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·临床研究·
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摘要 目的：探讨以短暂性局灶性神经系统发作为临床表现的脑淀粉样血管病（CAA）的影像学特点。方

法：报道1例以短暂性局灶性神经系统发作为临床表现的很可能的CAA，并结合文献进行回顾性分析。结

果：1 例诊断为很可能的 CAA 患者出现发作性症状，头颅 CT 提示右侧中央沟皮质蛛网膜下腔出血

（cSAH），头颅磁敏感加权成像（SWI）序列检查提示多发局限于脑叶的微出血和可能的皮质表面铁沉积。

搜索既往报道的以短暂性局灶性神经系统症状发作为临床表现的CAA患者320例，头颅CT及MRI常可见

cSAH和皮质表面铁沉积，且被认为是CAA的重要的影像学表现。结论：短暂性局灶性神经系统发作为

CAA的特征性临床表现，与 cSAH和皮质表面铁沉积密切有关，需要与短暂性脑缺血发作、局灶性癫痫发

作等疾病鉴别，并避免不必要的抗栓治疗。
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脑淀粉样血管病（cerebral amyloid angiopathy，

CAA）是一种与年龄相关的常见脑小血管病，多呈

散发型，是老年人自发性脑叶出血和认知功能障碍

的常见原因。短暂性局灶性神经系统发作

（transient focal neurological episodes，TFNE）是以短

暂性、反复发作、形式刻板的神经系统症状为特征

的一类临床事件，已逐渐被认为是无脑叶出血的

CAA 患者的主要临床表现之一。TFNE 患者的影

像学检查常可发现皮质蛛网膜下腔出血（cortical

subarachnoid hemorrhage，cSAH）和皮质表面铁沉积

（cortical superficial siderosis，cSS）等表现。TFNE

常表现为扩散性的感觉异常、肢体抖动或阳性的视

觉障碍等刺激性症状，也可表现为肢体无力、言语

障碍、视力障碍等缺失性症状。本文报道 1 例以

cSAH为主要影像学表现的CAA相关TFNE患者，

并对相关进展进行文献回顾，以提高对该病的认

识。

1 资料与方法

1.1 病例资料

患者女，81 岁，因“发作性左上肢麻木 7 d”入

院。既往有糖尿病、冠心病病史，否认高血压病史，

否认毒物接触史，否认家族遗传病病史。患者入院

前 7 d，无明显诱因出现发作性左上肢麻木，持续

1～2 min后自行缓解，无肢体无力、语言障碍，无四

肢抽搐、强直，无头痛等症状，共发作 2次，发病前

无头部外伤史。入院神经系统查体：神志清楚，语

言清晰，双侧瞳孔等大等圆约 3 mm，对光反射灵

敏，眼球各向运动不受限，无眼震，面部痛觉对称，

口角不歪，鼻唇沟对称，悬雍垂居中，四肢肌力5级，

肌张力正常，指鼻试验（-），跟膝胫试验（-），闭目难

立征（-），肢体痛觉对称存在，双侧病理征（-），脑膜

刺激征（-）。患者以发作性左上肢麻木为主要表

现，结合患者高龄、糖尿病等脑血管病危险因素，入

院 拟 诊 短 暂 性 脑 缺 血 发 作（transient ischemic

attack，TIA）。急诊头颅CT示：右侧顶叶部分脑沟

线状高密度影，考虑 SAH，见图 1A。头颈部CT血

管成像（computed tomography angiography，CTA）未

见 明 显 异 常 。 磁 敏 感 加 权 成 像（susceptibility

weighted imaging，SWI）检查示：右侧中央沟低信

号，考虑SAH；右侧额颞枕叶少许小结节状低信号，

考虑微出血；（自阅片）右侧颞叶皮质多发脑回状态

低信号，考虑皮质表面铁沉积，见图2。磁共振静脉

成像（magnetic resonance venography，MRV）检查未

见明显异常。实验室检查：血常规、肝肾功、电解

质、输血前全套、甲状腺功能及甲状腺免疫抗体、D

二聚体、凝血全套等无异常。认知检查：简易智能

精神状态检查量表（mini-mental state examination，

MMSE） 24 分 ，蒙 特 利 尔 认 知 评 估（montreal

cognitive assessment，MoCA）17分。动态脑电图未

见局限性慢波及尖/棘慢波。患者老年女性，表现

为刻板发作的左上肢麻木，短时间内完全缓解，头

颅CT示 cSAH，头颈部CTA排除大动脉狭窄、动静

脉畸形等，MRV及 SWI不支持颅内静脉窦血栓形

成（cerebral venous sinus thrombosis，CVST），进一

步SWI检查示多发的局限于脑叶的微出血灶及可

能的皮质表面铁沉积，排除其他出血的可能病因

后，在没有病理结果的情况下，符合改良Boston诊

断标准[1]中的很可能的CAA（probable CAA），因此

考虑患者的发作性症状为 TFNE。目前认为 CAA
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相关TFNE的可能机制有皮质扩散性抑制（类似偏头痛先兆）、

