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MRI误诊进行性多灶性脑白质病(PML)一例并文献复习*
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【摘要】进行性多灶性脑白质病变(PML)是临床上罕见的一种疾病，该疾病以神经系统症状、特征性MRI表现及脑脊液化验检出JC多瘤病毒为主要特点，预后差，
病死率高。本文就1例进行性多灶性脑白质病死亡患者的临床资料进行回顾性分析总结，并进行文献复习。
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MRI Misdiagnosis of Progressive Multifocal Leukoencephalopathy 
(PML) : A Case Report and Literature Review*
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Abstract: Progressive multifocal leukoencephalopathy (PML) is a rare clinical disease characterized by neurologic symptoms, characteristic MRI findings 
and JC polyomavirus detection in cerebrospinal fluid. It has a poor prognosis and high mortality. The clinical data of a patient with progressive 
multifocal leukoencephalopathy who died were retrospectively analyzed and the literature was reviewed.
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　 　 进 行 性 多 灶 性 脑 白 质 病 变 ( p r o g r e s s i v e  m u l t i f o c a l 
leukoencephalopathy, PML)，是一种主要由细胞免疫缺陷引起
的中枢神经系统感染所致的脑白质亚急性脱髓鞘疾病。国外学者 
[1]对1994年至2019年文献报告中提到的94例病例汇总分析显示
HIV感染所致PML占89%，其主要致病病毒为乳头多瘤空泡病毒
(JC poly-omavirus，JCV)。HIV-PML患者1~2年死亡率高(80%以
上)，预后非常差[2]。现报告一例误诊病例。

1 病例介绍
　　患者男，48岁。主因“言语不清10天，加重伴左右不识3天”
就诊。患者无明显诱因突然出现言语含糊不清10天，舌体僵硬，
讲话流利性差，未予重视；入院前3天上述症状加重，反应迟钝，
左右不能辨认，记忆力减退，面部表情呆板。发病以来无头痛、
恶心、呕吐，四肢抽搐及挛缩。
　　实验室检查：生化(-)，WBC 3.6x109/L，红细胞沉降率32(0~15)
mm/h，脑脊液生化(-)，脑脊液常规(-)，抗酸染色(-)、墨汁染色(-)，
HIV (+) 、HCV(+)、TP(+)；抗髓过氧化物酶抗体(+)；JC多瘤病毒(+)。
　　影像检查MRI(详见图1-图6)：

　　诊疗经过：患者入院进行MRI平扫初步诊断为亚急性期脑梗
塞。实验室检查提示HIV(+)，梅毒(+)，临床为了预防神经梅毒引
起的脑血管性病变给予青霉素、阿昔洛韦驱梅、抗病毒治疗。进
一步完善脑血管CTA，颅脑MRI增强检查、脑脊液化验等，完善
影像检查排除亚急性期脑梗塞，考虑HIV相关性脑病，脑脊液生
化、常规、培养、抗酸染色、墨汁染色未见异常，8天后患者病
情加重复查MRI平扫，结果显示脑内病变范围较前增大、增多，
经MDT会诊考虑多灶性脑白质病变，外送脑脊液，病理回报JC
多瘤病毒(+)，患者有确切的HIV感染病史+明确的临床症状+典型
MRI检查+JC多瘤病毒(+)确诊为进行性多灶性脑白质病，给予相
关治疗病情好转不明显，随访的一年中反复发作并加重，确诊之
后的一年六个月死亡。

