位于双侧壳核、其次为丘脑、脑

干和齿状核，信号呈长Ｔ１、长Ｔ２ 改变。

５．ＥＰＭ的防治

正确处理低钠血症可以减少ＥＰＭ 的发生。目前

多数学者认为急性低钠血症应迅速纠正，对于慢性低

钠血症每日补钠应不多于８ｍｍｏｌ／ｌ。对于 ＥＰＭ 患

者，除常规治疗外，可能有效的治疗包括促甲状腺素释

放激素的使用、血浆置换、单用皮质类固醇或联用血

浆置换、静脉应用免疫球蛋白等［１１］。

综上所述，ＥＰＭ 常对称性累及双侧豆状核、尾状

核，也可累及丘脑、皮质下白质、小脑白质、内囊和外囊

等，Ｔ２ＷＩ上呈高信号，增强后扫描不强化，结合患者

临床表现及实验室检查以可作出明确诊断。
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