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　　Ｗｅｇｅｎｅｒ于 １９３６年和 １９３９年分别报道了 ３
例累及上、下呼吸道的坏死性肉芽肿的患者，被命

名为“韦格纳肉芽肿病（Ｗｅｇｅｎｅｒ＇ｓｇｒａｎｕｌｏｍａｔｏｓｉｓ）”。
直到 ２００９年，美国胸科医师杂志提出用“坏死性
肉芽肿性血管炎（ｎｅｃｒｏｔｉｚｉｎｇｇｒａｎｕｌｏｍａｔｏｕｓｖａｓｃｕｌｉｔｉｓ，
ＮＧＶ）”取代“韦格纳肉芽肿病”［１］。ＮＧＶ是一种少
见的、原因不明的系统性疾病。以累及上呼吸道、

肺、肾为多，虽然有时可以累及神经系统，但鲜有

累及脑膜和小脑的报道，为加深对该病的认识，本

文报道 １例。
１　临床资料

患者，女性，５８岁，因“反复头痛半年余”收住
入院。

１．１　现病史
患者半年前开始出现头痛感，部位游走，呈波

动感，症状逐渐加重，伴有视物模糊。无恶心、呕

吐、发热、畏寒、意识丧失、抽搐、复视等不适。在

外院查头颅 ＭＲＩ平扫 ＋ＭＲＶ示双侧鼻咽部粘膜增
厚。考虑鼻咽癌，脑实质组织未见明显强化灶。双

侧副鼻窦炎，乳突炎。查鼻内镜示左鼻无异常，右

鼻中隔前端糜烂，鼻咽部淋巴组织增生。行鼻咽新

生物病理活检示粘膜组织，上皮下见较多挤压变形

淋巴样组织。近半年来患者症状持续加重，现为进

一步治疗，拟诊“头痛”收入我科病房。

１．２　既往史
该患者有长期中耳炎病史，伴有耳聋，有白内

障手术史。否认高血压和糖尿病病史。否认烟酒

嗜好，否认毒物接触史。

１．３　查体
神清，双侧瞳孔等大等圆，直径 ３．０ｍｍ，对光

反射灵敏，双侧眼球活动正常，对答切题，口齿清

晰，双侧鼻唇沟对称，伸舌居中，口角无歪斜，四肢

肌力 ５级，四肢肌张力正常，四肢腱反射（＋＋），
四肢和躯干针刺觉对称，指鼻试验和跟膝胫试验阴

性，闭目难立征阴性，颈抵抗，Ｋｅｒｎｉｇ征阳性，Ｂｒｕｄｚ
ｉｎｓｋｉ征阴性，双侧病理征阴性。心肺腹查体未见阳
性体征。

１．４　入院后检查
血常规：白细胞计数 １３．９１×１０９／Ｌ，中性粒细

胞计数 ８４．８％，血红蛋白 １１１ｇ／Ｌ，尿、粪常规正
常。肝功能、肾功能、凝血功能、脑钠肽（ｂｒａｉｎｎａｔｒｉ
ｕｒｅｔｉｃｐｅｐｔｉｄｅ，ＢＮＰ）、心肌型肌酸激酶同工酶（ＭＢ
ｃｒｅａｔｉｎｅｋｉｎａｓｅｉｓｏｅｎｚｙｍｅｓ，ＣＫＭＢ）、肌钙蛋白 Ｉ（ｔｒｏ
ｐｏｎｉｎＩ，ＴｎＩ）、降钙素原、血糖、糖化血红蛋白基本正
常。Ｃ反应蛋白（Ｃｒｅａｃｔｉｏｎｐｒｏｔｅｉｎ，ＣＲＰ）９３ｍｇ／Ｌ、
红细胞沉降率８９ｍｍ／ｈ。βＤ１，３葡聚糖（真菌）
阴性。新型乳球菌乳胶凝集试验阴性。ＴＳＰＯＴ结
核感染 Ｔ细胞（Ａ抗原、Ｂ抗原）正常。

脑脊液压力 ３４０ｍｍＨ２Ｏ。脑脊液常规：颜色无
色，清亮，凝固物无，红细胞镜检阴性。有核细胞

计数：１０．００×１０６／Ｌ。潘氏试验弱阳性。脑脊液
生化：蛋白５４８ｍｇ／Ｌ（↑），氯化物１１９ｍｍｏｌ／Ｌ，糖
３．９ｍｍｏｌ／Ｌ。同步检测血葡萄糖 ５．３９ｍｍｏｌ／Ｌ，总
蛋白 ７２ｇ／Ｌ，氯 ９８ｍｍｏｌ／Ｌ。脑脊液未找到癌细
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胞。脑脊液涂片未见真菌、抗酸杆菌、细菌、新型

