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肿瘤样脱髓鞘病变报道3例
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中枢神经系统（central nervous system，CNS）原发性炎性

脱髓鞘病变，是一组以神经纤维脱髓鞘及小血管周边炎性细

胞浸润为主要病理表现的疾病。对于具有肿块型的 CNS 炎

性脱髓鞘疾病，早期缺乏统一命名。近年来，这种病变被称

为 肿 瘤 样 脱 髓 鞘 病 变（tumefactive demyelinating lesions，

TDL）。TDL 在影像学上以明显的占位效应为特点，但临床

表现症状和体征相对较少和较轻，与影像学表现不平行，

且无特异性。偏瘫是最常见的症状，还可能出现癫痫、头

痛、局灶性感觉障碍、意识水平下降和皮层体征[1]。2021 年，

Kumar S 等[2]报道了 1 例仅以双眼渐进性视物模糊为表现的

儿童 TDL 患者。发生在皮质或以脑实质占位及严重的神经

功能缺损的 TDL，临床上极易误诊为脑肿瘤。本文依托重庆

医科大学附属第一医院神经内科，将 2011 至 2014 年收治的

3 例肿瘤样脱髓鞘病变报道如下。

1　临床资料

1.1　病例1
患者，女，63 岁，因“头痛”于 2011 年 2 月就诊于重庆

医 科 大 学 附 属 第 一 医 院 神 经 内 科 ，行 头 颅 磁 共 振 成 像

（magnetic resonance imaging，MRI）（图 1）提示：左侧额叶及侧

脑室旁不规则团块状长 T1 长 T2 信号影，增强后明显强化；

考虑脑胶质瘤可能性大，给予肿瘤切除治疗，术后病检结果

（图 2）提示：脱髓鞘改变，免疫组化 CD68（+）；给予甲强龙

800 mg×5 d 冲击治疗后出院，外院口服强的松继续治疗。

2013 年 6 月患者 2 个月内反复发作左侧肢体无力，当地医院

给予甲强龙冲击治疗后均缓解，后因再次出现左侧肢体无

力，逐渐加重，并出现吐词不清、神志不清于 2013 年 8 月入

院。入院查体：右上肢肌力 V 级，右下肢肌力Ⅳ级，左侧肢体

肌力 0 级。头颅计算机断层扫描（computed tomography，CT）

平扫：右额叶见片状低密度影。头颅 MRI：右额叶见大片状长

T1 长 T2 信号影，弥散加权成像（diffusion weighted imaging，

DWI）序列未见高信号，最大截面约 3.5 cm×5.3 cm，边界清

晰；右侧基底节丘脑区见大片状不规则混杂信号影，大小约

3.2 cm×3.5 cm，增强后明显强化，周围见大片状水肿，累及

右侧额颞叶、基底节区、双侧大脑脚、桥脑和右侧小脑脚，局

部中线左偏，右侧脑室体部及第三脑室受压，幕上脑室扩张。

给予大剂量甲强龙静滴治疗 5 d，甘露醇降颅压，后改口服泼

尼松，左侧肢体无力好转不明显，左侧上肢肌力Ⅱ级，左下肢

肌力Ⅰ级，左侧巴氏征阳性。出院后继续泼尼松治疗，1 周

后减至 50 mg，以后每隔 2 周减 10 mg，直至停药，2013 年 12
月电话随访患者症状较出院时无明显变化。

A.　团块状 T2 高信号 B.　增强 MRI 强化明显

图 1　病例 1 术前头颅 MRI
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1.2　病例2
患者，男，53 岁，因“吐词不清”于 2014 年 2 月外院行头

