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四例中枢神经系统血管炎的诊断经验
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［摘要］　目的：总结４例中枢神经系统血管炎（ＣＮＳＶ）的临床诊断经验，提高ＣＮＳＶ的诊断率。方法：分析４例ＣＮＳＶ患者

的临床表现、血清学以及影像学改变。结果：４例患者起病形式无１例相同；影像学显示多发病灶和复发病灶；血清学显示红

细胞沉降率增快３例，抗核抗体阳性２例，ｃＡＮＣＡ阳性１例。结论：ＣＮＳＶ临床表现多样，诊断主要依据血清学、影像学和活

组织检查，结合其他脏器病变可以提高ＣＮＳＶ诊断的阳性率。
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　　中枢神经系统血管炎（ｃｅｎｔｒａｌｎｅｒｖｏｕｓｓｙｓｔｅｍｖａｓｃｕｌｉｔｉｓ，

ＣＮＳＶ）临床并非少见，由于表现多样化［１］，诊断较困难，脑血

管造影可以帮助我们诊断中枢神经系统的血管性疾病，但系

非特异性。本研究总结了临床诊断ＣＮＳＶ的４例患者的病

例资料和诊断过程，探讨血清学、影像学检查在ＣＮＳＶ诊断

中的价值。

１　临床资料

　　病例１，６４岁，男性，２００３年１０月出现反应迟钝，记忆力

和计算力下降，答非所问，同时言语减少，症状逐渐加重，呈

波动性，病程中无幻觉，无抽搐及意识障碍，无偏瘫、失语。

体检发现定向力、计算力、理解力及记忆力均下降，病理征阴

性。中腹部有皮疹，似局部毛细血管扩张。既往有高血压史

２０余年，否认发热、皮疹、骨关节痛。ＭＲ：双侧大脑半球半

卵圆区及双侧侧脑室周围白质内多发斑片状异常高信号（黑

水系列），脑室系统扩大，脑沟脑池增宽。脑电图显示中高度

弥漫异常；叶酸、维生素Ｂ１２正常，红细胞沉降率６５ｍｍ／１ｈ，

血免疫球蛋白、补体正常，ｐＡＮＣＡ正常，ｃＡＮＣＡ阳性，抗核

抗体１１０００阳性，尿酸５０７μｍｏｌ／Ｌ，脑脊液常规、生化检

查正常。腹部皮疹病理示真皮浅层散在扩张充血的毛细血

管，血管周见有慢性炎性细胞浸润。诊断：ＣＮＳＶ，激素治疗

后痴呆症状有所改善。可惜患者未行血管造影。

　　病例２，２２岁，女性，突发性左侧头痛，肢体抽搐，头颅

ＭＲＩ示左侧颞顶叶交界区梗死灶，予脱水、抗感染治疗后病

情好转。２０ｄ后再次右侧颞部疼痛，发热，抽搐，左侧肢体无

力。血清学检查显示红细胞沉降率４４ｍｍ／１ｈ，ＩｇＧ和补体

Ｃ４降低，抗核抗体和可提取性多肽抗体谱阴性，ＡＮＣＡ阴性，

Ｃ反应蛋白正常。复查 ＭＲＩ提示脑的皮质及皮质下多发高

信号病灶（图１），右侧环侧裂池局部脑膜增强；ＭＲＶ正常。

脑电图 轻中 度 弥 漫 异 常；脑 脊 液 压 力 ３５０ ｍｍＨ２Ｏ（１

ｍｍＨ２Ｏ＝０．０９８ｋＰａ），常规和生化检查无异常；ＣＴ扫描未

见腹膜后淋巴结肿大。病程中一直有间歇发热，予激素冲击

治疗后，症状和体征明显好转，红细胞沉降率和脑脊液压力

恢复正常，体温正常。经全院会诊排除结核性脑膜炎、淋巴

瘤和风湿热，诊断：ＣＮＳＶ。

图１　患者（病例２）脑皮质及皮质下

多发高信号病灶 （ＭＲＩＴＷ２）

　　病例３，２６岁，女性，突发性口齿不清，言语不能，头痛，

右侧肢体无力；体检右侧中枢性面、舌瘫，肌力右上肢０级，

右下肢３级。头颅ＣＴ：左侧额顶叶及左侧基底节区低密度

影；ＭＲＩ：左颞叶（包括海马）及基底节区、半卵圆区脑梗死。

经对症治疗，右上肢肌力逐渐好转至４级。在治疗过程中，

患者数次主诉左侧颞部疼痛，呈搏动性，表面有触痛。并分

别于２００４年７月１６日和２００４年７月２７日于站立位时出现

头晕、双眼发黑，四肢无力，晕倒在地，短暂性神志不清，无肢

体抽搐。测卧位血压 １３０／７５ ｍｍＨｇ（１ ｍｍＨｇ＝０．１３３

ｋＰａ），立位血压１１０／７０ｍｍＨｇ。半个月后复查 ＭＲ时发现，

右侧尾状核出现新的病灶，但临床无表现。ＭＲＡ：左侧颈内

动脉未显影，考虑颈内动脉血栓形成；右侧大脑中动脉远端

血管和左侧大脑后动脉起始部血管粗细不均，血流信号不

匀，疑烟雾病（图２）。心脏彩超：二尖瓣关闭不全（轻度返

流）。两次红细胞沉降率检查：５６ｍｍ／１ｈ、６１ｍｍ／１ｈ，抗核

抗体１１００阳性，抗双链ＤＮＡ阴性，ｐＡＮＣＡ阴性，ｃＡＮ

ＣＡ阴性，ＨＩＶ阴性，梅毒ＲＰＲ阴性。临床考虑ＣＮＳＶ。
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图２　患者（病例３）脑动脉 ＭＲＡ图像
左侧颈内动脉未显影，考虑颈内动脉血栓形成；右侧大脑中动脉远端

