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非钠离子快速纠正的脑桥中央髓鞘溶解的临床分析
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摘 要：脑桥中央髓鞘溶解（central pontine myelinolysis，CPM）是一种临床较为罕见的疾病，通常导致该病的原因是钠离子异常

的快速纠正。该文报道了 3 例并非由钠离子快速纠正导致的 CPM，其中 2 例为极高血糖并酮症酸中毒引起的，1 例为钾离子过低

引起的。经过治疗原发病和营养脑神经后，患者均好转出院。该文总结了这 3 个病例的临床特点，同时总结分析了国内外 CPM 相

关的研究进展，希望能提高对于该病的认识。                                                    [国际神经病学神经外科学杂志, 2023, 50(2): 49⁃52]
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Abstract： Central pontine myelinolysis （CPM） is a relatively rare disease in clinical practice and is often caused by the 
rapid correction of sodium ion abnormalities. This article reports three cases of CPM not caused by the rapid correction of 
sodium ion abnormalities， among which two cases were caused by extremely high blood glucose and ketoacidosis and one 
case was caused by low potassium ion. All patients were improved and discharged after the treatment of primary diseases and 
the nutrition of brain nerves. This article summarizes the features of these three cases and reviews related research advances 
in CPM， so as to improve the awareness of this disease.
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脑 桥 中 央 髓 鞘 溶 解（central pontine myelinolysis，

CPM）是脑桥中央渗透性脱髓鞘状态，临床表现有吞咽功

能异常、发音障碍、复视、四肢瘫痪或意识障碍，也可为无

症状或发生于危重患者而被忽视，严重者可导致死亡。

非钠离子异常导致的 CPM 在临床亦可见到，本文报道了

2 例 极 高 血 糖 合 并 糖 尿 病 酮 症 酸 中 毒（diabetic 
ketoacidosis，DKA）和 1 例钾离子异常导致的 CPM。

1　病例资料

1. 1　病例 1
患者，男，49 岁，因“意识改变伴乏力 3 d，发热 1 d”入

院。发病前 4 个月体重减轻了 20 kg，3 d 前在当地卫生所

进行了经皮肾镜取石术，血糖未检测，血钠基本正常，低

血钾。

入院时嗜睡，吐词含糊，定向力、计算力下降，能回答

简单问题，四肢乏力（双下肢明显），步态不稳，低热，食欲

差，口干，多尿，皮肤干燥。

体格检查：表情痛苦，嗜睡，吐词含糊，伸舌困难，口

角无歪斜，咽反射不配合。双上肢肌力 5―级，双下肢肌力

4 级，四肢肌张力正常，腱反射正常。左侧巴宾斯基征阳

性，右侧巴宾斯基征阴性，指鼻试验及跟–膝–胫试验阳

性，龙贝格征阳性，深浅感觉检查不合作。

实验室检查：pH 值 7.36（参考值：7.35~7.45），二氧化

碳 分 压 28 mmHg（参 考 值 ：35~45 mmHg），氧 分 压 71 
mmHg（参考值：80~110 mmHg），钠 128 mmol/L（参考值：

135~145 mmol/L），钾3.5 mmol/L（参考值：3.5~5.5 mmol/L），

钙 1.17 mmol/L（参 考 值 ：2.25~2.75 mmol/L），碳 酸 氢 根

15.8 mmol/L（参考值：22~27 mmol/L），碱剩余⁃9.6 mmol/L
（参考值：⁃3~3 mmol/L），葡萄糖 63.93 mmol/L（参考值：

