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【摘要】目的 探讨瘤样原发性中枢神经系统血管炎（TLP-PACNS）的诊断、治疗及预后，以提高对该病的认识。方法 回顾

性分析2011年3月~2021年2月手术治疗的6例TLP-PACNS的临床资料，并对相关文献进行复习。结果 术前头颅MRI显示单

发局限性病灶3例，考虑胶质瘤；多发病灶3例，考虑转移瘤。6例均行开颅病灶切除术，术后病理证实为PACNS。2例术后给予

激素治疗后明显好转；1例多发病灶术后激素治疗后无变化，加用环磷酰胺后好转；3例单发病灶术后自然缓解；随访3个月~2
年无复发。结论 TLP-PACNS是一种非常少见的疾病，临床表现和影像学表现缺乏特异性，术前易误诊，病理检查是诊断金标

准，激素治疗是一种有效的方法。
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Diagnosis and treatment of tumor-like presentation of primary angiitis of the central nervous system (report of 6 cases and
literature review)
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【Abstract】 Objective To investigate the diagnosis, treatment, and prognosis of tumor-like presentation (TLP) primary angiitis of
the central nervous system (PACNS) to improve the understanding of this disease. Methods The clinical data of 6 patients with TLP-
PACNS who underwent surgery from March 2011 to February 2021 were retrospectively analyzed, and the relevant literatures were
reviewed. Results Preoperative MRI showed single localized lesion in 3 patients who were misdiagnosed with glioma, and multiple
lesions in 3 patients who were misdiagnosed with metastatic tumors. All patients received craniotomy and the postoperative pathological
results showed PACNS in all patients. Two patients were treated with hormone therapy after the operation. One patient with multiple
lesions showed no change after hormone therapy, but improved after cyclophosphamide. Three patients with single lesion were naturally
relieved after the operation. There was no recurrence during the follow-up (range, 3 months~2years). Conclusions TLP-PACNS, lacking
specific clinical and imaging manifestations, is a very rare disease and is easily misdiagnosed preoperatively. Pathological examination is
the gold standard of diagnosis, and hormone therapy is an effective method for TLP-PACNS.
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瘤样原发性中枢神经系统血管炎的诊治分析
（附6例报道并文献复习）