血管和左侧大脑后动脉起始部血管粗细不均，血流信号不匀

　　病例４，４６岁男性，左侧肢体无力３个月伴言语含糊，左

面部和右手麻木。１９９５年患肺炎期间出现言语含糊，视物成

双，未予特殊处理，自行缓解；２００２年有类似发作。检查发现

左侧共济运动差，全身腱反射亢进，双侧病理征阳性，左侧肢

体肌力Ⅳ级，痉挛步态。头颅 ＭＲＩ示脑干、双侧丘脑及桥臂

异常信号（图３），局部有增强，考虑脱髓鞘病变，以中毒性脑

病或代谢性脑病可能性大。胸部ＣＴ：双肺散在结节影，右中

下肺及左下肺实变影，双侧胸膜增厚。支气管镜未见异常。

脑电图未见异常；ＢＡＥＰ、ＳＥＰ异常，ＶＥＰ正常。脑脊液单克

隆带阴性，自身抗体谱检查阴性。２００４年８月２８日突发全

身皮疹，考虑过敏性血管炎，激素治疗２ｄ，皮疹消退，神经系

统体征明显好转，肺部病灶缩小，脑 ＭＲＩ病灶无改变，但强

化消失。右下肺结节活检：局灶性组织坏死，周围慢性肉芽

组织增生，大量淋巴细胞浸润；少量肺组织还可见出血、坏

死，纤维组织增生。病理组织学检查确诊ＣＮＳＶ。

图３　患者（病例４）双侧桥脑异常高信

号病灶并累及小脑 （ＭＲＩＴＷ２）

２　讨　论

２．１　临床表现在ＣＮＳＶ诊断中的价值　ＣＮＳＶ临床表现为

非特异性，可能与侵蚀血管的大小有关。累及中枢神经系统

的血管炎主要为小血管血管炎（ＳＶＤ）和中等血管血管炎

（ＭＶＤ）。ＳＶＤ的表现是弥漫性病灶，亚急性或急性起病，持

续性不能解释的头痛，智能改变，混浊，意识水平降低，癫

大发作等，极容易与病毒性脑炎等颅内感染相混淆，病情出

现反复变化才重新考虑诊断；如果是单发病灶，误诊为星形

细胞瘤者较多［２，３］。ＭＶＤ更多的是脑卒中样发作，没有血管

危险因素和动脉硬化性疾病。本研究病例１、病例２和病例

４均是ＳＶＤ样表现，智能减退，癫 发作，双侧肢体无力等，

病灶较弥漫、多发；病例３是突发卒中的年轻女性，表现为

ＭＶＤ。病程中的头痛也是血管炎症一个重要的临床表现，

如本研究病例２和病例３，患者主诉搏动样痛，一侧颞部为

主，与炎症刺激血管壁痛觉神经相关。

　　虽然ＣＮＳＶ的临床症状无特异性，但本研究４例临床症

状的波动性和复发性对诊断仍有很大帮助。

２．２　血清学检查在ＣＮＳＶ诊断中的价值　诊断ＣＮＳＶ一

般包括２个过程，炎症的存在和排除所有其他可能的疾病。

本研究病例１和病例３，红细胞沉降率明显增快，抗核抗体阳

性；病例２红细胞沉降率增快，Ｃ４降低；病例１ｃＡＮＣＡ阳性，

提示患者有炎症反应，免疫机能异常。因此，凡诊断不清楚

者不能放过可疑的血清学检查，如生化、红细胞沉降率、Ｃ３／

Ｃ４、ＣＨ５０、ＡＮＣＡ、抗核抗体ＤＮＡ、抗心磷脂抗体、类风湿因

子、性病检查、肝炎血清、病毒血清（ＨＺＶ、ＨＩＶ）和与免疫缺

陷性疾病相关的单疱病毒、巨细胞病毒、弓形虫和梅毒。通

过免疫学检查，我们可以了解患者有没有炎症反应，这种炎

症反应与免疫机制异常是否有关，是否属于 ＡＮＣＡ相关的

血管炎。

　　本研究病例１和病例４可能是与ＡＮＣＡ相关的血管炎。

与ＡＮＣＡ相关的血管炎是好发于成年人的原发性系统性小

血管炎，包括 Ｗｅｇｅｎｅｒｓ肉芽肿、微血管炎、ＣｈｕｒｇＳｔｒａｕｓｓ综