颅 CT：左侧颞叶片状低密度影；后因逐渐出现右手指活动不

利、不能完成精细动作就诊于重庆医科大学附属第一医院神

经内科，入院时右上肢远端肌力Ⅳ级，手掌痛、触觉较左侧稍

减退，头颅 MRI（图 3A~C）提示：左侧颞叶侧脑室旁不规则异

常信号影，大小约 4.9 cm×3.1 cm×2.4 cm，边界不清，呈不

均匀长 T1 长 T2 信号，DWI 稍高信号，增强后边缘不规则环

形强化，周围脑组织无明显水肿；DTI：病灶区 ADC 值较对侧

升高，FA 值较对侧减低，纤维束稀疏，未见确切中断（图 4）。

考虑“脑胶质瘤”可能性大，并在神经导航下行左侧额叶病变

切除术，但术中冰冻结果提示：病变为较多淋巴细胞及中性

粒细胞围绕血管，细胞形态类圆形，立即终止手术，术后病检

结果：胶质细胞增生伴少许炎症细胞浸润（图 5）。随后使用

甲强龙治疗 7 d，吐词不清、右上肢远端活动不利好转明显。

头颅 MRI：左侧颞叶见片团状稍长 T1 长 T2 信号影，边缘模

糊增强后边缘轻度斑片状强化，中心未见明显强化。后持续

口服强的松 60 mg qd 治疗过程中吐词不清逐渐加重，伴口角

向 左 歪 斜 、右 侧 肢 体 无 力 ，查 寡 克 隆 蛋 白（+），头 颅 MRI
（图 3D~F）：左侧额叶见片团状稍长 T1 长 T2 信号影，边缘模

糊增强后边缘轻度斑片状强化，范围约 3 cm×4 cm，中心未见

明显强化。再次给予大剂量甲强龙冲击治疗 4 d 后改口服泼

尼松继续治疗，每周减量 10 mg 直至停药，3 个月后随访患者

恢复正常。

1.3　病例3
患者，女，65 岁，因“流涎、口咽部异物感”于 2014 年 3 月

就诊于重庆医科大学附属第一医院神经内科，入院查体示伸

舌左偏，四肢肌力正常。头颅 MRI：双侧额叶、右侧颞叶见散

在不规则分布小片状稍长 T1 稍长 T2 信号影，其内见明显长

T1 长 T2 信号影，增强扫描其内可见斑片或结节样轻度强化，

伴开环征，周围水肿带强化不明显（图 6）；DTI：病变区各向

异性分数（fractional anisotropy，FA）值降低，余未见明显异

常。MRS：以右侧颞叶病变为感兴趣区，可见 Cho 升高及

NAA、Cr 降低，并可见乳酸峰（图 7）。全身正电子发射计算

机断层显像（positron emission tomography-computed tomogra⁃
phy，PET-CT）检查示：右侧额叶及颞叶多发片状低密度影，

代谢活性减低，考虑良性病变。血液及脑脊液寡克隆带均处

于正常范围。入院后仅给予活血化瘀、营养神经治疗，伸舌

左偏逐渐加重，患者要求出院，出院后伸舌左偏在未予任何

治疗情况下自行缓解，2014 年 4 月、7 月于门诊随访头颅 MRI
提示病灶较前有所缩小，增强扫描边缘见少许强化。

A. 病检结果提示脱髓鞘病变 B. 免疫组化：CD68（+）

图 2　病例 1 术后病检结果

图 5　病例 2 术后病检结果：胶质细胞增生伴少许炎性细胞浸润

A.　T2 呈高或
稍高信号

 

B.　T1 呈低或
稍低信号

 

C.　MRI 增强提示
开环征

图 6　病例 3 头颅 MRI

A.　T2 呈不均匀
高信号

 

D.　T2 呈稍高信号 

  注：A~C 为激素使用前头颅 MRI；D~F 为激素使用后头颅 MRI

B.　T1 呈不均匀
低信号

 

 E.　T1 呈稍低信号

C.　DWI 呈稍高信号

 