3.9~6.1 mmol/L），C 反 应 蛋 白（C ⁃ reactive protein，CRP）

94.54 mg/L（参考值：<10 mg/L），血酮体阳性。

辅助检查：脑电图正常。颅脑磁共振成像（magnetic 
resonance imaging，MRI）提示：①脑桥改变考虑脱髓鞘病

变；②左侧小脑半球异常信号，脑梗死可能；③左侧下鼻

甲肥大。

诊断：考虑 DKA 高渗状态引起的 CPM。

治疗：予以降血糖、补充液体、维持水电解质平衡、营

养神经（单唾液酸四己糖神经节苷脂）、改善脑循环（长春

西汀）、抗病毒治疗（加利巴韦林）等治疗。

转归：血糖降低及 DKA 改善后，患者神志清楚，吐词

定向力正常，行走较稳，食欲可，口干好转，皮肤干燥改

善，吞咽功能正常，双眼球活动可，无眼震，四肢肌力及肌

张力正常，四肢腱反射正常，双侧巴宾斯基征阴性，龙贝

格征阳性，双侧指鼻试验可，双侧跟–膝–胫试验阳性， 
好转出院。

1. 2　病例 2
患者，男，62 岁，因“步态不稳 6 d”收住入院。糖尿病

10 余年。

入院神志清楚，头晕，步态不稳，言语不利，无恶心呕

吐，食欲差，发音含糊，吞咽正常，双侧咽反射存在，站立

不稳。

实验室检查：血糖 47.4 mmol/L（升高），血酮体 3.0 
mmol/L（升高），糖化血红蛋白 19.70%（升高），尿酮体阳

性，钠 127 mmol/L（降低），CRP 为 217 mg/L（升高）。

颅 脑 MRI 平 扫 + 扩 散 加 权 成 像（diffusion ⁃ weighted 
imaging，DWI）提示：①右侧半卵圆中心急性脑梗死；脑桥

异常信号，性质待定；CPM 待排；请结合临床分析及随诊复

查。②脑内少许缺血灶。③脑白质疏松，脑萎缩（图 1） 。
诊断：患者脑梗死并 CPM，CPM 可能与 DKA 有关。

治疗：予以降血糖，降酮，抗血小板聚集，改善脑循

环，营养神经，抗感染，调脂稳定斑块和补液等治疗。

转归：酮症缓解及血糖控制后症状好转，5 d 后出院。

1. 3　病例 3
患者，女，51 岁，因“乏力、气短 1 d”入住我院肾内科。

既往有类风湿关节炎 10 年，未系统诊治，现精神差，全身

瘫软无力，自觉气短，食欲差。

体格检查：神志淡漠，欠合作。四肢肌力 2 级，肌张力

正常。生理反射正常，病理反射未引出。

实 验 室 检 查 ：钾 为 1.3 mmol/L（降 低），尿 酸 146.00 
μmol/L（降低）；抗 SS⁃A 抗体阳性，抗 Ro⁃52 抗体阳性。

内科治疗：予以补钾、抗血小板聚集、抗感染、调脂，

护胃、护心、利尿、补充能量等治疗。但随后逐渐出现言

语含糊，吐词不清，偶有饮水呛咳，全身气短乏力，血钾

A：T2高信号； B：FLAIR高信号； C：DWI高信号； D：ADC低信号。

图 1　病例2颅脑MRI平扫+DWI结果（脑桥）
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2.5 mmol/L（降低）。颅脑 MRI 检查提示：①CPM；②脑内

少许缺血灶（图 2）。遂转我院神经内科进一步治疗。

我院神经内科治疗及转归：考虑到患者为严重低钾

血症引起的 CPM，遂予以加单唾液酸神经节苷脂+甲钴

胺+复合维生素 B 片营养神经、螺内酯片+枸橼酸钾补充

钾及补液等治疗。8 d 后，血钾恢复正常（4.6 mmol/L）；神

志清楚；言语含糊，吐词不清；无呛咳，偶有头痛，食欲差，

吞咽稍困难，咽反射未引出；行走欠稳；言语多，自主意识

强烈；指鼻试验、跟–膝–胫试验阳性。因患者起病急，

所以采用甲泼尼松龙（1 000 mg，静脉滴注，连续 3 d）抗炎

联合免疫抑制剂治疗，并予以改善循环、护胃等治疗，随

后进行序贯足量激素治疗。28 d 后，复查颅脑 MRI 提示：

脑内异常信号范围较治疗前明显缩小，弥散受限减轻

（图 3）。患者临床症状减轻后，予以出院。

3 例患者的临床基本特点见表 1。

2　讨论

渗 透 性 脱 髓 鞘 综 合 征（osmotic demyelination 
syndrome）包 括 CPM 和 脑 桥 外 髓 鞘 溶 解（extrapontine 
myelinolysis，EPM），主要因为神经白质暴露于渗透性物