合征和药物诱发的小血管炎，患者可以出现多系统损害（肾

功能不全、皮疹、肺部疾患或神经系统表现）。本研究病例４
有典型的过敏性血管炎改变，出现肺部结节和神经系统损

害，结合肺部结节活检，尽管 ＡＮＣＡ未检出，仍诊断 Ｗｅｇｅｎ

ｅｒｓ肉芽肿。病例２血清Ｃ４减少，可以提示患者是免疫复合

物介导，属非ＡＮＣＡ相关的原发性血管炎。

２．３　脑脊液在ＣＮＳＶ的诊断中的意义　脑脊液在ＣＮＳＶ
的诊断是非常有争议的。脑脊液检查可以完全正常，也可以

蛋白质轻度增高。一些患者只有轻微的淋巴细胞增高，低于

２０／ｍ３。脑脊液检查主要排除感染引起的大脑动脉炎，如真

菌、结核、梅毒等，这些疾病均可以引起脑血管炎。

２．４　影像学检查　本研究４例患者均有明显的影像学改

变，其特点为：（１）多发病灶，与急性脑卒中的单发病灶比较，

大相径庭；（２）反复出现病灶，病例２和病例３初次发病为单

一病灶，但在住院过程中或病情反复时病灶增多；（３）病灶可

以在皮质，也可以在皮质下，或者脑干和小脑；（４）病灶并非

都有增强效应，当累及到脑膜血管可出现脑膜增强。在疾病

诊断确定困难时，影像学的这些改变可以给我们提供一些参

考依据［４］。相反，ＭＲＩ也可以完全正常，包括弥散加权；有时

候，ＣＴ能帮助诊断 Ｗｅｇｅｎｅｒｓ肉芽肿病，表现为鼻中隔增厚，

局灶性侵蚀，鼻窦有软组织团块等。

　　脑血管造影仍然是 ＣＮＳＶ 重要的检查手段，但将近

４０％ 被证实的原发性ＰＣＮＳＶ的血管造影是正常的［５］。血

管造影显示的血管狭窄或闭塞改变，管壁不规整，或串珠样
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扩张等可以提示血管炎的存在。本研究病例３就有类似的

血管异常表现，但决非诊断的依据，只能提示有血管病变。

２．５　ＣＮＳＶ诊断的“金标准”　确诊ＣＮＳＶ依赖于组织学

检查［６］，推荐对肿块病灶的立体定向活检和局限性病灶的颞

电极活检。血管炎的病理改变具有多变性，在同一个脑标

本内可见到一系列处于不同时期以及不同组织学类型的血

管炎改变。炎症主要是中性粒细胞、单核细胞和巨细胞破坏

血管壁，导致血管壁纤维素样坏死，动脉瘤形成和可能的出

血。本研究病例１和病例４，组织学活检给了直接的诊断。

美国 Ｍｉｃｈｉｇａｎ 大学医学中心针对 ＣＮＳＶ 的病理检查标

准［１１］为：（１）脑实质血管或脑膜血管（软脑膜／硬脑膜）管壁

或管周至少有两层以上的淋巴细胞浸润；（２）受累血管管壁

的结构变化（主要观察血管内皮细胞）有坏死或可疑坏死；

（３）神经元胞质呈粉红色及核浓缩，伴或不伴星形胶质细胞

核浓缩或胶质增生（缺血改变）；（４）嗜神经细胞表现；（５）脑

实质（包括血管周围）水肿；（６）排除其他病理诊断。ＰＡＣＮＳ
应符合以上６条标准；可能ＰＡＣＮＳ符合以上第２～６条标

准。

　　在实验室诊断中，由于脑组织活检受到一定的限制，而

且假阴性的脑组织活检依然存在，大部分病例的诊断依然依

靠临床表现、血清学和影像学手段，如多发性脑梗死病灶、免

疫炎症反应、脑血管造影，来发现某些血管受累。
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