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!摘!要" 目的!探讨血液病1肿瘤患儿并发可逆性后部白质脑病综合征!89H9843GB9:74?98378B9>C795+E9:@=B7:=?@]

4]5;87A9" 'SQM#惊厥前后的临床特点"加深对'SQM的理解' 方法!回顾性分析 #%"# 年 0 月至 #%"* 年 0 月在北京

大学第一医院儿科血液1肿瘤病房发生'SQM的 / 例患儿的临床资料"包括年龄,性别,基础疾病,有否肾受累,体重

指数,是否有高血压家族史等基本临床资料"同时检测其发生惊厥前后的血红蛋白水平,血压及血清钠水平"并随

访记录患儿预后"包括原发病情况及神经系统症状体征的恢复状况' 结果!患儿均为学龄期或学龄前期女童"所患

基础疾病 . 例为伴有肾受累或一侧肾切除的恶性肿瘤"" 例为难治性自身免疫性溶血性贫血' 所有患儿都存在轻,

中度贫血' 'SQM发生前一天应用环磷酰胺,长春新碱和放线菌素g化疗"或者应用环孢素)和糖皮质激素治疗'

患儿发生'SQM惊厥时表现为晨起或午睡起突发的无热惊厥"之后即刻检查"发现与自身相比"其血压较发作前明

显升高"同时血清钠降低"经用地西泮,呋噻米和氨氯地平等治疗后很快恢复' . 例未遗留后遗症"" 例遗留有情感

及行为水平变幼稚"康复 # 年后逐渐恢复' 复习文献中主要是报道血压的升高' 结论!并发 'SQM 的血液病1肿瘤

患儿可能多有肾受累和贫血"血压升高同时伴血清钠降低可能在'SQM发病中起一定作用"同时保持血压稳定和电

解质平衡有可能减少'SQM的发生或减轻其严重程度'

!关键词" 可逆性后部白质脑病综合征$血压升高$血清钠降低$儿童
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!!近年来"随着我国儿童血液病以及肿瘤疾病诊

疗水平的不断提高和各地医保支付比例的逐渐加

大"越来越多的血液病1肿瘤患儿得到了治疗"随之

相关的并发症发生率也在不断增加' 可逆性后部白

质脑病综合征!89H9843GB9:74?98378B9>C795+E9:@=B7:+

=?@]4]5;87A9" 'SQM#是一种少见的中枢神经系统

并发症"在成人及儿童肾病或重症患者中的报道有

增多趋势(")

"但在血液病1肿瘤患儿中报道目前尚

少见"且大多局限于对惊厥表现及影像学改变方面

的描述"对'SQM 发生的基础疾病,可能诱因,血压

和电解质改变等临床相关因素报道也尚少见' 本研

究对北京大学第一医院儿科血液1肿瘤病房发生

'SQM的 / 例患儿的临床特点进行分析"并结合相关

文献"提高对'SQM的认识"为今后避免或减少此并

发症的发生提供进一步研究的线索或依据'

$%资料与方法

$$$!病例资料

选择 #%"# 年 0 月至 #%"* 年 0 月于北京大学第

一医院儿科血液1肿瘤病房在化疗过程中发生了影

像学确诊的 'SQM 的病例"诊断标准参考相关文

献(#)

"共纳入 / 例患儿'

$$&!研究方法

回顾性分析本研究纳入的 /例患儿的临床资料"

包括年龄,性别,基础疾病,有否肾受累,\cV,是否有

高血压家族史等基本临床资料"惊厥发作的时间,发

作前后症状,发作时的表现,发作当时的处理及效果

等惊厥发作的特点"发作时的血红蛋白水平,发作前

后的血压和血清钠水平改变"发作后的影像学改变,

后期治疗的调整,神经系统症状体征的恢复情况等'

&%结果

&$$!基本临床资料

患儿均为学龄期或学龄前期体型偏瘦女童"所

患基础疾病病例 " _. 分别为左肾横纹肌样瘤
)

期

!左肾切除术后#,伴双肾受累的皮下脂膜炎样淋巴

瘤,神经母细胞瘤
*

期!肿瘤包绕右肾血管#和伴双

肾受累的弥漫大 \细胞淋巴瘤"即均为恶性肿瘤伴

有肾受累或肾切除"病例 / 为难治性自身免疫性溶

血性贫血' 'SQM 发生前一天病例 ",0 和 . 患儿都

应用了环磷酰胺或长春新碱,放线菌素 g等化疗"

病例 # 和病例 / 两例患儿应用环孢素)和糖皮质激

素治疗'

