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图１　ＣＴ平扫示右肺门软组织肿块影，边缘光整，密度均匀（箭）。　图２　ＣＴ增强扫描示肿块呈中等程度不规则强化，密度

不均匀（箭）。　图３　ＭＲＴ１ＷＩ示肿块呈等信号（箭）。　图４　ＭＲＴ２ＷＩ示肿块呈高信号，信号不均匀（箭）。　图５　ＭＲ

冠状面扫描，右侧支气管受压（箭）。　图６　肿瘤细胞呈旋涡状排列，无核分裂相可见（ＨＥ×１００）。

右侧肺门神经鞘瘤一例

汤晓明，薛贞龙
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　　病例资料　患者，男，３３岁。干咳３个月余。体检：一般

可，无发热，浅表淋巴结未扪及肿大，气管居中，两肺未闻及干湿

性罗音。实验室检查：红细胞４．５１×１０１２／ｌ、白细胞５．１×１０９／ｌ、

中性５６％、淋巴３８．６％、血沉２ｍｍ／ｈ、癌胚抗原３．２９ｎｇ／ｍｌ、糖类

抗原４０．０ｕ／ｍｌ、Ｃ反应蛋白１．００ｍｇ／ｌ。Ｘ线胸片示右肺门增

大。胸部ＣＴ示右侧肺门一椭圆形软组织肿块影，约３．７ｃｍ×

３．０ｃｍ×２．５ｃｍ大小，边缘光整，密度均匀，ＣＴ值约１７ＨＵ

（图１）。增强扫描：动脉期、静脉期、实质期及延时扫描ＣＴ值分

别为３４、３６、４０和５２ＨＵ（图２），纵隔内有多个增大的淋巴结，

但直径均小于１．０ｃｍ。胸部 ＭＲ示右侧肺门部见一异常信号，

呈等Ｔ１、长Ｔ２ 信号影，信号稍欠均匀，边缘清楚，右侧中间支气

管受压稍变窄（图３～５）。ＣＴ、ＭＲ诊断：右侧肺门肿瘤样病变，

性质待定。纤维支气管镜检查：右侧中间支气管有外压改变，

局部粘膜呈灰白色。两次组织活检病理检查诊断均为被覆假

复层纤毛柱状上皮的粘膜组织呈慢性炎改变。

术中所见：右侧肺门一约３．５ｃｍ×３．０ｃｍ×２．５ｃｍ大小的

肿块，表面光滑，质地中等，呈鱼肉状，肿块与右侧中间支气管

粘连，肿块完整剥离，并取淋巴结１枚。镜检：瘤细胞呈旋涡状

排列，无核分裂相可见。病理诊断：（右肺门肿物）神经鞘瘤。

免疫组化：Ｓ１００（）；ＮＦ（－）（图６）。右肺门淋巴结呈慢性炎。

讨论　原发于气管、支气管、肺内的神经鞘瘤十分罕见，但

发生在肺门的神经鞘瘤更为罕见，其临床表现和影像学诊断缺

乏特征性，术前极易误诊。神经鞘瘤起源于周围神经雪旺细

胞，可发生在人体的任何部位，耳鼻咽喉、头颈部约占２５％～

４５％，胸部神经鞘瘤好发于后纵隔，发生于肺内的神经鞘瘤罕

见，但是由交感神经和副交感神经纤维组成的肺丛，围绕支气

管和肺血管各级分支入肺，因此神经鞘瘤可发生于肺内的任何

部分。肺神经鞘瘤可发生于任何年龄，最小６岁，最大７４岁，以

中青年多见，男女发病率相似，肺内神经鞘瘤可发生在支气管

和肺实质，右肺发病明显多于左肺，其大小不等，大的可达

３０ｃｍ×２８ｃｍ
［１］。临床症状取决于肿瘤发生的部位，起源于支

气管或支气管旁的神经鞘瘤主要表现为刺激性咳嗽、阻塞性肺

炎或肺不张所引起的发热和气促的表现，起源于肺实质的神经

鞘瘤早期一般无症状，常于体检时或肿瘤增大造成压迫症状而

就诊。

影像学表现无特异性，发生在气管或支气管内的神经鞘
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瘤，易误诊为腺瘤或中央型肺癌，纤维支气管镜活检有利于明

