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假瘤样脱髓鞘病的临床特点与治疗
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!摘要" 目的 探讨假瘤样脱髓鞘病的临床特点和治疗"方法 对"!例经组织病理学证实的假瘤样脱髓鞘病患者进行回顾性

分析"结果 主要临床表现包括偏瘫合并偏身感觉障碍#颅内压增高#癫痫等"’例发病前有明确的感冒和疫苗接种史"!K例行显

微手术治疗#’例取活组织检查"皮质类固醇激素治疗后症状均得到明显改善"随访时间K"I,个月$平均0I个月%"-例$!LR%

复发#死亡!例"结论 假瘤样脱髓鞘病的临床特点与颅内肿瘤类似#影像学具有一定的特征性表现"正确的诊断结合类固醇激素

治疗可获得满意疗效"

!关键词"假瘤样脱髓鞘病&临床表现&治疗&预后
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假瘤样脱髓鞘病$A87C?)9C()><)>(8)<?7(@7%
*45;945:?487;878%又称脑内假瘤样脱髓鞘病变或脱髓
鞘假瘤病变#由 V;5?7>V7*?75于!LIL年首次报
道(!)"它目前被认为是一组介于多发性硬化与急性弥
散性脑脊髓炎之间的独立中间型(")#表现为貌似胶质
瘤的单个病灶或多发病灶#不易与胶质瘤和转移癌相
鉴别"其临床表现常以急性或亚急性起病#以脑实质
占位及严重的神经系统功能障碍为主#神经外科医师
对此病的认识不足#常易误诊为脑肿瘤"此病大多经
激素治疗有效#预后良好#如能正确诊断可使患者免于
手术风险"本文回顾性分析了北京天坛医院神经外科

",,"年!,月"",,1年!月间收治的"!例假瘤样脱
髓鞘病#就其临床表现+影像学表现+治疗和预后等方
面进行探讨"

D 临床资料

DED 一般资料!",,"年!,月"",,1年!月北京天坛
医院神经外科收治并经病理证实的假瘤样脱髓鞘病

作者单位’首都医科大学附属北京天坛医院神经外科#北京市

!,,,’,"作者简介’杨海波$!L1,%%#男#吉林长春市人#硕士研究生#主

要研究方向’颅内肿瘤的基础与临床"通讯作者’张懋植"

"!例"其中#男!!例#女!,例"年龄-"K’岁#平均
年龄0"Q!岁#其中’例’!-岁"

DEE 方法!详细记录临床表现#包括病程+治疗前后
神经系统症状和体征等"治疗前后全部病例行O3和

GHW$平扫和强化%检查"!K例行显微手术治疗#’例
行活检#经病理学检查确认诊断后行类固醇激素治疗"
对所有患者进行0"K个月常规门诊复查#行 f;>5)<%
8[@功能状态$fP#%评分"本组病例全部通过门诊复
查和电话随访"

E 结果

EED 临床特点!本组病例病程!周"1年&其中以脑
实质占位及严重的神经系统功能障碍发病的#病程!
周"0个月#平均!Q’个月&以癫痫为主要首发症状
的#病程0个月"1年#平均!QI年"临床表现包括’偏
瘫合并偏身感觉障碍!-例&颅内压增高$头痛和呕吐%

1例&癫痫1例#其中K例为首发症状#-例为部分性发
作#-例全身性发作&颅神经功能障碍-例#失语0例"

’例发病前有明确的感冒和疫苗接种史"

EEE 影像学特点!病变位于脊髓髓内I例#颞叶0例#
额叶0例#顶叶"例#顶枕"例#基底节"例#桥臂和三
室后各!例"O3平扫多呈低密度#少数呈等+低混杂
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密度或高密度!边界清楚!多数病例周围有明显水肿
带!轻至中度占位效应"GHW表现为局灶性肿物边界
不清或较清!3! 加权像多为均匀长3! 信号!其内可见
不规则短3!信号#3" 加权像多为均匀长3" 信号"增
强扫描大多明显强化#急性或亚急性起病的早期病灶
多为均匀强化!慢性起病的晚期病灶多呈不规则环形
强化!少部分病灶内可见更低信号区"