&$&!惊厥发作前后表现及处理

患儿发生'SQM的特点均为晨起或午睡后突发

的无热惊厥"全身性发作伴有意识障碍"不伴有二便

失禁' 惊厥发作前 . 例诉头痛或恶心,呕吐"发作持

续 " _0 A35"病例 " 和病例 . 在间隔 "% _#% A35 后

又惊厥 " 次"其余只发作 " 次' . 例患儿是在住院

期间发作"立即给予地西泮和呋噻米静脉推注后意

识很快恢复"后给予氨氯地平口服"监测血压在 # _0

@后下降至其惊厥发作前水平!表 "#$病例 / 在家中

发作"送到当地医院后即刻给予地西泮,呋噻米,硝普

钠和甘露醇"生命体征平稳后很快转至北京大学第一

医院' 所有患儿在发作后 #. _*# @ 内都进行了头颅

c'V检查"表现为双侧对称或不对称的顶,枕部皮层

及皮层下白质多发长Y",稍长Y# 信号"RB=38高信号"

病例 /还表现有左侧广泛灰质高信号伴脑回肿胀'

&$,!检验结果变化

患儿发作前血压,血红蛋白,血钠和发作后 0%

A35内检测的血压,血钠等结果见表 "' / 例患儿均

有轻+中度的贫血,惊厥后即刻检测的血压都较之前

明显升高"而血清钠均较之前有轻+中度的降低"因

病例数较少"未做统计学分析'

&$H!预后情况

. 例患儿意识恢复后神经系统查体无阳性体

征"继续完成化疗方案或免疫治疗' 病例 / 是在家

中发病"转至北京大学第一医院后其神经系统查体

未见异常"但情感表现及行为水平变幼稚"相当于

0 _. 岁正常儿童水平!患儿 ($* 岁#"停用环孢素)

和地塞米松"换用其他免疫抑制剂治疗"期间持续给

予康复及再教育"# 年后患儿智力才逐渐恢复至病

前水平' 中位随访 "( 个月!( _(( 个月#" 病例 .

在 " 年后原发病复发"诱导治疗后再次发生 'SQM"

同样处理后症状及体征完全消失"余患儿在后续治

疗中都没有再次发生'SQM'

,%讨论

,$$!文献资料

以*可逆性后部白质脑病综合征"儿童+为主题

词及关键词"检索中国知网!6JUV#和万方数据库

#%"# 年 " 月至 #%"* 年 "# 月间相关文献"发现共 "#

-0((-吴鹏辉"等!血液病1肿瘤患儿并发可逆性后部白质脑病综合征



篇文献"除表 # 中引用的 0 篇外"其余均为 " _# 例

的个案报道或者非血液病1肿瘤疾病的报道' 以

*89H9843GB9:74?98378B9>C795+E9:@=B7:=?@]4]5;87A9"

E@3B;895+为关键词"检索 S>Gc9; 数据库 #%"# 年 "

月至 #%"* 年 "# 月间相关文献"除病例数较多且与

本组资料基础病相匹配的报道已引用到表 # 中"其

余均为个例,其他基础疾病或有关影像学等的报

道(0 a*)

' 在Y=AG=4E7等(()报道的 ( 例病例外"该文

献还复习了以往 """ 例文献报道!与文献(0 a/)和

(*)无交叉#"也列在表 # 中'

表 $%患儿发生可逆性后部白质脑病综合征惊厥前后的情况

'()*+$%6B353E=BE@=8=E?9834?3E47b:=?395?4G9b789=5; =b?98'SQM

6=49 )<91]9=84

[]:98?954375

b=A3B]@34?78]

\cV Y3A9

\9b789E75H>B4375 )b?98E75H>B4375
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" .$- J7 "0$( ""%%% &*1*# "%* "0& "".1-0 "#"

# ""$& J7 ".$( %*%.# ""%1(- "%. ".0 "#01-0 "0*

0 -$" W8=5;b=?@98 "/$( %*%%% "%.1(0 "%( "0& "0-1&/ "#.

. &$( W8=5;A7?@98 "0$* ".%%% "#(1** -/ "0/ ".%1&% "#&

/ ($* J7 "($& %(%0% &%1/% -# ".# "#&1&. "00

!!" AA[<d%$"00 CS=$\cV" G7;]A=4435;9e$ \S" GB77; :8944>89$ [W\" @9A7<B7G35$ 'SQM" 89H9843GB9:74?98378B9>C795+E9:@=B7:=?@]4]5+

;87A9$

!!上述文献中报道的患儿仍然是学龄期多见"基

础病包括有白血病,淋巴瘤,实体瘤,自身免疫性血

液病等多种血液病1肿瘤性疾病"'SQM 发生前都应

用了化疗药物或环孢素)