隐球菌。脑脊液真菌培养（５ｄ）、细菌培养（３ｄ）、
分枝杆菌培养（８周）阴性。脑脊液免疫球蛋白
ＩｇＧ３．０ｍｇ／ｄｌ。血清免疫球蛋白 ＩｇＧ１０１０ｍｇ／ｄｌ。
脑脊液和血清中未见 ＩｇＧ寡克隆带。ＥＢ病毒（ＥＡ
ＩｇＧ２９．６Ｕ／ｍｌ、ＶＣＡＩｇＧ３０９Ｕ／ｍｌ、ＥＢＮＡＩｇＧ１４３
Ｕ／ｍｌ、ＥＢＩｇＧ和 ＥＢＩｇＭ正常）。人类免疫缺陷病
毒（ｈｕｍａｎｉｍｍｕｎｏｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙｖｉｒｕｓ，ＨＩＶ）抗体、梅毒螺
旋体明胶颗粒凝集试验（ｔｒｅｐｏｎｅｍａｐａｌｌｉｄｕｍ ｇｅｌａｔｉｎ
ｐａｒｔｉｃｌｅａｇｇｌｕｔｉｎａｔｉｏｎｔｅｓｔ，ＴＰＰＡ）、快速血浆反应素环
状卡片试验（ｒａｐｉｄｐｌａｓｍａｒｅｇａｉｎｔｅｓｔ，ＲＰＲ）阴性。
抗核抗体、抗 ＲＮＰ／Ｓｍ抗体、抗 Ｓｍ抗体、抗 ＳＳＡ抗
体、抗 ＳＳＢ抗体、抗 ＳＣＬ７０抗体、抗 Ｊｏ１抗体、抗
双链 ＤＮＡＩｇＧ均阴性。ｐＡＮＣＡ：低滴度阳性，ＰＲ３
ＡＮＣＡ、ｃＡＮＣＡ阴性，抗中性粒细胞胞浆靶抗原阴
性。免疫球蛋白（ＩｇＡ２５２ｍｇ／ｄｌ、ＩｇＭ ７５ｍｇ／ｄｌ、
ＩｇＧ８８７ｍｇ／ｄｌ、ＩｇＥ８３．４ＩＵ／ｍｌ）。抗链球菌溶血
素“Ｏ”、类风湿因子、肿 瘤 指 标、叶 酸、维 生 素
Ｂ１２、降钙素、甲状腺功能和抗体正常。

胸部 ＣＴ平扫：正常。ＰＥＴ／ＣＴ提示双侧鼻咽部
及咽鼓管粘膜弥漫性增厚，代谢弥漫性增高，右侧

小脑与乙状窦间异常高代谢灶，左侧上颌窦粘膜明

显增厚，代谢弥漫性增高（图 １Ａ、图 １Ｂ）。头颅
ＭＲＩ平扫 ＋增强提示鼻咽顶后壁稍增厚，双侧咽旁
间隙异常信号，左侧上颌窦异常强化信号，右侧上

颌窦、双侧筛窦、蝶窦及颌窦炎伴右侧上颌窦囊

肿，双侧中、下鼻甲增厚，双侧中耳乳突炎（图 ２Ａ、
图 ２Ｂ）。患者转至耳鼻咽喉科行内窥镜下鼻息肉
切除 ＋筛窦开放 ＋上颌蝶窦扩大术（Ｆｅｓｓ）；鼻镜下
鼻内病损切除术。病理结果提示血管壁中性粒细

胞浸润，血管壁呈纤维素样坏死（图 ３Ａ、图 ３Ｂ）。
鼻窦大量炎症细胞浸润，局灶肉芽肿形成，考虑慢

性鼻窦炎伴随肉芽肿性坏死性血管炎。

１．５　随访
６个月后患者来院复诊，患者头痛症状消失，

复查腰穿，脑脊液压力 １４５ｍｍＨ２Ｏ，脑脊液常规：
颜色无色，清亮，凝固物无，红细胞镜检阴性。有

核细胞计数：４．００×１０６／Ｌ。潘氏试验阴性。脑脊
液生化：蛋白 ４１０ｍｇ／Ｌ，氯化物 １２０ｍｍｏｌ／Ｌ，糖
３．７ｍｍｏｌ／Ｌ。复查 ＰＥＴ／ＣＴ提示双侧鼻咽部及咽
鼓管粘膜、右侧小脑与乙状窦间、左侧上颌窦粘膜