陆 冬 聂 耳 刘庆茹 张 慧 王子德 谢满意 王 强

原发性中枢神经系统血管炎（primary angiitis of
the central nervous system，PACNS）是一种罕见的局

限侵犯脑实质、脑膜和脊髓血管的免疫炎性病变，文

献报道发病率约 2.4/百万 [1，2]。根据受累血管的大

小、类型、病理性质，PACNS可分为不同的临床亚

型，其中约5％的病例表现为占位性病变，也称为瘤

样PACNS，极易误诊[3~5]。2011年3月~2021年2月收

治 6例瘤样 PACNS，术前均误诊，并行开颅手术治

疗，术后病理证实为PACNS，现报道如下。

1 资料与方法

1.1 一般资料 6例中，男 2例，女 4例；年龄 26~56
岁，平均41岁。既往均无免疫性疾病及遗传病史。

1.2 临床表现 5例慢性头痛，无恶心呕吐；2例一侧

肢体抽搐，1例视力下降。无认知功能下降。肢体麻

木或活动障碍2例，无明显阳性体征4例。

1.3 影像学表现 术前均行头颅CT及MRI检查，其

中 3 例为脑内多发病变，位于颞枕叶、额叶（图

1A~C），术前头颅MRI及MRS考虑转移瘤可能；3例
为单发病灶，分别位于额叶、枕叶，术前考虑胶质瘤

可能。头颅CT无特征性表现，呈低密度，周围可见

doi:10.13798/j.issn.1009-153X.2023.02.007

作者单位：221000 江苏徐州，徐州医科大学附属医院神经外科（陆

冬、聂 耳、刘庆茹、张 慧、王子德、谢满意、王 强）

通讯作者：王 强，E-mail：wqhz-001@163.com

-- 86



中国临床神经外科杂志2023年2月第28卷第2期 Chin J Clin Neurosurg, February 2023, Vol. 28, No. 2

片状水肿。多发病灶MRI呈长T1、稍长T2信号，病灶

边缘DWI信号增高，增强后呈环形强化，临近软脑膜

可见强化。MRS示病灶区Cho峰明显升高，Cr峰明

显下降，NAA峰轻度下降，Cho/Cr、Cho/NAA比值明

显升高。单发病变MRI呈稍长T1、长T2信号，边界不

清；DWI可见斑片状高信号；增强后呈花环样强化，

周围大片水肿带；SWI示左侧半卵圆中心团片状高

信号影，内示多发斑片状，斑点状低信号，提示内含

出血；MRS 检查 Cho/Cr、Cho/NAA 比值升高（图

2A~C）。头颅CTA及MRA均未见异常。

2 结 果

2.1 治疗方法及结果 6例均行开颅手术切除病变。

单发病灶均在显微镜下全切除（图2D），多发病灶切

除较大、水肿较明显的病灶（图 1D）。2例多发病灶

术后口服泼尼松[1 mg/(kg·d)]，晨起顿服，口服 4周

后，每周减量 10 mg，复查头颅MRI增强显示脑内病

灶明显好转，缓慢停药。1例口服泼尼松治疗后，颅

内病灶无明显好转，加用免疫抑制剂环磷酰胺后好

转。3例单发病灶术后未进行针对性治疗，自然缓

解。3例多发病灶术后3个月复查头颅MRI无复发，

3例单发病病灶随访2年无复发。

2.2 术后病理结果 术后病理检查，局部轻度胶质细

胞增生4例，无胶质细胞增生2例。4例淋巴细胞型

血管炎，可见血管壁周围显著的淋巴细胞浸润；2例

肉芽肿性血管炎，表现为灶性出血，周围小血管增

生，主要以淋巴细胞和浆细胞浸润为主，部分区域坏

死伴水肿。

3 讨 论

瘤样PACNS是一类病因不明、影像学特征酷似

肿瘤而病理结果为PACNS的罕见疾病[3]。由于该病

发病率低，临床症状、脑脊液及影像学结果缺乏特异

性，因此诊断困难，极易误诊[5，6]。本文6例术前考虑

肿瘤，行开颅切除术，术后病理证实为 PACNS。此

类病人明确诊断后经过合理的治疗，多可获得良好

的预后。这提示临床应熟悉、掌握瘤样PACNS的诊

断和治疗，避免不必要的开颅手术。

PACNS是一种主要累及脑实质、脊髓和软脑膜

中小血管的免疫性血管炎[7]；然而，其病因目前仍不

明确，亦未发现明确的相关遗传学特征。起初，有学

者认为可能有病原微生物直接参与，但是病变组织

中并未发现微生物。Alba等[8]发现病变组织的血管

平滑肌细胞内找到病毒颗粒，并行免疫组织化学检

测发现炎症血管周围淋巴细胞聚集，血管壁坏死、渗

出伴血栓形成，推测PACNS可能由致病微生物感染

所引发的自身免疫异常反应所致。

Murthy 等 [9]报道 6例 PACNS，其中男 4例，女 2
例；平均发病年龄为 44.5岁。而 Salvarani等 [10]发现

女性略多于男性。本文病例女性多于男性，发病年

图2 左侧额叶单发瘤样原发性中枢神经系统血管炎手术前后影像表现

A. 术前MRI T2WI呈现高低混杂信号；B. 术前MRS检查显示Cho/Cr，Cho/NAA比值升高；C. 术前MRI增强显示左侧额叶结节状强化，边缘强化

明显；D. 术后头颅CT示病灶全切除

图1 右侧额叶、枕叶多发瘤样原发性中枢神经系统血管炎手术前后MRI表现

A~C. 术前T2WI呈等、高信号，右侧额叶、枕叶病灶增强后呈结节状不规则强化；D. 术后增强检查显示强化病灶消失
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龄更为年轻，平均为 41岁，原因可能与本文样本量

