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=摘要>  目的:探讨鼻部韦格纳肉芽肿的 CT 表现及其诊断价值。方法:回顾性分析 8 例经活检或术后病理证实的鼻

部韦格纳肉芽肿,均经过 CT 检查, 主要临床表现包括慢性鼻窦炎症状、鼻粘膜干燥结痂和鼻出血。结果: 3 例韦格纳肉芽

肿局限于鼻部,其余 5 例为全身性韦格纳肉芽肿。CT 表现: ¹ 鼻窦炎表现。º 鼻腔内充以软组织影, 鼻甲、鼻中隔破坏。

» 早期上颌窦内壁破坏,晚期鼻窦骨质增生、硬化,窦壁增厚 ,出现/双线0征。¼2 例随访观察鼻甲、鼻中隔破坏较前明显,

4例鼻甲、鼻中隔改变未见加重, 6 例上颌窦壁骨质明显增厚, 出现不规则/双线0征, 窦腔变小。结论: 鼻甲、鼻中隔破坏,

鼻腔充以软组织影,鼻窦壁/ 双线0征是诊断本病有价值的征象; CT 可准确显示鼻部韦格纳肉芽肿侵及范围;也能够帮助

与其他病变进行鉴别。
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CT diagnosis of sinonasal Wegenercs granulomatosis YANG Ben- tao, WANG Zhen-chang, GAO A-i ying, et al. Department of

Radiolog y, Affiliated Beijing Tongren Hospital of Capital University of Medical Sciences, Bingjing 100730, P . R. China

=Abstract>  Objective: To study t he CT features of the sinonasal Wegenerc s granulomatosis and assess the CT diagnostic

value.Methods: Eight cases of sinonasal Wegenercs granulomatosis ver ified pathologically were retr ospect ively analyzed. The main

clinical findings of patients included symptoms of chronic sinusitis, nasal crust ing , and epistax is. Results: In 8 pat ients, 5 were clas-

sified as systemic Wegenercs g ranulomatosis and 3 show ed changes limited to the nose and sinuses. T he CT findings included: ¹

Signs of sinusitis. º Nasal cavity filled w ith so ft tissue and destruction of nasal septum and turbinates. » Erosion of the medial wall

o f max illary sinus in early stage, followed by hyperostosis, osteosclerosis and double line sign of new bone formation in the thick-

ened sinus w all. ¼Follow-up CT scans of nasal sinuses were obtained in 6 patients w ith Wegenercs gr anulomatosis which showed

increased destruction of nasal turbinates and septum in two cases and little changes in these structur es in four cases compared to

the initial CT scans. A ll the 6 cases showed increased bony sclerotic change w ith irregular double line in the sinus wall and partial

obliteration o f the sinus cav ity. Conclusion:Erosion of nasal turbinates and septum, nasal cav ity filled wit h soft tissue and a slightly

irregular double line in the sinus w all w er e comparativ ely character istic imaging featur es in sinonasal Wegenerc s g ranulomatosis.

CT may accurately show the ex tent of the disease. CT findings may be valuable in differential diagnosis.

=Key words>  Wegenercs granulomatosis; Nasal cavity ; T omography , X- ray computed

