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脑内 Ｗｅｇｅｎｅｒ肉芽肿病一例

徐晓娟，华海琴
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　节边缘显示清晰。　图２　胸片示双肺弥漫分布的大小不等结节状、浸润片状高密度

影，边缘模糊，并有融合倾向。　图３　ａ）癫痫复发，头颅ＣＴ复查示右额顶部结节增

大（箭），结节内可见类圆形低密度区，结节周围可见低密度水肿带，结节内低密度影及

结节周围水肿带明显增大；ｂ）规范治疗后，ＣＴ复查示结节及周围带水肿明显缩小

（箭）。

图１　头颅ＣＴ。ａ）右侧额

顶叶灰白质交界处一卵圆

形 稍 高 密 度 影 （箭），约

１９．５ｃｍ×１４．７ｍｍ 大小，

其内似可见一裂隙状低密

度影，其周可见低密度片状

水肿带，结节边缘显示不

清；ｂ）ＣＴ增强扫描，示结

节实质明显强化（箭），其内

裂隙状低密度影无强化，结

　　韦格内肉芽肿病（Ｗｅｇｅｎｅｒ＇ｓｇｒａｎｕ

ｌｏｍａｔｏｓｉｓ，ＷＧ）是原发性进行性坏死性

肉芽肿和广泛性的小血管炎为基本特

征的，主要累及呼吸系统、肾脏、皮肤等

多系统疾病，常合并肉芽肿的形成和肾

小球肾炎［１］，此病罕见，国内报道不足

百例，而 ＷＧ侵犯神经系统，包括外周

神经系统和中枢神经系统，占病例总数

的２２％～５４％，侵犯脑实质和脑膜较为

少见，发生率２％～８％
［２］，在 ＷＧ侵犯

中枢神经系统的病例中，ＷＧ合并脑实

质的损害是最少见的形式［３］。ＷＧ侵犯

脑实质并出现假肿瘤征象，国内文献未

见报道，国外文献亦鲜有报道，笔者遇

到１例，现报道如下。

病例资料　患者，男，３５岁，气短６

个月，咳嗽，咳痰半月，２００２年８月初出

现双下肢皮下结节，大小不一，最大者

约２ｃｍ×２ｃｍ大小，较固定，轻压痛，质

中等。门诊胸片及 ＣＴ示双肺多发结

节，以肺占位收入院。发病３个月体重

减轻１６ｋｇ。发病以来患者突发意识丧

失伴肌肉强直阵挛发作３次。既往无

癫痫病史。

头颅ＣＴ：右侧额顶叶灰白质交界

处占位性病灶（图１），性质待定，转移瘤

不除外。

胸部影像学检查：全肺可见多发弥漫分布大小不等的结节

影和斑片状影（图２），部分结节可见多个的空洞形成，其内侧壁

光滑，空洞内未见液气平面，结节ＣＴ值约４１ＨＵ，结节内可见

点状高密度钙化影。初诊为韦格内肉芽肿可能性大，转移瘤不

除外。

病理检查：双下肢皮下结节切除送检病理，皮下组织为纤

维脂肪组织，较多炎性细胞浸润，小血管内皮增生伴小血管周

围炎，伴坏死出血，标本符合 Ｗｅｇｅｎｅｒ肉芽肿病。

诊断明确后给予地塞米松及环磷酰胺规范化治疗，患者一

般症状明显好转出院，出院后未规范服药，３个月后再次出现头

痛症状，复查头颅ＣＴ（图３ａ），再次入院规范化治疗２个月后，

复查头颅ＣＴ（图３ｂ），可见结节密度增高，结节边缘变清晰，水

肿带逐渐变窄。随访３年，未见癫痫复发。

讨论　国内曾认为 ＷＧ是一种罕见病，随着人们对它的认

识，疾病诊断率增高，Ｂｅｒｌｉｓ等
［３］认为，ＷＧ的每年发病率大约

在１／１０００００。现在认为，ＷＧ是并不少见的、严重性的全身性

疾病，它好发于男性，以３０～５０岁多见，病因不明。有人认为，

ＷＧ患者中血清中的ＮＡＣＡ能诱导粘连分子在血管内皮细胞

表面表达，进而增强白细胞与内皮细胞的紧密接触，同时激活

中性白细胞，使其释放蛋白酶和毒性氧离子，导致血管内皮细

胞损伤及血管炎改变，在 ＷＧ的发病中起重要作用；也有人认

为，ＷＧ病变首先发生于呼吸道，而后才出现广泛性血管炎和肾

小球肾炎，可能是呼吸道病变产生变态反应物质突然或间断性

入血所致［４］。因而 ＷＧ可累及全身任何脏器，据文献报道 ＷＧ

可侵犯呼吸道（鼻旁窦、喉、支气管和肺）、消化道（口腔、舌、食

管、肠道）、心、肝、脾、肾、膀胱、肾上腺、眼、皮肤、淋巴结、前列

腺 和神经系统。

在神经系统受累的病例中，通常表现为外周多发性神经
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炎，颅神经受累是中枢神经受累最基本的表现形式，无论是颅