小且生活习惯及人种等不同有关。PACNS多起病隐

匿，病程较长，一般从出现症状到确诊平均要超过

35 d[11]。本文 6例瘤样PACNS从起病到就诊时间平

均为 30 d。瘤样PACNS临床症状多样且无特异性，

与颅内肿瘤的症状无明显差异。有文献指出，少数

PACNS 可出现红细胞沉降率、C 反应蛋白轻微升

高。本文病例血常规、血液免疫学及脑脊液检查均

无阳性发现。PACNS的影像学表现多样，缺乏特征

性，5％~15％的PACNS表现为瘤样病变。部分病人

头颅CT可发现不同程度的低密度影，少数病人伴随

出血性改变，可见蛛网膜下腔及脑实质内高密度改

变。头颅 MRI 检查敏感性优于 CT，90%以上的

PACNS头颅MRI检查可有阳性发现，但特异性不

高。瘤样PACNS多表现为皮质、白质内及部分累及

脑膜的团块样信号伴周围水肿带，头颅MRI增强扫

描可呈团块样或花环样环形强化，极易误诊为胶质

瘤、转移瘤[6，12]。

瘤样PACNS首发症状以头痛多见，往往出现临

床症状与影像学表现不相符的情况，即影像表现损

伤重而临床症状却相对较轻 [13]。临床上，需要与脑

胶质瘤、脑转移瘤、瘤样脱髓鞘病变、脑脓肿、中枢神

经系统淋巴瘤相鉴别。胶质瘤特征性表现为头痛及

癫痫发作，很少以认知功能障碍起病；而瘤样脱髓鞘

病变以偏身功能障碍及头痛起病多见，较少存在癫

痫发作，临床表现一般与影像学损伤匹配。脑转移

瘤多位于灰、白质交界，有“小病灶、大水肿”的特点，

易坏死、囊变，增强MRI呈结节样均匀强化，结合病

史及PET/CT检查可鉴别。脑脓肿增强CT可见典型

的环形强化，脓肿内壁光滑，MRI DWI呈现明显的高

信号弥散受限，增强后脓肿壁显著强化并且囊壁厚

度均匀。中枢神经系统淋巴瘤的边界多数较清楚，

增强扫描后明显强化，边缘可见明显的水肿带，有时

为多发病灶。组织病理学检测仍是诊断瘤样PACNS
的金标准。PACNS主要有五种病理分型，常见的有

肉芽肿性血管炎、淋巴细胞性血管炎、预后较差的坏

死性血管炎、β淀粉样蛋白相关性脑血管炎；组织病

理特点有脑实质、软脑膜血管周围淋巴细胞浸润性

炎症反应，血管壁破坏，模糊不清，管腔狭窄，伴或不

伴胶质细胞增生，脑水肿。

目前，瘤样PACNS的治疗无统一标准。常洪波

等[14]认为对孤立病灶，占位效应明显，应积极手术切

除病灶，术后病理确诊后应用免疫抑制剂治疗。

Murthy等[9]报道 6例瘤样PACNS中，5例行部分切除

明确病理性质，1例穿刺活检明确性质，术后进行免

疫抑制剂治疗，2例死亡，其中 1例死于白细胞减少

后感染，1例死于癫痫持续状态。本文6例中，2例多

发病变术后予泼尼松治疗后好转，缓慢停药；1例口

服泼尼松效果不佳，加用免疫抑制剂环磷酰胺后好

转；其余3例单发病灶开颅术后未进行针对性治疗，

病情自然缓解。因此，是否应用激素冲击和免疫抑

制剂治疗应该考虑到不同时期PACNS的病理特点，

结合临床病程及疾病进展情况综合评估[15]。

总之，瘤样 PACNS临床少见，缺乏特征性临床

表现及影像学表现，容易误诊，如不能及时明确诊断

而延误治疗，可导致严重神经功能障碍，甚至危及病

人生命。对怀疑瘤样 PACNS病人，应行活检术、开

颅病灶切除术明确诊断，术后结合病情，尽早评估是

否应用激素或免疫抑制剂治疗，以改善病人预后。
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示，发病2 h内应用亚低温治疗可有效保护劳力性热

射病的器官功能。⑤热射病导致的脑损伤中以认知

及小脑功能损害最突出 [14]，因此对有可能遗留神经

系统后遗症的病人，在生命体征稳定的情况下，建议

尽早选择康复治疗。⑥高压氧治疗不仅有提高氧分

压，改善机体缺氧状态，促进神经细胞恢复的作用，

还可以减轻脑水肿、降低颅内压、改善脑代谢，促进

神经功能恢复[15]。⑦因热射病导致的脑损伤中小脑

损伤多见，构音障碍的常见病因为小脑或脑干传导

束功能障碍，建议积极予以语言康复治疗。
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