确诊断。肺实质的良性神经鞘瘤一般有完整的包膜，但有文献

报道肺神经鞘瘤可无包膜［２］。Ｘ线平片表现为单发，边缘清楚

的肿块难以与肺部良性肿瘤鉴别。肿块靠近肺门可压迫支气

管，表现为阻塞性肺炎或肺不张。ＣＴ平扫肿块呈圆形或椭圆

形，边缘光整，ＣＴ值偏低，低于软组织密度，增强扫描呈中轻度

持续性强化，神经鞘瘤内部可发生囊变，增强时实质部分呈中

轻度强化，囊性部分无强化，神经鞘瘤很少发生钙化，但囊实性

肿瘤边缘偶尔可有钙化［３］。文献报道ＣＴ增强扫描有助于观察

肿瘤的密度，表现为网格状强化、周边强化和不均匀强化３

类［１］。ＭＲ扫描神经鞘瘤边缘清楚，呈等Ｔ１、长Ｔ２ 信号影，信

号均匀或欠均匀，注射对比剂后有不同程度强化，因其血供较

丰富，故实质部分强化较肺癌明显，密度不均匀，可与之鉴别。

神经鞘瘤有良恶性之分，在影像学上鉴别起来有一定困

难，以下６点对鉴别诊断有帮助：①肿块大的不能提示为恶性。

邵江［１］曾报道过１例占据一侧胸腔的巨大神经鞘瘤为良性，肿

块小的不一定是良性，因为有的神经鞘瘤在一发生时就为恶

性，也可以由良性神经鞘瘤和良性神经纤维瘤恶变而来［４］；②

肿瘤边缘不光整可提示恶性，但边缘光整并不能除外恶性的可

能；③良性神经鞘瘤多呈圆形或椭圆形，边缘光整，如呈分叶状

或不规则状可提示恶性可能；④神经鞘瘤血供较丰富，恶性神

经鞘瘤易发生坏死囊变，如囊壁不规则或有壁结节可提示为恶

性；⑤恶性神经鞘瘤发生肺门、纵隔淋巴结转移的少见，但相邻

组织结构被侵犯是提示恶性的重要征象；⑥病程长不能提示为

良性，因为肺恶性神经鞘瘤生长缓慢，恶性程度一般较低。另

外，肺门部的良性神经鞘瘤需与肺门淋巴结结核、结节病、淋巴

瘤等鉴别。

肺门部神经鞘瘤的临床表现和影像表现都缺乏特异性，如

诊断有困难时，ＣＴ引导下经皮穿刺、纵隔镜和纤维支气管镜活

检是明确诊断有效的手段。
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神经Ｂｅｈｃｅｔ病二例

周滟，许建荣，李磊
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　　病例资料　病例１，男，３３岁。确诊Ｂｅｈｃｅｔ病２年伴眩晕