代谢弥漫性增高病灶较前明显缩小。根据该患者

症状体征和辅助检查，该患者最终诊断为：肉芽肿

性坏死性血管炎。目前患者处于继续随访中。

图 １Ａ、１Ｂ　ＰＥＴ／ＣＴ示双侧鼻咽部及咽鼓管粘膜弥漫性增厚，代谢弥漫性增高，右侧小脑与乙状窦间异常高代谢
灶，左侧上颌窦粘膜明显增厚，代谢弥漫性增高。

图 ２Ａ、２Ｂ　头颅 ＭＲＩ平扫 ＋增强示鼻咽顶后壁稍增厚，双侧咽旁间隙异常信号，左侧上颌窦异常强化信号，右
侧上颌窦、双侧筛窦、蝶窦及颌窦炎伴右侧上颌窦囊肿，双侧中、下鼻甲增厚，双侧中耳乳突炎。

图 ３Ａ、３Ｂ　ＨＥ染色（１０×１０）示血管壁中性粒细胞浸润，血管壁呈纤维素样坏死。鼻窦大量炎症细胞浸润，局
灶肉芽肿形成，考虑慢性鼻窦炎伴随肉芽肿性坏死性血管炎。
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２　讨论
ＮＧＶ组织学特点为累及中小血管的坏死性血

管炎及肉芽肿性炎症。其典型的三联征指上呼吸

道、肺、肾［２］病变。ＮＧＶ的诊断主要依据典型的临
床表现、坏死性肉芽肿性炎症及小血管炎的组织病

理学依据，以及除外感染、肿瘤等疾病［３］。局限型

ＮＧＶ以耳鼻喉、眼和肺部受累为主，不伴肾脏损
害。我们的患者属于局限型。柴晶晶等［４］报道 ９６
例 ＮＧＶ患者，累及上呼吸道（６３．５％）、下呼吸道
（６０．４％）、肾脏（５７．３％）、眼 （４５．８％）、皮肤
（３７．５％）、关 节 和 肌 肉 （２９．７％）、神 经 系 统
（１４．６％）。可见神经系统损害不算少见，但是以
颅神经损害最常见，其次是周围神经病，再其次是

中枢神经系统损害（癫痫发作、脑炎、脑卒中、垂体

性尿崩症和脑积水等）。脑膜受累在 ＮＣＶ中极为
罕见，文献报道 ３２４例中 ２例、１５８例中 ０例累及
脑膜［５，６］，更未见有累及小脑的报道。ＮＧＶ累及脑
膜的病例经总结有以下特点：①常于疾病早期出
现，病程不足半年。②多见于活动期局限型 ＮＧＶ，
常伴有眼、眶、耳鼻喉以及肺损害。③非特异性炎
症指标（白细胞、中性粒细胞、ＣＲＰ、血沉、纤维蛋白
原）显著升高。④主要表现为严重头痛和颅神经
损害。⑤脑脊液检查可有压力升高，白细胞计数增
高，蛋白含量增高，糖和氯化物正常。⑥血清抗中
性粒细胞胞浆抗体（ｃＡＮＣＡ、ｐＡＮＣＡ或 ＰＲ３ＡＮ
ＣＡ）在 ２／３患者呈阳性。⑦头颅 ＭＲＩ增强检查显
示硬脑膜（大脑镰和小脑幕）增厚且明显强化。⑧
脑膜活检病理可见肉芽肿性炎症和组织坏死，常伴

血管炎。⑨绝大多数患者对大剂量糖皮质激素、环
磷酰胺或其他免疫抑制剂联合治疗反应较好，早期

治疗可减少神经损害后遗症。

本例患者病程在半年左右，属于活动期局限型

ＮＧＶ，非特异性炎症指标白细胞、中性粒细胞、Ｃ反
应蛋白和血沉升高，症状主要表现为严重头痛，体

格检查有脑膜刺激征，无颅神经损害依据，脑脊液

检查提示脑脊液压力升高，蛋白升高，ＰＥＴ／ＣＴ检
查显示右侧小脑和脑膜代谢增高，表明有脑膜和小

脑受累。患者鼻咽部病灶病理检查发现有纤维素

样坏死和肉芽肿形成。本例患者虽然缺乏脑膜和

小脑病灶的病理学检查结果，尚需排除脑膜和小脑

肿瘤的可能，但本例患者经过规范的内科治疗后，

鼻咽部病灶与脑膜、小脑的病灶明显消退，根据疾

病诊断的“一元论”原理，脑膜、小脑的病理应该与

鼻咽部病理结果一致，因此可以排除肿瘤。综合以

上特点，本例患者诊断为局限型坏死性肉芽肿性血

管炎明确。受累部位为鼻窦、脑膜及小脑，系少见

类型。

本例患者 ＰＥＴ／ＣＴ检查显示右侧小脑和脑膜代
谢增高，为 ＮＧＶ的诊断提供了一种辅助手段。目
前有多位学者报道了 ＮＧＶ患者的 ＰＥＴ／ＣＴ改变。
Ｂｅｒｔａｇｎａ等［７］研究发现，一例 ＮＧＶ患者并发左侧眼
眶肿块，左侧眼眶肿块的１８Ｆ－脱氧葡萄糖高摄取
率与韦格纳肉芽肿的病变程度一致。Ａｙｄｉｎ等［８］报