  韦格纳肉芽肿( Wegenerc s granulomatosis)是以坏死性血管

炎、无菌性坏死和肉芽肿三联征为特征的一种血管炎性疾病。

临床诊断韦格纳肉芽肿有 3 个典型的标准, 即上、下呼吸道坏

死性肉芽肿、血管炎和肾小球肾炎。韦格纳肉芽肿包括局限性

和全身性两种类型,局限于某器官或系统为局限性韦格纳肉芽

肿,累及鼻、肺、肾脏等全身器官或系统为全身性韦格纳肉芽

肿。尽管韦格纳肉芽肿可累及全身任何部位, 但主要累及上、

下呼吸道和肾脏。

韦格纳肉芽肿病程缓慢, 常始发于鼻部, 因此常常首先就

诊于鼻科,早期易误诊为鼻窦炎, 多数患者历经数月才得以确

诊。关于韦格纳肉芽肿鼻部的 CT 表现国内未见报道 ,为此, 笔

者总结 8 例韦格纳肉芽肿鼻部 CT 的表现及其诊断价值, 旨在

提高对该病的认识。

材料与方法

分析我院 1995 年 4 月~ 2002 年 11 月经临床和病理证实

的 8 例鼻部韦格纳肉芽肿,男 5 例, 女 3 例, 年龄 50~ 74 岁, 平

均 64. 8岁。患者自出现症状到确诊的时间为 5~ 10 年, 5 例随

访 2~ 5 年。6 例以鼻部的症状就诊, 2 例以胸部症状就诊, 在

发病过程中出现鼻部症状。临床表现:脓涕 8 例, 鼻堵 8 例, 鼻

间断出血 5 例,头痛 4例, 鼻区痛 3 例, 失嗅 2 例。鼻镜检查: 8

例鼻腔内充满大量坏死组织, 4 例有恶臭味, 8 例鼻腔粘膜表面

糜烂, 6 例双中下鼻甲破坏。8 例血沉增快( 25~ 79mm/ h) , 6 例

c-ANCA(胞浆型抗嗜中性粒细胞胞浆自身抗体)升高。

8 例均经鼻部 HRCT 扫描, 5 例包括横断和冠状面, 3 例仅

行冠状面扫描。4 例 CT 检查 1 次, 3 例 2 次, 1 例 3 次。CT 扫

描仪为 GE Sytec 4000i和 Siemens Somatom P lus 4,靶扫描, 矩阵

512 @ 512,层厚 2mm、层距 5mm,骨算法重建,窗位、窗宽分别为

150HU、200HU 和 1500HU、2000HU ; 2 例行 MRI检查。5 例病

灶行软组织算法重建, 窗位、窗宽分别为40HU、350HU。其中 5

例行胸部平片和 CT 检查。
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结  果

3例韦格纳肉芽肿仅局限于鼻部, 5 例为全身性。

鼻部 CT 表现: ¹ 8 例鼻窦粘膜不同程度的增厚, 鼻窦内充

以软组织影(图 1a) , 其中 2 例伴气液面。 º 5 例上颌窦内壁破

坏(图 1b) , 6 例窦壁骨质增生、肥厚, 出现不规则/ 双线0 征

(图 1c) ,窦腔狭窄; 4例筛窦骨质增生硬化; 3 例蝶窦、2 例额窦

骨质增生硬化。» 8 例鼻腔内充以软组织影, 3 例延伸到鼻前

庭(图 2) , 2例延伸到鼻咽部,边界不清, 5 例较密实 (图 3a) , 与

鼻甲分界不清, 其中 2 例通过增强扫描可将两者区分

(图 3b、c) , 3 例为带状(图 4a、b)。¼8 例下鼻甲、7 例中鼻甲破

坏(图 4b) , 8 例鼻中隔穿孔、破坏 (图 3a)。½ 2 例随访观察鼻

甲、鼻中隔较前明显破坏, 1例失去正常轮廓,鼻腔扩大, 伴有带

状影; 4 例鼻甲、鼻中隔破坏未见进展。但 6例上颌窦壁骨质明

显增厚,出现轻度不规则/ 双线0征, 窦腔变小。

讨  论

1. 韦格纳肉芽肿概述

1932 年, K linger 首先描述韦格纳肉芽肿, 随后 Wegener 于

1936 年提出诊断韦格纳肉芽肿的 3 个典型标准, 即上、下呼吸

道坏死性肉芽肿, 全身血管炎和局灶性坏死性肾小球肾炎。

1966 年, Car rington 和 Liebow 提出局限于肺的韦格纳肉芽肿;

1970 年 Casson 等[ 1]报道局限于上呼吸道的韦格纳肉芽肿表现

为鼻腔中线区、鼻窦坏死性病变; 1990 年, Boudes 描述一种纯肉

芽肿性的局灶性韦格纳肉芽肿, 并把韦格纳肉芽肿分为 3 期:Ñ

期为获得性肉芽肿性病变;Ò期为局灶性韦格纳肉芽肿,特征是

肉芽肿性血管炎; Ó期为全身血管炎和全身韦格纳肉芽肿[ 2]
。

以往临床上把韦格纳肉芽肿和淋巴肉芽肿病、多形性网织

细胞增生症、特发中面部破坏性疾病和一些感染性疾病统称为

中面部坏死性疾病和致死性中线肉芽肿。但是随着现代免疫

学、分子生物学和分子病理学的发展, 已经能够较准确地鉴别
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以上病变。