质，导致对称性髓鞘破坏，常累及脑桥和含有大量有髓纤

维的灰质及皮质灰白质交界区［1］。

CPM 最早于 1950 年由 Adams 等［2］报道，是一种罕见

的脑桥中央部分轴突非炎性对称性脱髓鞘病变，主要影

响脑干的脑桥基底部。低钠血症、血清钠过度纠正、电解

质（尤其是严重的低钾血症）、肝移植术后、肝硬化、糖尿

病合并高血糖、DKA 等都是导致该病的原因［3］。长期酒

精中毒、营养不良、恶性肿瘤、妊娠、产后、脓毒症、肾上腺

功能不全和代谢紊乱患者是发生 CPM 的高危人群。CPM
患者有 69.9% 为嗜酒者，可见嗜酒是引起该病的高危

因素［4］。

钠离子过快纠正是导致该病的主要原因，88% 的

CPM 患者在进行 MRI 检查前 24 h 内发生过快速纠正血

钠。在临床上，当患者血清钠>120 mmol/L 时，有 41% 的

A：T2高信号； B： FLAIR高信号； C：DWI高信号； D：ADC低信号。

图 3　病例3治疗后颅脑MRI平扫+DWI所见（脑桥见片状稍长T1稍长T2高FLAIR信号，范围较前缩小，DWI信号较前减低）

表 1　3 例患者的临床基本特点

编号

  病例1
  病例2
  病例3

性别

男

男

女

年龄

/岁
49
62
51

发病至入院

的时间/d
3
6
1

血糖

/（mmol/L）
63. 9
47. 4
正常

血钾

/（mmol/L）
2. 9
正常

1. 3

血钠

/mmol/L
128. 6

127
正常

糖化血红

蛋白/%
18. 1
19. 7
正常

血酮体

阳性

阳性

未查

尿酮体

阴性

阳性

未查

首发症状

意识改变伴乏力

步态不稳

乏力、气短

住院

时长/d
6
5

28

A：T2高信号； B： FLAIR高信号； C：DWI高信号； D：ADC低信号。

图 2　病例 3治疗前颅脑 MRI平扫+DWI所见（脑桥见大片状稍长 T1稍长 T2高 FLAIR信号，DWI呈高 ADC呈低信号，其周围见

对称性片状等T1长T2高FLAIR信号）
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患者被快速校正血钠（24 h 血清钠升高>8 mmol/L）［5］。血

清钠浓度和血浆渗透压的快速升高一旦超过大脑适应能

力则会导致渗透性脱髓鞘综合征。

CPM 常表现为吞咽困难、复视、构音障碍、四肢轻度

瘫痪、共济失调、腱反射减弱、假性麻痹、昏迷甚至死

亡［6］，也可为无症状或发生于危重患者而被忽视。由于

髓鞘病变位置有所差异，CPM 的临床表现也不同，需与脑

梗死、后循环缺血、脑炎及脑炎后遗症、脑桥肿瘤、多发性

硬化等疾病鉴别。

MRI 是确诊及鉴别该病的方法，CPM 一般表现为 T1
加权像（weighted image，WI）低信号，T2WI 高信号，液体

衰减反转恢复（fluid attented inversion recovery，FLAIR）高

信号，DWI 中扩散受限，脑桥部出现类圆形或类三角形病

灶，形似“三叉戟征”或“猪鼻征”［7］。随着临床诊疗中 MRI
检查的普及，该病的确诊率逐年增加，尤其是少症状和无

症状者。

本文报道的 2 例由 DKA 引起的 CPM，住院期间血钠

稍低，没有在短时间内纠正低钠血症的病史，但都表现为

极高血糖并且发生了 DKA。当血液中血糖浓度长期处于

高渗状态或短期内血糖过高甚至发生 DKA，在脑膜屏障

的作用下血糖及酮体不能快速进入脑细胞，引起渗透压

差逐渐增大，使脑细胞和神经细胞内缺水，从而形成脱髓

鞘病变。电解质紊乱、基础疾病加剧了 CPM 的发生［8］。

这 2 例患者在血酮、血糖控制后，在较短的时间内症状好

转出院，可见由 DKA 引起的 CPM 预后较好，病程一般较

短。病例 3 以严重低血钾入院，低血钾控制不及时，神智

异常逐渐加重，颅脑 MRI 检查后考虑为 CPM。患者有干

燥综合征，不排除对其中枢神经损害共同诱发该病。与

DKA 相比较，低钾血症引起 CPM 发病隐秘，在临床极少

报道，治疗病程更长，预后较差。

CPM 的治疗目前尚无具体诊疗方案，但早期预防与

基础生命支持无疑是关键。低钠血症发生时，补钠速度

要控制在一定范围内，纠正重度低钠血症每天不应超过

８mmol/L［9］，一般每天纠正 4~6 mmol/L 即可使由低钠血

症导致的脑部症状得到缓解。若同时存在营养不良、酗

酒等危险因素，纠正速度不应超过 4~6 mmol/L，否则可能

会增加发生 CPM 的风险。缓慢升高不但能降低髓鞘溶解

发生的概率，而且能减轻 CPM 患者的病情，纠正时一定要

密切监测血钠水平。而对于 DKA 应尽早控制血糖，多补

充液体缓解酮症，达到中和浓度差，防止脱髓鞘进一步加

重。肾功能不全伴严重低钾血症，密切监测肾功能及电

解质水平，及时发现问题。在治疗过程中要维持患者的

基本营养物质，保持水电解质酸碱平衡，预防继发疾病，

早期多采用激素治疗（如促甲状腺激素释放激素和氢化

可的松冲击）。另外，受体拮抗、免疫球蛋白、营养神经、

血浆置换是有效的治疗方法［10］。

部分患者会遗留永久性的神经损害，因此在治疗时

营养神经与改善脑循环药物对于预后有良好的效果。疾

病后期，各科室应协同诊疗，加强吞咽功能和肌力康复锻

炼，减少并发症的发生［11］。

综上所述，引起 CPM 的原因和表现形式多样，该病的

早期预防与早期诊断至关重要。对于隐匿发病的患者更

要谨慎处理，防止病情加重甚至死亡。后期康复治疗及

多学科协同诊疗有重要意义。
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