局灶性癫痫发作等[2]，而托吡酯兼顾有预防偏头痛及抗癫痫双

重作用机制，因此予以托吡酯控制发作性症状治疗，同时予以胰

岛素控制血糖。经治疗后患者发作性症状缓解，复查头颅CT

示cSAH较前明显吸收，见图1B。

1.2 方法

收集资料并分析。通过Pubmed数据库，输入关键词“cerebral

amyloid angiopathy、transient focal neurological episodes”，收集

相关文献（检索时间截止2019年11月1日），得到所有关于表现

为TFNE的CAA的相关病例报道。采用描述性统计对符合条

件的所有病例从临床表现和影像学表现进行分析。

2 结果

通过关键词“cerebral amyloid angiopathy 和 transient focal

neurological episodes”，共检索到文献26篇（不含综述）。共搜索

到表现为TFNE的CAA病患者共320例。①TFNE的临床表现：

刺激性症状（61%）如扩散性感觉异常、阳性视觉现象、肢体抖动

等，缺失性症状（39%），如肢体无力、语言障碍、视力障碍等。②

影像学表现：75%的患者头颅 MRI（T2*或 SWI 序列）存在 cSS，

51%的患者头颅CT/头颅MRI（Flair序列）存在cSAH。

3 讨论

CAA是一种常见脑小血管病，是由于β淀粉样蛋白沉积在

皮质和软脑膜中小血管的中膜和外膜，导致血管平滑肌细胞受

损，血管弹力层破裂，纤维素样蛋白坏死，最终管壁破裂引起出

血[3]。CAA的临床表现多种多样，主要包括症状性脑叶出血、认

知功能障碍及TFNE。CAA的认知功能减退发生率为57%[4]，本

例患者MMES和MoCA评分下降，提示认知功能减退。CAA相

关的TFNE，又称为淀粉样发作[5]，1933年由Greenberg等[3]首次

提出，现在越来越多地被认为是CAA特征性临床表现。

TFNE的流行病学研究较少。Charidimou等[4]报道14.5%的

CAA患者有TFNE的临床表现，而在无脑出血的CAA患者中，

TFNE 的发生率高达 45%[7]，且可能是此类患者就诊的主要原

因[8]。TFNE的临床表现为短暂性（<30 min，通常持续数分钟）、

反复发作、形式刻板的神经系统症状，可分为刺激性症状和缺失

性症状两大类。前者常表现为扩散性感觉异常、阳性视觉现象、

肢体抖动等，占 52%[4]；其中扩散性的感觉异常最具特征性，典

型的表现为从上肢远端扩散到近端的麻木或刺痛，如手到肩或

口面部，符合感觉皮质分布特征，类似偏头痛先兆。后者常表现

为突发肢体无力、语言障碍、视力障碍等，占48%[4]。TFNE易误

诊为TIA、偏头痛先兆或癫痫发作[5]，临床医生需要注意鉴别。

目前TFNE的发生机制存在争议，局部cSAH后血液成分刺

激导致的皮质扩散性抑制、局灶性癫痫发作及局部缺血等被认

为是可能的机制[2,5,6]。多数研究表明抗惊厥药物或预防偏头痛

的药物对TFNE有效[10]。近年来，cSAH和 cSS已被认为是CAA

的重要 MRI 影像学表现[4,11,12]。目前认为 CAA 相关 TFNE 可能

是由cSAH引起的[9]。对于无症状性脑叶出血的CAA患者，cSS/

cSAH已被证实与TFNE之间存在解剖学相关性，而且是未来发

生脑出血事件的风险预测因素[9,13,14]。CAA患者的 cSAH多发生

在中央沟、中央前沟或中央后沟，正好靠近初级运动或感觉皮

质，被认为是触发TFNE的主要原因[9]。局灶性的 cSS患者经常

出现TFNE，而具有播散性 cSS的患者通常表现为认知障碍，因

此cSS可能也与TFNE具有相关性[15-17]。

非创伤性 cSAH是一种由多种疾病引起的罕见的脑血管疾

病，CAA被认为是老年人 cSAH的最常见病因[18]，而伴有 cSAH

的CAA患者更多的临床表现是短暂性的神经系统症状，而通常

无头痛症状 [19]。CAA 患者软脑膜血管容易破裂发生急性

cSAH，而反复出血导致血液分解产物含铁血黄素沉积在大脑皮

质表面形成 cSS[9,16]。cSAH 是位于大脑凸面的局灶性 SAH，通

常局限于相邻1个或数个皮质脑沟内，出血不累及脑实质、外侧

裂、脑纵裂、基底池、脑室等[19]，在SWI序列表现为脑沟内蛛网膜

下腔低信号。cSS 在 SWI 序列则表现为特征性的脑回状低信

号，在轴位上因被正常的蛛网膜下腔信号分开而呈双线性轨道

状，且在T1及Flair序列无异常信号。SWI序列对于显示血液成

分各种代谢产物非常敏感，而TFNE患者行SWI检查可发现多

A

B

图1 患者入院时（A）和复查（B）头颅CT影像

图2 患者入院磁共振SWI影像
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发脑叶微出血，cSAH或 cSS。因此，其在临床的应用有助于提

高CAA的诊断率。

综上所述，TFNE是CAA的特征性短暂性神经系统症状，

也是无脑叶出血的CAA患者的重要临床表现[7]，并且与 cSAH

和cSS密切有关。当老年患者出现“TIA”样发作性症状，需警惕

TFNE的可能，及时完善头颅CT、头颈部CTA、包括SWI序列在

内的MRI成像等检查等明确诊断，对进一步制定治疗方案非常

重要。CAA患者在TFNE发作之后，将来发生脑叶出血的风险

增加[4,20]，尤其是将TFNE误诊为TIA后给予抗栓治疗[21]。因此，

CAA相关的TFNE需要避免抗栓治疗，而提高对本病认识有助

于控制发作性症状并降低继发性脑叶出血的风险，最大程度地

改善患者的预后。
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