尽管有些学者提出韦格纳肉芽肿可能与自体免疫、感染、

环境和遗传等因素有关,但病因至今仍不清楚。目前多数学者

认为是一种自身免疫性疾病。

2. 韦格纳肉芽肿鼻部临床表现

韦格纳肉芽肿是相对罕见的疾病,发病率为 3j , 男女比3B

2, 就诊时平均年龄为 40 岁[ 2] , 本组平均年龄 64. 8 岁。典型韦

格纳肉芽肿为多系统疾病,通常累及肺、鼻窦、肾、鼻或鼻咽、关

节、颞骨和眼眶, 比率分别为 95%、90%、85%、65%、65%、50%

和 30% [ 3]。多数患者表现为鼻粘膜坏死、溃烂、表面有干痂或

脓痂,反复鼻出血, 以及慢性鼻窦炎症状。本组病例均有上呼

吸道症状,主要累及鼻部。正如本组报道, 由于韦格纳肉芽肿

患者伴有鼻窦炎的症状,早期极易误诊为鼻窦炎而忽视其他临

床表现,往往按鼻窦炎治疗数月或几年后才能确诊。因此, 准

确认识韦格纳肉芽肿的鼻窦的特征性影像学表现能够帮助临

床尽早作出诊断。

3. 韦格纳肉芽肿鼻部 CT 表现及其诊断价值

韦格纳肉芽肿首先侵及鼻部中线区, 累及鼻中隔和鼻甲,

对称性延伸到双侧上颌窦, 然后向其他鼻窦生长, 最终导致上

颌窦壁、筛窦间隔、纸样板和筛板破坏消失而形成大空腔,但一

般不侵犯硬腭。仅局限于单侧鼻腔的非对称骨质破坏不常见,

本组病例未见到。笔者结合文献[ 1, 4]及本组韦格纳肉芽肿鼻部

CT 表现将其分为 3期: ¹ 病变早期。主要为鼻腔、鼻窦粘膜的

增厚和窦腔内见气液面, 为典型鼻窦炎表现, CT 表现无特异

性。º 进展期。鼻甲、鼻中隔破坏, 鼻腔内伴带状阴影, 提示为

坏死组织,病理检查为无菌性坏死, 上颌窦内壁骨质常破坏, 窦

腔内充以软组织影,窦壁骨质增生、硬化, 可出现/ 双线0征。仔

细观察、分析 CT 鼻部征象, 可提示本病诊断。» 晚期。鼻甲、

鼻中隔明显破坏, 鼻腔扩大, 伴有多发索条影, CT 外观类似鼻

窦、鼻腔手术后改变, 窦壁骨质明显增厚, 出现典型的/ 双线0

征,窦腔狭窄, 病情严重者出现窦腔的部分或完全闭塞。因此,

笔者认为粘膜增厚、窦壁新骨形成而出现/ 双线0征、鼻甲和鼻

中隔破坏等表现是诊断鼻部韦格纳肉芽肿较特异征象。上颌

窦最易受累,依次为筛窦、蝶窦、额窦。文献[ 1]报道当筛窦受侵

时,主要表现为骨质侵蚀性破坏, 而本组病例以增生硬化为主。

通过分析本组病例,全身性或局限性韦格纳肉芽肿鼻部的影像

学表现无明显的差异,而与始发症状到开始治疗时间间隔有一

定关系, 因此早期诊断、早期治疗能够及时控制韦格纳肉芽肿

的病情。

文献[ 5]报道 50%患者出现受累鼻窦壁骨质硬化、增厚, 在

CT 骨窗上可表现为轻度不规则/ 双线0征, 即在正常骨的内侧

出现新的皮质边,两者之间为厚薄不一低密度的松质骨, 此区

域在 MRI T 1WI 为高信号, T 2WI 为中等信号,代表松质骨的脂

肪,可能由于骨髓沉积造成。特征性影像学表现提示为新骨生

成,尤其在上颌窦显示更清楚。关于韦格纳肉芽肿造成鼻窦骨

质异常, 最可能的机制是由于慢性肉芽肿和鼻窦粘膜、骨膜血

管炎造成慢性骨膜炎而刺激新骨生成, 韦格纳肉芽肿患者长骨

的新生骨活检显示骨膜炎和血管炎而进一步验证此理论[ 5] ; 另