2 讨   论 
　 　 进 行 性 多 灶 性 脑 白 质 病 变 ( p r o g r e s s i v e  m u l t i f o c a l 
leukoencephalopathy, 以下简称PML)近几年来随着HIV发病率
增加而增加，常用诊断PML的方法有：(1)典型的局限性神经系统
症状；(2)特征性的MRI表现；(3)脑脊液PCR检测出JC多瘤病毒；
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(4)脑组织活检；(1~3)或(1/2/4)阳性为PML的确诊方法[3]，(1/2)
阳性可以先考虑为PML[4]。脑组织活检属于有创检查，对于大多
数的医院来说由于其技术要求高，难度大，存在一定风险，患者
不容易接受而无法开展。目前来说PML诊断主要依据确切的临床
病史、脑脊液PCR检查JC多瘤病毒、特征性MRI表现来确诊。
诊断PML要有确切的HIV等免疫缺陷疾病病史，临床出现不同程
度神经系统症状。临床症状不典型，根据病毒侵蚀的部位表现出
对应的临床症状，常呈多样性改变出现认知、运动、感觉障碍
(40~60%)、语言障碍(40%)、步态不协调(30~30%)、视觉受累
(20~30%)、感觉缺失(10~20%)、癫痫(10%)[8]。本例患者除没有
癫痫、步态不协调外其他症状均存在，症状与脑梗塞存在较大差
异，在初步诊断本例病例时没有仔细询问临床症状出现的时间和
空间特点导致误诊。  
　　HIV-PML主要的致病病毒为乳头多瘤空泡病毒，脑脊液PCR
检测此病毒为确诊PML的主要依据。IKEDA J[5]、LEE SY[6] 、
Vijay Hary[7]作者提到脑脊液PCR检查JC多瘤病毒在诊断PML时具
有很高的敏感性(75%~95%)和特异性(92%~100%), 脑脊液PCR
检查JC多瘤病毒的确诊病例高达78%，明显高于脑组织病理活检
(35%)。本例病例主要靠典型的MRI表现和脑脊液PCR检查JC多
瘤病毒确诊。
　　磁共振检查(magnetic resonance imaging，MRI)在中枢神
经系统疾病中占有明显优势，能对PML的诊断及疾病进展程度进
行分期。PML的发病部位主要位于大脑半球白质及灰白质交界
区，以额叶、顶叶最常见，颞叶、枕叶、胼胝体也可出现[9]。MRI
显示病灶位于脑白质内呈不对称性分布的多发病灶，部分融合，
病灶朝向白质侧边界模糊，朝向灰质侧边界清晰[10]。幕上病变典
型表现呈U形、指状改变分布在白质区和皮层下U型纤维区，多
灶性病变可以融合成大片状。幕下病变以小脑中脚多见，累及大
脑脚、延髓。T1WI呈略低信号为早期表现，随着低信号范围增
大伴有病灶融合，出现邻近脑组织萎缩预示着病变进一步加重；
T2WI、FLAIR病灶主要以高信号表现为主。弥散加权(DWI)在脑
白质病变研究方面具有较高的价值，DWI结合ADC图能够反应出
病变的发展阶段。若DWI(高b值)为高信号，相应ADC图为低信号
说明是早期活动期的病变。若DWI(高b值)为高信号，相应ADC图
为高信号说明是中间发展阶段的病变；若DWI(高b值)为低信号，
相应ADC图为高信号说明是病变的终末期；有学者认为[11]病变中
央区范围的大小与病情长短及严重程度呈正相关。本病例就属于
病程较长的中间发展阶段。静脉注射Gd-DTPA增强后依据是否有
炎性反应和血脑屏障的破坏分为经典型和炎症型。经典型PML增

强后无强化，而且没有周围水肿和占位征象，本例病例属于经典
型。炎症型PML由于血脑屏障的破坏出现炎症反应和水肿[12],增强
后出现强化，这一型文献报道较少。
　　PML在临床相对比较少见，文献大部分都是个案报道。由于
临床症状复杂多变，诊断相对困难。在影像学上典型PML诊断相
对有特征性，对于炎症型就需要与其他疾病鉴别。脑脊液PCR检
查JC多瘤病毒在诊断中价值较大。PML预后差，死亡率高，需要
临床提高认识，早期做出诊断，及时行高效抗逆转录病毒(highly 
active antiretroviral therapy, HARRT)疗法改善预后。
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图1-图6 左侧额颞叶皮层下白质区见片状、脑回状异常信号；图1 T2WI呈高信号，图2 T1WI呈低信号，图3 FLAIR序列呈高信号，
DWI(b=1000)示病变外周可见环形高信号，图4 中央区呈低信号，图5 ADC图外周呈低信号，中央区呈高信号；图6 病灶靠近灰质
侧边界清，呈“指状”改变，外形饱满，靠近白质侧边界不清，无占位效应；静脉推注Gd-DTPA(14ml)增强扫描示病灶未见强化。
右侧额叶白质区见片状异常信号，T1WI呈低信号，T2WI呈高信号，FLAIR呈高信号， DWI(b=1000)示灶呈高信号，ADC图呈高信号，
边界不清，增强后未见强化。
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