呕吐，口齿不清。患者自幼有反复口腔溃疡，十几岁时出现虹

膜炎，并有双下肢红斑。近年未出现肛周和外生殖器溃疡。

２００３年曾有眩晕呕吐站立不稳，确诊为Ｂｅｈｃｅｔ病后予以强的

松治疗后好转。２００４年１２月又出现眩晕 、呕吐、口齿不清。

查体：言语含糊，双侧Ｃｈａｄｄｕｃ征阳性，双侧巴氏征阳性，指鼻

试验可疑阳性。脑脊液生化检查：蛋白０．４ｇ／ｌ（３．５～５．５ｇ／ｌ），

蛋白定性弱阳性，氯化物１３２ｍｍｏｌ／ｌ（１２０～１３２ｍｍｏｌ／ｌ），糖

４．２５ｍｍｏｌ／ｌ（２．５～４．５ｍｍｏｌ／ｌ），蛋白０．５３ｇ／ｌ（０．５～０．４５ｇ／ｌ），

ＩｇＧ３．３ｍｇ／ｄｌ（０．５～６．１ｍｇ／ｄｌ），ＩｇＡ＜０．１ｍｇ／ｄｌ（０．１～

４．７ｍｇ／ｄｌ），ＩｇＭ＜０．７ｍｇ／ｄｌ，脑脊液中未发现隐球菌。ＭＲＩ

扫描：示桥脑、左侧大脑脚、左侧丘脑片状Ｔ１ＷＩ低信号，Ｔ２ＷＩ

示病灶呈高信号，边界模糊，无明显占位效应，增强后有斑点状

强化（图１～５）。结合临床检查排除脑部感染和肿瘤，诊断为神

经Ｂｅｈｃｅｔ病。予以大剂量激素治疗后症状缓解。

病例２，女，３１岁。间断发热、口腔溃疡１年半，头痛、右侧

肢体乏力８个月。２００２年开始出现反复发热，口腔溃疡和双下

肢对称性红斑。２００３年９月出现发热、头痛伴恶心呕吐，右侧

肢体乏力，行走困难。查体：轻度发音障碍，右中枢性面、舌瘫，

右眼视力下降，右侧肢体肌力Ⅳ级，左侧Ⅴ级，右巴氏征阳性，

针刺反应阳性，脑脊液生化阴性，ＡＮＡ、ＥＮＡ、ｄｓＤＮＡ均阴性。

颅脑 ＭＲＩ示双侧基底节区脑干多发小斑片状病变，片状强化

（图６），考虑炎性病变，神经Ｂｅｈｃｅｔ病可能。予以大剂量激素治

疗后肌力恢复，视力好转。２００４年４月患者再次出现发热，四

肢无力，右侧明显，伴嗜睡，张口困难，吞咽反射消失，小便失

禁。查体：右眼睑下垂，右侧肢体肌力Ⅴ－，双侧巴氏征阳性，右

侧踝阵挛阳性。ＡＮＡ、ＤＮＡ、ＥＮＡ、ＡＮＣＡ均阴性，脑脊液生化

检查阴性。颅脑 ＭＲＩ示脑干左侧斑片状病灶边缘模糊，延伸至

左侧丘脑，增强后示有明显片状强化（图７、８），符合神经Ｂｅｈｃｅｔ

病表现，予以大剂量激素和鞘内 ＭＴＸ治疗后好转。

讨论　Ｂｅｈｃｅｔ病是一种原因不明的、以细小血管炎为病理

基础而发生损害的多脏器受累疾病。以口、眼溃疡和脉络膜炎

三联征为典型表现，常累及心血管、中枢神经系统、肺和胃肠

道。Ｂｅｈｃｅｔ病神经受累最早由 Ｋｎａｐｐ在１９４１年提出。神经

Ｂｅｈｃｅｔ病 ＮｅｕｒｏＢｅｈｃｅｔＳｙｎｄｒｏｍｅ（ＮＢＳ）则由 Ｃａｖａｒａ和 Ｅｒｍｏ

在１９５４年提出，发生率为４％～４９％
［１，２］，男性为主，病变呈进

行性发展，累及中枢和脊髓，中脑间脑交界部（ｍｅｓｏｄｉｅｎｃｅｐｈａｌｉｃ

ｊｕｎｃｔｉｏｎ，ＭＤＪ）是好发部位，而周围神经累及较少；该病可限于一

处，也可几个部位同时或相继发病，以脑干受累最为严重［２，３］。

Ｂｅｈｃｅｔ病的主要中枢神经系统病理特点：①以静脉周围炎、胶

质细胞增生与软化、载脂巨噬细胞为表现的局灶反应，常累及
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