道了一例 ５５岁的男性患者，表现为体重减轻，咳
嗽，咯血，低烧，肺结节。ＰＥＴ／ＣＴ检查发现了呼
吸系统１８Ｆ－脱氧葡萄糖强烈摄取。他们认为 ＮＧＶ
的诊断可以基于 ＰＥＴ／ＣＴ、血清炎症标志物水平的
升高和 ｃＡＮＣＡ阳性。Ｉｔｏ等［９］通过对一例 ６７岁以
发热为主要表现的 ＮＧＶ患者长达 １年的动态观察
研究发现，ＰＥＴ／ＣＴ可以比通过血清 ＰＲ３ＡＮＣＡ滴
度增高更早诊断 ＮＧＶ。ＤｅＧｅｅｔｅｒ等［１０］认为，ＰＥＴ／
ＣＴ的表现对于 ＮＧＶ患者来说并不具有特异性，但
在特定的临床情况下，有助于早期诊断、指导活检

以及监测疾病的活动程度。

血清 ＡＮＣＡ检测有助于 ＮＧＶ的诊断，ＰＲ３ＡＮ
ＣＡ、ｃＡＮＣＡ对 ＮＧＶ高度特异，对活动期系统型
ＮＧＶ的敏感性达 ９０％，但在活动期局限型 ＮＧＶ中
的阳性率仅为 ６７％，因此，约 １／３局限型 ＮＣＶ的
ＡＮＣＡ阴性。本例患者以耳鼻喉和中枢神经受累
为主，肾脏未受累，属于局限型 ＮＧＶ。本例患者低
滴度 ｐＡＮＣＡ阳性，但是 ＰＲ３ＡＮＣＡ、ｃＡＮＣＡ阴
性，可能与部分的局限型 ＮＧＶ患者 ＡＮＣＡ阴性有
关。本例患者 ＥＢ病毒抗体显著高于正常，而梁东
风等［１１］研究发现，ＮＧＶ与 ＥＢ病毒感染无关，但是
检测上呼吸道病变组织的 ＥＢ病毒 ＤＮＡ有助于鉴
别 ＮＧＶ和淋巴瘤。

ＮＧＶ如不经治疗，预后很差，病死率高达 ９０％
以上，早期诊断尤为重要。按照中华医学会风湿病

学会发布的指南，循证医学显示糖皮质激素加环磷

酰胺联合治疗有显著疗效，特别是肾脏受累以及具

有严重呼吸系统疾病的患者，为首选治疗方案［３］。

本例患者经过激素治疗后，症状明显改善，且患者

担心环磷酰胺对于骨髓抑制和继发感染的风险，故

未用环磷酰胺。ＮＧＶ临床表现复杂且不典型，累
及系统多样，早期诊断困难，而脑膜和小脑受累是

活动期局限型 ＮＧＶ的一罕见表现。临床上对于鼻

·５８１·

　国际神经病学神经外科学杂志　　２０１９年　第 ４６卷　第 ２期　　 　



窦部、鼻咽淋巴环的占位性病变需要警惕坏死性肉

芽肿性血管炎的可能。及时病理活检是早期诊断、

避免误诊的关键。
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误认为胶质瘤的原发性小脑 Ｔ细胞淋巴瘤１例分析

曾冉１，张学军１，秦智勇２，李彦江１，刘谛１，檀书斌１，彭方强１，王威１，盖延廷１，宋冬雷１

１．上海市浦东新区浦南医院，上海　２００１２０
　　　２．复旦大学附属华山医院神经外科，上海　２０００００
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　　原发性中枢神经系统淋巴瘤（ＰｒｉｍａｒｙＣｅｎｔｒａｌ
ＮｅｒｖｏｕｓＳｙｓｔｅｍ Ｌｙｍｐｈｏｍａ，ＰＣＮＳＬ），占颅内肿瘤的
０．３％ ～１．５％，约占非霍奇金淋巴瘤的 １％［１］，约

９５％为弥漫性大 Ｂ细胞淋巴瘤（ＤｉｆｆｕｓｅＬａｒｇｅＢｃｅｌｌ
ｌｙｍｐｈｏｍａ，ＤＬＢＣＬ），Ｔ细胞淋巴瘤极罕见。大部分

位于幕上，小部分位于幕下。我院 ２０１８年 ９月份
收治 １例原发于小脑的 Ｔ细胞淋巴瘤。
１　病例摘要

患者董某某，女性，５３岁，言语不清 ４０余天。
既往有高血压，糖尿病，精神分裂症病史。查体：
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