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C/07:O50B@:(P&Q39病的早期诊断体会

刘振宝!张伟!赵迎春

上海交通大学附属第一人民医院松江分院神经内科!上海市)!"#F""

))克 $雅病 ! >8;T:dS;A5:/̀-e92 病# >̀W" 由 #&!"

年 >8;T:dS;A5:和 #&!# 年 -̀e92 早期报道而得名#又

称皮质 $纹状体 $脊髓变性%亚急性海绵状脑病或

传递性海绵状脑病& 它是由朊病毒蛋白 ! 181" 感

染所致的一种中枢神经系统!>C_"变性疾病#具有

传染性和致死性#是快速进展性痴呆 ! 8-735AU789/

68;@@3P;5;B;4:3-# <1W" 的常见原因之一& 'I^以

上病例为散发性#发病率极低(#)

#但随着近些年来

欧美国家疯牛病的流行#国内外的报道日渐增多&

由于 >̀W特有的传染性和目前的不可治愈性#日益

引起临床神经科及其他相关科室医师的高度重视&

本文对一例 >̀W的诊断经过进行总结#并结合文献

复习#对本病的早期诊断进行探讨&

EF临床资料

患者#男性#F& 岁& 因0头晕伴行走不稳 % 周#

伴言语障碍%行为异常 ! 周 1于 !"#! 年 H 月 !& 日

入我科治疗& 起病前有外地旅游史 #" 余天& 患者

% 周前出现头晕#精神萎靡#自觉记忆力下降#行走

不稳#呈醉酒样步态& 既往史%家族史无特殊&

多次至其他医院就诊& 脑电图$轻度异常& 经

颅多普勒$脑动脉硬化!轻度" #左右侧大脑中前动

脉供血偏低'考虑0椎基底动脉供血不足1 #予以活

血%改善头晕等治疗#患者症状无明显好转#近! 周

来患者出现言语障碍#表现为不能理解他人言语#

答非所问#言语混乱#遂至上海华山医院门诊就

诊#该院头颅 ,<$左侧基底节区%枕叶皮质新鲜脑

梗死灶 !经阅片示 W?N高信号 " #两侧额顶叶及侧

脑室旁多发缺血梗死灶& 考虑 0脑梗死 1 #予石杉

碱甲及胞二磷胆碱等治疗#患者症状仍进行性加

重#遂入我院神经内科住院治疗&

入院体格检查$神志清#查体部分合作#答非所

问#言语混乱#双侧眼球向各方向活动好#双眼向左凝

视可见水平眼震#其余颅神经查体未见异常'四肢肌

力%肌张力正常#感觉检查欠合作'双侧指鼻试验欠稳

准#跟膝胫试验完成差#闭目难立征阳性#直线行走不

能'四肢腱反射对称! ll" #双侧巴氏征阳性&

入院辅助检查$血常规%生化%凝血功能均在正

常范围#红细胞沉降率$!I BB+Q'颈动脉彩超$两

侧颈动脉斑块形成'脑电图$各导联见阵发性中波

幅 % ZF .+@的
&

波活动增多#两侧半球见多量短

阵弥漫性高电位 # Z#EI .+@的
'

波#并伴有0三相

波1 '头颅 ,<N!包括 W?N序列及 kYDN<序列 " $双

尾状核%双豆状核%双扣带回和左颞顶枕叶脑回多

发异常信号!见图 # " '头颅 ,<D$未见异常征象&

图 EFW?N表现" D'0'>'W双侧额叶'扣带回'颞叶'顶叶'枕叶为主大脑皮质广泛带状高信号及

双侧尾状核头部高信号!以左侧明显"

*("%*
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))入院后 ( 天#患者症状进行性加重#出现情绪

变化大#反复无常#狂躁%易激惹%幻觉#伴有无意

识的刻板重复动作#以及惊恐%尖叫等精神症状&

结合典型的病史%临床表现及辅助检查#临床诊

断$>8;T:dS;A5:/̀-e92 病& 转上海公共卫生中心上海

市公共卫生中心进一步治疗&

图 )FkYDN<表现为双侧额叶'双扣带回略高信号!双

侧尾状核和壳核区高信号!以左侧明显" 左颞

叶及枕叶未见明显高信号!与图 #D比较!kYDN<

序列不如 W?N高信号明显"

)F讨论

>̀W患者脑部广泛受累而出现与其他疾病类

似的症状#临床早期诊断困难& 其主要临床表现为

皮质%小脑%脊髓前角和锥体束损害等所致相应的

症状和体征& 依据其临床表现大体可分为三个阶

段(!)