有理论认为韦格纳肉芽肿患者长期严重的鼻窦炎而造成慢性

细菌性骨膜炎[ 1]。与单纯鼻窦炎比较, 韦格纳肉芽肿引起窦壁

骨质增生硬化更明显,可能是感染和血管炎共同作用的结果。

关于韦格纳肉芽肿的鼻窦平片报道较多。M ilford 等
[ 6]
报

道韦格纳肉芽肿患者鼻窦平片的表现包括粘膜增厚、云雾或实

变影、液平面和窦壁骨硬化。Paling 等[ 7]也报道一组 14 例韦格

纳肉芽肿患者在平片上表现为 1 个或多个鼻窦壁骨质硬化、不

均匀增厚、窦腔闭塞及窦内见骨小梁通过。但是, 由于颌面部

结构的重叠,鼻窦 X 线平片难以显示轻微鼻窦壁、鼻甲及鼻中

隔的骨质异常,对病变范围、邻近结构的改变显示不准确,其表

现也不易与鼻部其他病变鉴别。鼻部韦格纳肉芽肿 MRI表现

多为长 T 1、短 T 2 信号
[ 8] , 提示为坏死组织。尽管 MRI 可清楚

显示病变的范围,但难以与其他性质的病变鉴别, 对有诊断价

值的骨质的改变也难以判断, 因此对本病的诊断价值不大, 但

可清晰准确地显示海绵窦、颅内有无受侵或侵犯的范围。

笔者认为, 随着鼻内镜微创手术的广泛开展, 尤其近年导

航技术的兴起,鼻腔和鼻窦 HRCT 应取代 X 线平片成为常规

检查,如 HRCT 怀疑肉芽肿或肿瘤性病变, MRI 进一步明确病

变的范围,为手术提供更可靠的依据。

4. 韦格纳肉芽肿的诊断及鉴别诊断

诊断鼻部韦格纳肉芽肿主要根据临床表现、病程演变、实

验室检查、病理所见、影像学表现等资料综合分析作出诊断。

血清 c-ANCA 对本病的诊断、治疗效果和预后的评估具有

重要意义。发病初期、活动期大部分患者为阳性。病情改善缓

解接近痊愈时转为阴性 ,复发时可再转为阳性。 c-ANCA 作为

诊断韦格纳肉芽肿的方法,对全身性韦格纳肉芽肿的敏感性和

特异性分别为 34% ~ 92%、88% ~ 100% ,而且还可以作为监测

本病活动性的指标[ 1]。但是对局限性或经全身激素治疗后韦

格纳肉芽肿的敏感性和特异性较差, 本组 1 例局限性韦格纳肉

芽肿即为阴性。尽管 c-ANCA 是诊断韦格纳肉芽肿有效的方

法,但只能作为辅助手段, 不推荐单独用此方法诊断韦格纳肉

芽肿。除了实验室检查外, 诊断还必须结合典型的临床表现。

影像学检查,如肺、鼻窦 CT 扫描对诊断韦格纳肉芽肿也有很

大帮助, 除显示病变的范围, 还能提供韦格纳肉芽肿特征性表

现,帮助临床作出诊断。当然, 最终明确诊断要依赖有症状患

者的上呼吸道、肺或肾的活检-病理发现坏死性肉芽肿性血管

炎。

本组术前或活检前仅 2 例作出正确诊断, 其余 6 例未明确

诊断或误诊为其他性质病变。鼻部韦格纳肉芽肿需与 T 细胞

型淋巴瘤鉴别,后者也表现为面部中线结构破坏性病变。淋巴

瘤有两种组织学类型:一种为外周 T 细胞淋巴瘤伴有单核细胞

增生; 另一种为多形性网状细胞增生症, 特征为血管中心型

T / NK细胞淋巴瘤, 与 EB 病毒感染密切相关。由于肿瘤细胞

浸润破坏血管而产生无菌性坏死,从而造成鼻腔和鼻窦的改变

类似韦格纳肉芽肿。T 细胞型淋巴瘤组织学典型特征含有多

量和异型的淋巴细胞浸润。常规鼻部活检难以鉴别时, 可通过