EEF 诊断及治疗!本组"!例患者中!L例术前诊断为
胶质瘤!"例术前诊断为脑软化灶!0例诊断为上皮样
囊肿!I例术前定性诊断不明"!K例行手术治疗!’例
行活体组织检查"病理证实为脱髓鞘病变后采用大剂
量皮质类固醇激素冲击治疗!症状得到明显改善"术
后主要并发症包括$肢体运动障碍K例!癫痫!例!颅
神经障碍!例"

EEL 随访!全部病例均获得随访!随访时间K"I,个
月!平均"L个月"死亡!例"术后复发-例!复发时
间0"!1个月!平均!’个月!复发后均行激素治疗后
症状缓解"fP#评分很健康%!,,分&!0例!健康%L,
分&’例!生活基本能自理%K,分&!例!生活不能自理
%’,分&!例!死亡%,分&!例"

F 讨论
假瘤样脱髓鞘病是炎性脱髓鞘病的特殊类型!可

能是多发性硬化%G#&中的一种特殊类型!或者是 G#
与急性播散性脑脊髓炎之间的过渡类型’0("本组病例
中’例发病前有明确的感冒和疫苗接种史!提示本病
与病毒感染或接种疫苗有关!很可能是以侵害神经系
统为主要表现的自身免疫病"此病组织病理学观察显
示病灶区有大量淋巴细胞浸润!以静脉周围为主!血管
周可见淋巴细胞套袖形成’-(!免疫组化证实以3淋巴
细胞浸润为主!经激素治疗有效!均支持脱髓鞘假瘤的
发病机制可能与病毒感染诱发的变态反应有关"本组
中一例复发0次!每次复发前均有感冒病史!提示可能
与病毒感染有关"
假瘤样脱髓鞘病的临床表现常以急性或亚急性起

病!以脑实质占位及严重的神经系统功能障碍为主!与
常见颅内肿瘤类似!不易鉴别"同时!假瘤样脱髓鞘病
与胶质瘤和转移癌较易混淆"通过回顾性分析!发现
此病在影像上存在一定的特征性表现"本组病例中!
多数脱髓鞘假瘤环形强化为非闭合性环形增强%开环
征&’’(!而肿瘤强化后较少出现开环征"脱髓鞘假瘤病

灶的水肿带会随病程的推移而减轻或消失!胶质瘤则
无此改变"脊髓胶质瘤通常明显强化且边界较清!但
多位于脊髓中央区域且易合并脊髓空洞#而脱髓鞘假
瘤多位于脊髓周边白质区!邻近无继发空洞"侧脑室
旁病灶的强化表现出垂直分布的特点’K(!以有助于与
上述疾病相鉴别"
假瘤样脱髓鞘病对肾上腺皮质激素治疗敏感!预

后较好"此病容易误诊为肿瘤!因此!临床上遇到有占
位效应和弥漫性占位!以癫痫为首发症状的病例时!应
考虑到脱髓鞘假瘤的可能"应详细地询问分析病史!
仔细分析影像学资料!如仍怀疑脱髓鞘假瘤的可能!可
予激素试验性治疗"若症状短期内得不到改善!占位
效应持续存在!可考虑立体定向活检或外科手术探察
加活检"明确诊断后行大剂量皮质类固醇激素冲击治
疗!病情多可控制满意"本组病例1’QIR恢复良好!
可以正常生活和工作"术前尽可能明确诊断可避免过
度治疗!尤其对临近功能区的病例可避免手术损伤重
要功能区"本组病例行立体定向活检者均无明显神经
功能缺失!而行手术治疗者部分病例出现严重并发症"
假瘤样脱髓鞘病在临床比较少见!容易被误诊为

中枢神经系统肿瘤"了解它的病因学)病理学)影像学
特点!有助于提高确诊率!结合恰当的治疗可获得满意
的预后"
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