$早期主要表现为乏力%易疲劳%注意力不集

中%记忆减退%易激动等'中期 !痴呆 $痉挛期 "主

要表现为记忆障碍%性格改变%痴呆#可伴失语%失

认%失行#! +( 的患者出现肌阵挛#大脑皮质%锥体

外系%锥体束及小脑受损的症状交替或相继在此期

出现'晚期可出现尿失禁#无动性缄默或去皮质强

直& 临床上主要根据中老年患者出现进行性痴呆%

共济失调及肌阵挛的典型三联征来诊断 >̀W#但

>̀W早期症状缺乏特异性#首发症状各异#仅依靠

临床表现及早期非特异性辅助检查很容易与其他

疾病混淆#极易误诊#而本文病例以共济失调起

病#早期影像学等辅助检查又缺乏特异性#以致误

诊为0脑梗死1 &

由此可见#除了临床表现# >̀W的早期诊断还

有赖于相关检查检验辅助诊断& >̀W典型的脑电

图表现为周期性同步性放电!1_W" #但 1_W并不是

出现在整个疾病过程中#它常常与运动障碍和意识

水平相关#有 !"^ Z%"^的 >̀W患者始终不出

现(()

& 另外#尽管 1_W是 >̀W的重要诊断标准之

一#但其特异性较低#亦可见于其他引起痴呆的疾

病#如 DAdQ;3B;8病和 Y;VU体痴呆等(%)

& 该患者发

病初期脑电图表现并无 1_W表现#而是随着疾病

进展而显现&

近年来神经影像学技术不断发展#在 >̀W诊断

中的作用日益凸显& ,<扩散加权成像 ! W?N" 和

,<液体衰减反转恢复序列!kYDN<"有助于 >̀W的

早期临床诊断(I)

#W?N能够更好地显示 >̀W患者脑

内的异常改变#大脑皮质带状异常高信号及基底节

异常高信号是其典型表现#W?N高信号与病理上的

脑内海绵样改变是一致的#这可能是海绵状变化%

神经胶质细胞增生以及阮蛋白沉着%影响了水的弥

散所致(F# H)

& 有文献报道#kYDN<及 W?N高信号累

及脑实质的顺序为$纹状体%大脑皮质%丘脑后内

侧#W?N可先于脑电图及脑脊液检查发现异常#早

期高信号改变可不对称#随病程进展逐渐趋于对

称(')

& 另有文献显示扣带回%小脑%海马及岛叶

=

!

?N及 kYDN<信号可升高(&/##)

& 国外学者研究认

为 W?N异常高信号在 >̀W诊断中特异性高达

&(E'^#敏感性为 &!E(^ Z#""^

(H##!)

& _Q36-等(#!)

的研究中#在出现症状的前 ( 周#脑电图 1_W仍不

明显的 % 例患者即能发现 W?N高异常#W?N的异

常高信号表现较脑电图 1_W#甚至比临床痴呆症状

和肌阵挛体征出现更早%更敏感#因此认为#>̀W的

临床诊断标准中应考虑 W?N检查的列入& 最近另

有一系列研究显示#在鉴别 >̀W与 <1W时# ,</

W?N具有高度敏感性和特异性#从而先后建议 W?N

表现应纳入 >̀W诊断标准中((/#I)

& 本例患者发病 !

周后 W?N即显示左侧基底节区%枕叶皮质高信号#

至发病 % 周双尾状核#双豆状核#双扣带回#左颞%

顶%枕 叶 脑 回 均 出 现 kYDN<及 W?N高 信 号# 但

kYDN<序列不如 W?N高信号明显 !如图 " #与文献

报道相符('/#!)

#具备 >̀W特征性 ,<表现&

目前尚无有效治疗 >̀W的方法#早期诊断对防

止 >̀W进一步传播意义重大& 通过本例 >̀W的诊

断我们体会如下$>̀W患者早期往往缺乏典型的临

床表现#脑电图典型的 1_W则随着疾病进展而显

现#而 ,<N是诊断 >̀W很有价值的一种手段#特别

是 W?N及 kYDN<序列更易显示其特异性改变#提

高了临床诊断 >̀W的准确性#应考虑将 W?N检查
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纳入 >̀W诊断标准& 因此#对怀疑 >̀W的患者#应

动态监测脑电图和 ,<N变化#尤其是注意发病 ! Z

( 周 ,</W?N表现#有条件者可完善脑脊液蛋白检

测#以期早期明确诊断&
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中华医学会第九次全国脑电图与癫痫诊治进展高级讲授班及学术研讨会通知

)) 由中华医学会神经病学分会脑电图与癫痫学组和中华神经科杂志编辑委员会联合举办的 0 第九次全

国脑电图与癫痫诊治进展高级讲授班及学术研讨会 1 定于 ! " # ( 年 I 月 ! I,! H 日在湖南长沙隆重召开 &

研讨会将邀请国内外著名神经病学专家 #介绍癫痫基础与临床研究最新进展及诊治规范 #讲授班还包括大

量的典型病例讨论及脑电分析 & 欢迎各级医师参加 &

联系方式 $湖南长沙市湘雅路 ' H 号中南大学湘雅医院神经内科 #邮政编码 $ % # " " " ' & 联系人 $吴志国

# ( & H % ' H # I ( I & bB-3A$ Q4@URQ@h2RqU-Q99E.9BE.4 & 报名截止日期 $! " # ( 年 I 月 # " 日 &

中华医学会神经病学分会脑电图与癫痫学组

中华医学会中华神经科杂志编辑委员会

中南大学湘雅医院
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