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·病例报告·

患者 女性，31 岁，主因头晕、行走不稳 5 d，于
2014 年 8 月 31 日入院。患者 2 个月前因“右侧面部

麻木和右侧舌体味觉减退”，于 2014 年 6 月 18 日首

次入院。入院后体格检查：右侧面部痛觉减退，余

无异常。实验室检查：血尿便常规、血液生化、红细

胞沉降率（ESR）、甲状腺功能试验、肿瘤标志物筛查

均于正常值范围，血清抗核抗体（ANA）谱、抗中性

粒细胞胞质抗体（ANCA）、抗心磷脂抗体（ACA）均

呈阴性，血清梅毒螺旋体（TP）和人类免疫缺陷病毒

（HIV）均呈阴性；腰椎穿刺脑脊液检查常规、生化、

细 胞 学 和 寡 克 隆 区 带（OB）均 于 正 常 值 范 围 ，

TORCH 10 项［弓形虫（TOX）、风疹病毒（RV）、巨细

胞病毒（CMV）、Ⅰ型和Ⅱ型单纯疱疹病毒（HSV⁃1 和

HSV⁃2）］呈阴性，抗酸染色和墨汁染色均呈阴性，脱

落细胞中未见恶性肿瘤细胞。影像学检查：头部 CT
（2014 年 6 月 17 日）未见明显异常；头部 MRI 显示，

右侧脑桥小脑角（CPA）长 T1、长 T2信号，增强扫描病

灶呈斑片样强化（图 1）。临床诊断为脱髓鞘性疾

病。予地塞米松 10 mg/d 静脉注射，连续治疗 7 d 后

减量至 5 mg/d，继续 5 d 后改为醋酸泼尼松 30 mg/d
口服，逐渐减量至停用，总疗程为 1 个月，右侧面部

麻木和舌体味觉减退症状缓解，遗留右侧口角轻微

麻木感。患者 5 d 前无明显诱因出现头晕、天旋地

转感，未见明显加重和缓解因素，伴恶心、呕吐（6 ~
8 次/d），伴行走不稳，无发热，无复视，无耳鸣和听

力下降，无意识障碍和运动障碍。为求进一步诊断

与治疗，再次至我院就诊。患者自发病以来，精神、

饮食差，睡眠可，大便次数少、小便可，体重无明显

变化。既往史、个人史及家族史均无特殊。入院后

体格检查：神志清楚，语言流利，双侧瞳孔等大、等

圆，直径约 3 mm，直接和间接对光反射灵敏，视力、

视野正常，可见双侧水平眼震，双侧听力和嗅觉正

常，口角无歪斜，右侧面部痛温觉减退，四肢肌力和

肌张力正常，腱反射呈强阳性，右侧共济运动稍差、

左侧正常，双侧 Babinski 征阴性，脑膜刺激征阴性。

实验室检查：血常规、甲状腺功能试验、肿瘤标志物

筛查、抗核抗体谱、抗中性粒细胞胞质抗体均于正

常值范围，血清视神经脊髓炎（NMO）特异性抗体

NMO⁃IgG 阴性；腰椎穿刺脑脊液检查未见明显异

常。复查头部 MRI（2014 年 9 月 1 日）显示，右侧脑

桥臂长 T1、长 T2 信号，FLAIR 成像高信号，且病变范

围较前有所增大，增强扫描病灶呈斑片样强化，但

强化范围较前缩小（图 2）。磁共振波谱（MRS）显

示，胆碱（Cho）峰略升高，N⁃乙酰天冬氨酸（NAA）峰

未见明显下降。临床诊断为瘤样炎性脱髓鞘病

（TIDD）。予地塞米松 10 mg/d 静脉注射，治疗 7 d 后

改为醋酸泼尼松 60 mg/d 口服，每周减量 5 mg 直至

停药，共治疗 13 周，头晕、行走不稳症状缓解。患者

共住院 21 d，出院后每 3 个月随访一次，随访 9 个月

未见复发。
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讨 论

瘤样炎性脱髓鞘病（TIDD）被认为是多发性硬

化（MS）的特殊类型或介于多发性硬化与急性播散

性脑脊髓炎（ADEM）之间的独立中间型［1］，其临床

特征以颅内占位性病变和神经功能缺损为主，影像

学表现类似脑肿瘤，误诊率较高，国内文献报道的

瘤样炎性脱髓鞘病多经病理学检查证实，而本文患

者临床诊断为瘤样炎性脱髓鞘病，具有缓解和复发

特点。

该例患者属急性发病，病程缓解和复发，头部

MRI 显示右侧脑桥小脑角肿瘤样改变，但占位效应

和水肿均较轻微，病灶逐渐增大，但强化范围缩小，

激素治疗敏感，符合中枢神经系统瘤样炎性脱髓鞘

病的临床影像学特点［2］，虽予激素治疗，但病程具有

缓解和复发特点，类似单一病灶的多发性硬化［3］。

漆学良等［4］认为，炎症引起脑实质局部血管功能障

碍，导致其支配区假瘤样脱髓鞘形成，可引起缓解

的复发，该例患者病变位于重要神经功能区，未经

病理学检查证实。吴小三等［5］通过分析瘤样炎性脱

髓鞘病的临床特征，提示其可能是多发性硬化或急

性播散性脑脊髓炎发展的早期阶段或过渡期，可向

多发性硬化或急性播散性脑脊髓炎转化。该例患

者向多发性硬化转化的可能性较大，目前尚无免疫

损伤证据，需长期随访并经动态影像学检查，以证

实诊断。

瘤样炎性脱髓鞘病由于其影像学占位效应、

MRI 信号混杂和强化，难以与脑肿瘤相鉴别，特别是

胶质瘤、中枢神经系统淋巴瘤、脑转移瘤等，通过相

关文献报道，总结瘤样炎性脱髓鞘病的影像学特

点，有助于早期诊断：（1）CT 呈低密度影（该例患者

病变位于脑干，因头部 CT 的局限性而未见异常），而