检查 EB 病毒细胞核中 RNA 证实, T / NK 细胞淋巴瘤均为阳

性,而韦格纳肉芽肿为阴性[ 9]。根据影像学表现, 淋巴瘤进展
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快,短期造成鼻中隔、鼻甲等中线结构破坏, 累及范围更广, 常

引起面颊部软组织肿胀, 易侵犯硬腭、牙槽骨、颞下窝、翼腭窝

及眼眶。笔者发现 80%以上鼻部淋巴瘤易浸润上颌窦后脂肪

间隙,此征象较有特征性, 可与韦格纳肉芽肿鉴别。淋巴瘤易

造成窦壁浸润性骨质破坏, 但仍保持原有的皮质轮廓, 少数伴

有不均匀窦壁硬化,但不出现/ 双线0征,骨膜仍保持完整,治疗

后原骨质破坏处可重新出现钙化。

其它还需要与结节病鉴别,结节病是特发、多系统肉芽肿

性病变,最常累及纵隔、肺及外周淋巴结。文献[ 8]报道鼻部结

节病发病率为 1% ~ 18%。当鼻骨受累时, 由于骨内存在肉芽

肿, CT 可清楚显示鼻骨骨小梁呈特征性宽网状改变。结节病

的鼻部的改变缺乏特异性, 通常累及鼻中隔和鼻甲的粘膜, 下

鼻甲最常受累, CT 表现为鼻腔、鼻窦粘膜增厚, 鼻窦多伴软组

织影。有文献[ 10]报道鼻部结节病可出现骨破坏,其临床和 CT

表现与 c-ANCA 阴性的局限性韦格纳肉芽肿相似,但根据文献

及笔者经验,如果结节病无胸部异常, 鼻部骨质一般无破坏, 此

时应行胸部 CT 检查与韦格纳肉芽肿鉴别。
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  颈椎椎板后路摘除减压植骨并采用颈椎后路钢板固定系

统( neck back route plate system, NRP)行钢板内固定术是一种治

疗颈椎椎体不稳, 椎间盘向后脱出、硬膜囊受压等颈椎病的新

技术,它要求在术中定位准确, 以提供优质的图像满足临床需

要。由于术中患者是全麻下俯卧于骨科专用脊柱手术托架上,

致下颌骨内收的手术体位,用常规投照方法会因下颌骨与颈椎

重叠而显示不良(图 1)。我们在反复实践中摸索出一种用倾斜

和加大投照角度的方法,能在术中清晰地显示手术部位的钢板

及螺钉,现介绍如下。

设备与材料  C 臂 X线机、无菌薄膜胶袋。

投照方法  由于患者在全麻状态下俯卧于骨科专用脊柱

手术托架上, 至下颌骨内收, 听眦线与床面约成 45b, 头颅矢状

面与床面尽量保持垂直。两臂自然垂于身旁并固定, 以保持患

者位置不变。将影像增强管及球管用无菌薄膜胶袋封好, 尽量

使影像增强管贴近颈椎,向足侧倾斜 40b~ 45b, 对准 C4-5椎体曝

光(图 2)。

图 1 常规的投照方法显示。 图 2 改良后投照方法显示。
  小结  经过反复的临床实践, 此方法易于掌握, 位置摆放

简单可靠, 尽量使影像增强管贴近患者颈部, 便于使颈椎术野

全貌完全充分地显示出来, 向患者足侧倾斜 40b~ 45b, 使重叠的

下颌骨偏离出观察区, 使术野内颈椎全貌清晰地显示, 便于临

床观察。同时避免搬动患者, 提高了手术的安全性。
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