神经还是外周神经受累都是小血管炎所致［２］。ＷＧ累及神经系

统曾被认为可高达５４％，随着免疫抑制疗法的应用，神经系统

累及率不高于２２％
［３］。

Ｄｉａｍｏｎｄ等
［５］指出本病引起神经系统损害可分为３种：①

肉芽肿侵犯脑，脊髓及神经根的血管系统（见于２８％的病例）；

②肉芽肿侵犯神经系统临近血管外的组织，如鼻骨、鼻旁窦、眼

眶等（见于２６％的病例）；③坏死性肉芽最初及侵犯颅骨、脑脊

膜、颅神经及脑实质（见于４％的病例）。其中，在 ＷＧ侵犯中枢

神经系统的所有病例中，ＷＧ肉芽肿合并脑实质的损害是最少

见的形式［３］。在ＣＴ和 ＭＲ影像上能观察的病变有：①脑白质

的非特异性损伤，伴有或不伴有对比强化；②肉芽肿累及小血

管造成的脑梗死、脑实质出血、垂体腺受累等［３］。在脑实质内

出现假肿瘤样占位仅见零星报道，Ｂａｊｅｍａ报道２例脑内占位性

改变，１例位于右枕部，１例位于左顶叶，Ｂｅｒｌｉｓ和 Ｄｉａｍｏｎｄ

等［３，５］曾报道脑室内的 ＷＧ形成的团块状肉芽肿病灶，２０００年

Ｗｏｙｗｏｄｔ等
［６］报道 ＷＧ侵犯脑垂体１例。

ＷＧ累及中枢神经系统是非常少见的，但可因病程的延长

而累及率升高，而且可以发生在脑内的任何部位，从而导致各

种不同的神经系统症状，如头痛、癫痫、惊厥等，当 ＷＧ累及肺、

肾并出现其功能的衰竭时亦可出现上述症状。

本例患者符合美国１９９０年 ＷＧ的临床诊断标准
［１］，病理

检查明确其诊断。此患者在发病时发生癫痫３次，免疫抑制治

疗后病灶明显缩小，其周水肿带明显变窄，患者在发病前及有

效治疗后随访３年内均无癫痫的再次发作，从而说明本病例为

非感染性、非肿瘤性病变。ＷＧ侵犯脑实质的ＣＴ表现为颅内

周边部稍高密度或等密度结节影，其内可见裂隙状坏死空腔，

其周可见低密度水肿带，结节边缘清晰（病变趋向好转）或模糊

（新鲜病灶或恶化），水肿带宽窄变化反映病变的好转和恶化。

强化扫描结节实性部分明显强化，中心低密度区无强化。

鉴别诊断：①脑结核瘤，因 ＷＧ早期表现临床表现及胸部

影 像表现与肺结核类似，故常有ＷＧ误诊为肺结核的报道，肺

结核可引起颅内结核，以颞叶及小脑半球多见，其ＣＴ表现为脑

质内多发或单发的结节样肿块，常位于灰白质交界区，强化扫

描，病灶内呈明显的结节状强化，边缘不规则，但界限较清，合

并有干酪样坏死时强化扫描病灶中心出现低密度影，呈环状强

化，其周有低密度水肿区，抗结核治疗有效。②脑脓肿，脑灰白

质区片状不规则低密度区，可见环形稍高密度影，强化可见明

显环形强化，环内侧壁多比较光滑，ＷＧ患者可并发脑脓肿，但

多为长期应用免疫抑制剂治疗后并发的脑内机会性感染，本例

患者脑内病灶出现在应用免疫抑制剂治疗前，而用免疫抑制剂

治疗后病灶缩小，说明病灶不是炎症性感染。③脑转移瘤，脑

内单发或多发的不规则低密度水肿区，水肿程度较重，表现为

小瘤体大水肿，强化扫描多呈环行（强化的环一般较薄）或结节

状强化。患者一般有肿瘤病史。
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·外刊摘要·

采用腔内线圈高分辨力 ＭＲＩ显示胃肠道壁各层结构：与组织病理学对照研究

ＫｒａｍｅｒＳ，ＰａｌｍｏｗｓｋｉＭ，ＭａｃｈｅｒＧｐｐｉｎｇｅｒＳ，ｅｔａｌ

　　目的：探讨高分辨力 ＭＲＩ对胃肠道壁分层结构的显示能

力，旨在为肿瘤的准确分期提供依据。方法：对１５例人体和３０

例猪胃肠道标本各个部分采用１．５Ｔ临床使用的 ＭＲ扫描仪和

腔内线圈进行 ＭＲＩ检查。成像序列包括反相位Ｔ１ＷＩ、脂肪抑

制ＴＳＥＴ２ＷＩ、快速反转恢复Ｔ２ＷＩ。记录扫描层面可分辨的胃

肠道壁的层数、宽度和信号强度，将结果与组织病理学标本进

行对照分析，旨在分析ＭＲＩ图像上所显示的分层结构与解剖学

分层的关系。采用Ｓｐｅａｒｍａｎ等级相关分析法对图像与相应组

织学表现之间联系的合理性进行统计分析。结果：不论是人类

还是动物标本，ＭＲＩ显示胃肠道壁有３～５层，最多为６层结构

（猪标本）。可清楚分辨黏膜、黏膜下层和肌层，分别显示为高

信号、低信号和中等信号。浆膜下层显示为低信号。结论：不

论是人类还是猪标本，高分辨力ＭＲＩ均可显示胃肠道壁的解剖

学分层结构。因此，可采用 ＭＲＩ诊断肿瘤对局部胃肠道壁的浸

润程度。
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