脑肿瘤可在 CT 上呈低、等或高密度影，因此，若 CT
显示病灶呈高密度影，基本可以排除。（2）MRI 增强

扫描呈“开环”样强化征象［6］，病程早期可见团块状

或片状强化，随病程进展逐渐出现病灶周围强化，

病程越长、强化越不明显，“开环征”形成机制是由

于病变周围血⁃脑屏障破坏，使血管通透性增加［7］，

导致对比剂渗漏，但“开环征”亦有可能呈假阳性［8］，

炎症或肿瘤也可有类似表现，出现“开环征”时应考

虑瘤样炎性脱髓鞘病的可能。汪晓澎等［8］发现，“开

环征”在发病 1 个月内最明显，提出疾病早期即可见

“开环征”且随病程推移而短时间内变化为瘤样炎

性脱髓鞘病的影像学鉴别要点之一。（3）MRI 另一特

征性表现为“线样征”，即朝向侧脑室或中线垂直方

向的线样强化，发生率较低［8］，其特异性明显高于

“开环征”。（4）瘤样炎性脱髓鞘病边界清楚，病灶轻

度水肿，较同样大小的脑肿瘤占位效应轻，且水肿

带随病程推移减轻或消退，而胶质瘤、中枢神经系

统淋巴瘤、脑转移瘤主要以团块状强化为主（低级

别胶质瘤可不强化），且随时间推移病灶强化、水

肿、占位效应进行性加重。（5）MRS 表现为 NAA 峰无

明显下降而 Cho 峰和乳酸（Lac）峰降低，而胶质瘤

NAA 峰显著下降，Cho 峰和 Lac 峰不同程度升高［9］。

罗海营等［10］研究显示，急性期β，γ⁃谷氨酸复合物

（β, γ⁃Glx）水平明显升高也有助于诊断瘤样炎性脱

图 1 首次入院时头部 MRI 检查（2014 年 6 月）所见 1a 横断面 FLAIR 成像显示右侧脑桥小脑角异常高信号影（箭头所示） 1b
横断面增强 T1WI 显示病灶呈斑片样强化（箭头所示） 图 2 再次入院时头部 MRI 检查（2014 年 9 月）所见 2a 横断面 FLAIR 成
像显示右侧脑桥小脑角异常高信号范围较前增大（箭头所示） 2b 横断面增强 T1WI 显示病灶强化范围较前缩小（箭头所示）

Figure 1 Cranial MRI findings on the first admission (June 2014) Axial FLAIR showed high⁃intensity lesion in right cerebellopontine
angle (arrow indicates, Panel 1a). Axial enhanced T1WI showed patchy enhanced lesion in right cerebellopontine angle (arrow indicates,
Panel 1b). Figure 2 Cranial MRI findings on the second admission (September 2014) Axial FLAIR showed increased high⁃intensity
lesion in right cerebellopontine angle (arrow indicates, Panel 2a). Axial enhanced T1WI showed the enhanced lesion became smaller
(arrow indicates, Panel 2b).
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髓鞘病，而β，γ⁃Glx 峰在脑肿瘤中不常见。（6）此外，

瘤样炎性脱髓鞘病病灶内无肿瘤血管形成，而恶性

肿瘤则能形成较多微血管，国内外文献报道，动态

磁敏感增强灌注成像（DSC⁃MRI）显示，瘤样炎性脱

髓鞘病脑血流灌注降低，可资与肿瘤相鉴别［11⁃12］。

临床表现有占位效应或弥漫性病变的患者，应

考虑瘤样炎性脱髓鞘病的可能，结合临床和影像学

表现并搜集临床证据（腰椎穿刺脑脊液检查、免疫

学检测等）。当诊断倾向瘤样炎性脱髓鞘病时，可

行试验性激素治疗，减少不恰当的手术、组织活检

术或放射治疗风险，避免不良后果。
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下期内容预告 本刊 2016 年第 11 和 12 期报道专题为脑静脉系统疾病和脑小血管病，重点内容包括：脑静脉系统疾病诊断与

治疗；脑动⁃静脉畸形治疗方案制定：面临问题及不确定性；脑静脉窦结构异常影像学与临床特点；《中国颅内静脉系统血栓形

成诊断和治疗指南 2015》解读；《颅内静脉和静脉窦血栓形成诊治的中国专家共识》解读；脑小血管病发展史；颈动脉粥样硬化

斑块病理学与影像学特点；脑小血管病与睡眠障碍；缺血性卒中患者肾小球滤过率与扩大的血管周围间隙相关性分析及其在

预后评价中的作用；非优势侧横窦回流异常相关性神经功能缺损临床研究；脑静脉窦狭窄支架植入术中球囊扩张状态下行脑

血管造影术的意义；术中 MRI 导航在脑功能区动⁃静脉畸形切除术中的价值；误诊为青光眼的颅内静脉窦血栓形成一例；椎⁃基
底动脉冗长扩张症一例
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