(0 a-)

' 在 0 个资料中观察

到高血压的发生(."* a-)

"一个观察到有低钠血症(-)

"

文献认为的危险因素有肾损害,高血压,白血病和免

疫抑制药物的应用等"预后大多较好"但仍有少部分

患儿复发"遗留癫痫后遗症甚至死亡'

表 &%'SQM相关文献资料分析

'()*+&%'9B9H=5?B3?98=?>89=5=B]4347b'SQM

)>?@78 ! c

$
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关于发生 'SQM 的基础疾病"对于成人主要多

见于子痫前期1子痫,恶性肿瘤或急性肾病伴高血压

等"发作前多有应用化疗药物,免疫抑制剂!环孢素

),他克莫司#,利妥昔单抗和丙种球蛋白的病史(&)

$

对于儿童患者除没有子痫前期1子痫外"其他与成人

类似(0 a*)

' 临床中患有上述基础病的患者很多"应

用上述化疗药物和免疫抑制剂的患者也较多"但并

发'SQM者并不多' 仔细分析本组 / 例患儿均存在

轻,中度贫血". 例患儿都是伴有肾受累或一侧肾切

除的恶性肿瘤"0 例在发生'SQM之前有应用环磷酰

胺,长春新碱和放线菌素g等化疗药物"# 例是在应

用环孢素)和糖皮质激素的过程中' 结合本组及

文献资料"提示那些伴有肾损害的恶性肿瘤患儿在

接受环磷酰胺,长春新碱,环孢素 ),糖皮质激素等

药物时才可能是真正的发生 'SQM 的危险人群"尤

其是处于学龄期的女性贫血患儿"对这样的患儿需

要重视'SQM的相关监测和预防'

关于 'SQM 的临床特征方面"文献报道较多的

是患儿惊厥发作,发作形式及其头颅影像学的改

变(0 a*""%)

"这些对最终明确诊断意义很大"但由于惊

厥发作形式无特殊"而头颅影像学检查需要一定的

-.((-
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时间及条件"因此其对 'SQM 的早期诊断及即刻处

理帮助不大' 关于'SQM发生时的机体内环境变化

报道较少"且主要局限于血压的变化上"认为其通常

伴有系统性的血压升高(."*)和血管内皮的损伤(-)

'

本研究 / 例患儿同时测定了 'SQM 患儿在惊厥发作

后即刻的血压及电解质"与惊厥前相比"这些患儿的

血压都有明显升高"同时伴随有血清钠水平不同程

度的降低"而随后同时给予控制惊厥,利尿和降压治

疗"患儿意识障碍即很快恢复' 上述检测结果及治

疗反应都提示同时发生的血压增高和血钠降低在

'SQM的发生机制中可能有重要意义' 结合 'SQM

患者中有抗利尿激素不恰当分泌的报道("")

"揭示在

已有肾功能受损的基础上"血液病1肿瘤患儿在应用

化疗药物同时给予较多液体"或者是应用环孢素 )

对肾功能造成进一步损害"或者糖皮质激素水钠潴

留的副作用等可能共同导致液体负荷增加"不能及

时排出体外致循环血量充盈"超过机体的调节能力"

血压短时期内突然增高"最终引起 'SQM 的发生"但

由于本组病例数较少"还需要更多病例以及前瞻性

的随机临床试验来进一步证实上述结果'

关于'SQM的治疗及预后"大多数'SQM是可逆

的"恢复后无后遗症"但如果不能及时识别并正确处

理"则可能恢复得非常缓慢或不恢复"导致临床上不

可逆的后遗症发生甚至死亡("#)

' 本组 . 例患儿是

在住院期间发生 'SQM"均立即给予了控制惊厥,利

尿和降压治疗"意识障碍在数分钟后恢复"头颅影像

学改变也在数月内恢复"没有遗留任何后遗症"并且

能继续完成后续的化疗' 病例 / 因在院外发生惊

厥"无法得到即刻救治"返院后的头颅 c'V显示除

了有典型的后头部枕叶白质改变外"还有脑灰质受

累和脑回肿胀"这也可能是其病后遗留有情感,行为

幼稚的原因"但其最终经过数年的康复后也恢复了

正常'

综上所述"临床上对同时伴有肾功能损害的血

液病1肿瘤性疾病患儿"在应用化疗药物或免疫抑制

剂期间应严密监测血压,血红蛋白,液体出入量及电

解质的平衡情况"保证内环境的平衡"有可能减少

'SQM的发生' 一旦患儿出现惊厥"在控制惊厥的同

时可根据当时监测情况及时给予利尿,降压等措施"

可能会减轻其发生的严重程度'
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