F.　DWI 呈稍高信号 

图 3　病例 2 使用激素前后头颅 MRI对比

A. 病灶区 ADC 值较对侧

升高

B. 病灶区纤维束稀疏，

未见确切中断

图 4　病例 2 术前头颅 DTI
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2　讨 论

TDL 是由 Van Dor Velden 于 1979 年首次报道的一种中

枢神经系统炎性脱髓鞘疾病，临床少见，易误诊为脑肿瘤，近

年来，已有大量辅助检查应用于 TDL的诊断，主要有脑脊液寡

克隆带（oligoclonal band，OCB）、CT、MRI、DTI、磁共振波谱成

像（magnetic resonance spectroscopy，MRS）、PET-CT、活检等。

多发性硬化（multiple sclerosis，MS）患者脑脊液 OCB 阳

性率为 70%~75%[3]，无 MS 病史的 TDL 患者较有 MS 病史的

TDL 患者的脑脊液 OCB 的阳性率低，且 OCB 的阳性与否和

疾病处于活动期或缓解期也有关[4]。上述患者 TDL 首次发

病前均无 MS 病史，OCB 也均为阴性，鉴于 OCB 对于 TDL 的

诊断价值较 MS 小，有待进一步研究。TDL 在 CT 平扫上表现

为边界清楚或模糊的低密度影，MRI 增强扫描最典型的表现

为“开环征”，缺口朝向皮质或基底节区的灰质，病灶的强化

区表示相应区域正处于活动期，对于活动期的病灶，应积极

进行治疗，防止病程迁延[4]。TDL 早期在 DWI 上可表现为高

信号，增强扫描无强化，但随时间延长，DWI 高信号逐渐衰

减，增强扫描逐渐出现强化病灶。经治疗后，病灶强化减

弱[5]。DWI 高信号逐渐衰减往往提示良性病变，但若 DWI 信

号越来越高，则考虑占位性病变[6]。DTI 的应用也有助于疾

病的诊断，脱髓鞘病变区较正常对侧相应区域 FA 值降低，

FA 值与炎性细胞密度呈负相关。由于髓鞘降解过程，脱髓

鞘病变和肿瘤中的 N-乙酰天冬氨酸（N-acetyl aspartic acid，

NAA）峰 通 常 会 降 低 ，高 级 别 胶 质 瘤（high-grade gliomas，

HGG）中的 Cho/NAA 比值比 TDL 明显升高[7]。TDL 在急性期

的 MRS 与低级别胶质瘤（low-grade gliomas，LGG）患者极为

相似，均可出现 NAA 下降及 Cho 升高。病例 3 在长 TE 序列

上选出的病灶的 4 个感兴趣区 Cho/NAA 分别为 1.32、0.81、

0.78、1.06。研究表明，在长 TE 序列中，TDL 患者与 LGG 的

Cho/NAA 值范围存在部分重叠区，TDL 患者 Cho/NAA 值范围

为 0.95~4.6，LGG 患者 Cho/NAA 值范围为 1.28~21.17，这可能

是由于 Cho 在不同病理生理进程中都有相似的变化，但在短

TE 序列 MRS 中，TDL 和 LGG 的波谱表现并无重叠区，既往

文献报道的 TDL 患者 Cho/NAA 值范围为 0.57~0.91，LGG 患

者的 Cho/NAA 值范围为 1.08~2.92[8]。由此可见，短 TE 序列

MRS 结果更具有诊断价值。PET-CT 可显示病灶代谢特点，

病例 3 PET-CT 提示病灶代谢降低，由于肿瘤组织代谢活跃，

生长旺盛，而脱髓鞘及组织坏死则代谢低下，故基本可排除

肿瘤性病变，不必行活检，未造成有创损伤。病例 1、病例 2
术前均被误诊为脑肿瘤，手术对患者脑组织造成了不必要的

损伤，所以提高辅助检查的准确性十分重要。18F-氟乙基

-L-酪氨酸（FET）-PET 在回顾性分析中也显示出区分肿瘤

性脱髓鞘和高级别肿瘤的前景，其中较低的最大标准化摄取

值（maximum normalized value，SUVmax）和 病 变 与 背 景 比

（lesion-to-background ratio，TBR）更倾向于肿瘤样脱髓鞘病

变[9]。虽然组织活检是诊断 TDL 的金标准，但在组织学上，

胶质细胞增生及核分裂象的出现仍易被诊断为脑肿瘤，TDL
的炎性细胞主要分布在轴索、血管周围，所以好的活检取材

对诊断也有明显影响。Nakajima A 等[10]认为，当患者存在不

典型的临床和放射学表现时，需要脑活检以鉴别。先进的影

像学检查在指导诊断、降低不必要的活检率和允许迅速开始

治疗方面发挥重要作用，但对于 CT、常规 MRI 无法诊断为

TDL 或脑肿瘤的病变，建议在此基础上积极完善 DTI、MRS、

PET-CT 等无创检查，如不能通过无创检查进行临床诊断的

疑似 TDL，优先推荐组织活检。

A. 右侧颞叶病变区 Cho、NAA、Cr 值 B. Cho 升高，NAA、Cr 降低，可见乳酸峰

图 7　病例 3 头颅 MRS
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对于影像学高度怀疑的 TDL，不应被活检耽误治疗，可

积极开始治疗。TDL 治疗仍以糖皮质激素为主，治疗原则：

大剂量冲击、缓慢阶梯减量、逐步减停；建议给予大剂量

（800~1 000 mg/d）糖皮质激素静滴 3~5 d，后改为 1 mg/（kg·d）
口服，每周减量相同剂量，5~6 周停药。免疫抑制剂、血浆置

换等也有一定疗效，病例 1 前 2 次激素治疗均有效，症状完全

缓解，但第 3 次复发，激素冲击治疗后缓解不明显。当一线

治疗方案无效时，可以开始使用免疫抑制剂，但即使经过足

量和足疗程的免疫抑制剂用治疗，TDL 最后也可遗留不可逆

的功能损害。所以在某些早期即出现严重功能损害的 TDL，

尽早使用免疫抑制剂这种具有侵入性的治疗方法，以防止更

多功能损害[11]。当遇到病灶占位效应明显、中线左移的患

者，应用激素、血浆置换无效，甚至占位效应变得更严重时，

还可行偏侧颅骨去骨瓣减压术快速降低颅压防止脑疝形成。

研究表明，TDL 病灶常常较大，但病灶大小与预后无关，

并且这种大的病灶甚至能够阻止疾病发展[12]。病例 3 出院

后未经任何治疗，后随访病灶自然缩小，症状缓解，表明部分

TDL 即使未经任何治疗，也能自行缓解[13]。部分患者随访中

可出现新的病灶，如病例 1 因误诊切除病灶后再发新病灶，

个别 TDL 还可转化为 MS 或逐渐发展为原发性中枢神经系

统淋巴瘤[2]。单纯 TDL 患者平均第二次复发年限为 4.8 年，

而经典的 MS 患者第二次复发年限仅为 1.9~3 年，所以应该

对 TDL 患者进行长期随访[14]。
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