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【摘要】　目的：探讨肺韦格纳肉芽肿病的临床及ＣＴ表现，进一步提高对该病的认识及诊断水平。方法：回顾分析经

病理证实的１１例肺韦格纳肉芽肿病的临床及影像学资料，总结其临床及影像学特点。结果：１１例患者中，多发肿块、结节

影１０例（９１％），伴空洞形成８例，病灶周围毛刺征３例，胸膜凹陷征１例，晕征４例，血管供给征６例。浸润性阴影４例

（３６％），其中３例伴多发结节及空洞形成。气道受累３例（２７％），胸膜受累２例（１８％）。抗中性粒细胞胞质抗体（ｃＡＮ

ＣＡ）阳性１０例，ｃＡＮＣＡ阴性１例。结论：多发病灶周围的毛刺征、晕征以及伴发的气道改变对韦格纳肉芽肿病的鉴别诊

断具有重要意义。
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　　韦格纳肉芽肿病（Ｗｅｇｅｎｅｒ＇ｓＧｒａｎｕｌｏｍａｔｏｓｉｓ，

ＷＧ）是一种病因不完全明确的坏死性肉芽肿性血管

炎。由于循环内抗中性粒细胞胞质抗体（ａｎｔｉｎｅｕｔｒｏ

ｐｈｉｌｃｙｔｏｐｌａｓｍｉｃａｎｔｉｂｏｄｉｅｓ，ＡＮＣＡｓ）的存在，故现多

倾向于与免疫因素有关。病变主要累及鼻、肺、肾等多

个器官的中小血管，偶尔累及大血管。临床症状及影

像学表现复杂多样，因此误诊率较高。本文探讨韦格

纳肉芽肿病的临床表现及ＣＴ征象，旨在提高该病的

诊断准确性。

材料和方法

搜集本院２００６年－２０１２年经穿刺活检（７例）或

手术病理证实（４例）的１１例肺韦格纳肉芽肿病患者

的病例资料。男５例，女６例，年龄１５～６６岁，平均

３７．８岁。１１例患者中，咳嗽、咳痰者８例，发热６例，

气促２例，胸痛２例，呼吸困难、痰中带血各１例。１０

例伴有耳鼻部症状。耳鼻部症状包括鼻炎、鼻窦炎、鼻

腔鼻甲息肉、中耳炎、听力下降等。６例出现肾功能异

常，肾功能异常包括血尿、蛋白尿、肌酐升高等。其中

２例患者伴结膜炎症状。１例患者多年来长期反复的

双侧膝关节周围疼痛。胞浆型ＡＮＣＡ（ｃＡＮＣＡ）阳性

１０例，ｃＡＮＣＡ阴性１例。所有患者均行 ＭＳＣＴ检

查，采用ＳｉｅｍｅｎｓＳｏｍａｔｏｍＤｅｆｉｎｉｔｉｏｎＡＳ＋１２８层螺

旋ＣＴ扫描仪，采集层厚０．６２５ｍｍ，后均以２ｍｍ及

７ｍｍ层厚行肺窗及纵隔窗重组。增强扫描用高压注

射器于肘前静脉内团注对比剂碘海醇（３００ｍｇＩ／ｍｌ），

剂量１．５～２．０ｍｌ／ｋｇ，注射流率３ｍｌ／ｓ。

结　果

１１例患者肺部病灶均为多发，累及双侧肺野，以

中下肺稍多见。①多发肿块、结节影１０例，最小者直

径０．６ｍｍ，最大者约６．４ｃｍ×１１．６ｃｍ×１３．２ｃｍ（图

１ａ）。边缘规则或不规则，内多见坏死，增强呈环形强

化（图１ａ）。８例肿块内部可见见空洞，多为小或不规

则空洞；当空洞较大时，厚壁内均伴有小空洞。肿块内

可见液平（图１ｂ）１例，钙化（图２ｃ）１例。病灶周围见
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图１　男，１８岁，韦格纳肉芽肿病。ａ）增强扫描冠状面重组示双肺多发大小不一的呈环形强化的团块影（箭），最大者约１１．

４ｃｍ×６．８ｃｍ，团块内有空洞；ｂ）横轴面肺窗示团块内空洞及液平形成（箭），周围有小空洞。　图２　女，４７岁，韦格纳肉芽肿

病。ａ）横轴面平扫纵隔窗示气管局限性增厚（箭）；ｂ）横轴面平扫纵隔窗示左主支气管局限性增厚（箭）；ｃ）横轴面增强扫描

示两肺多发结节、团块影，其内均为坏死液化，边缘强化，病灶内有小空洞及点状、条状钙化（箭）；ｄ）横轴面肺窗示病灶的胸膜

凹陷征（箭）及晕征。　图３　女，４１岁，韦格纳肉芽肿病，横轴面肺窗示胸膜下多发团块状及楔形密度影，密度欠均匀，边缘浅

分叶，周边长、短毛刺、血管供给征及少许磨玻璃影（箭）。　图４　男，５３岁，韦格纳肉芽肿病。ａ）横轴面肺窗示右肺门增大，

右主支气管狭窄，肺内多发小结节，部分结节形态不规则，病灶周围晕征（长箭）及血管供给征（短箭），管腔狭窄闭塞（箭头）；ｂ）

横轴面纵隔窗增强扫描示右侧主支气管管壁环形增厚（箭）。　图５　男，２１岁，韦格纳肉芽肿病。ａ）横轴面肺窗示两肺多发

斑点状、斑片状密影及磨玻璃影，部分肺野伴结节形成，病灶内有环形空洞（箭）及残留结节影；ｂ）横轴面肺窗示片状致密影内

支气管气相（箭），部分实变影中可见小空洞形成。　图６　女，６６岁，韦格纳肉芽肿病，横轴面肺窗示双肺多发斑片状、结节状

病灶（箭），病灶内小空洞影。

毛刺征３例（图３、５ａ），胸膜凹陷征１例（图２ｄ），晕征４

例（图２ｄ、３、４ａ），血管供给征６例（图３、４ａ）。②浸润

性阴影４例，包括实变影４例、磨玻璃影３例，其中３

例既有实变影又有磨玻璃影，１例实变影（图５）。③多

发结节影与浸润性阴影同时出现者３例（图６）。④气

管受累３例（图２、４），其中１例气管支气管多发局限

性增厚（图２），１例右主支气管管壁弥漫增厚（图４），１

例气管及两主支气管弥漫增厚。⑤其他伴随表现：２

例伴胸膜增厚及胸腔积液，３例纵隔或肺门淋巴结肿

大。

讨　论

１．临床表现及流行病学概述

韦格纳肉芽肿病较为少见，是一种累及多器官的

坏死性肉芽肿性血管炎疾病，其病理以血管壁炎症及

肉芽肿形成为主要特征［１］。由于病理取材较局限，加

之典型的病理改变不一定随处可见，有时病理穿刺可

能仅为非特异性炎症［２］，因此熟悉该病的临床及影像

表现，对该病的早期诊断十分重要。韦格纳肉芽肿病

发病年龄在５～９１岁，以４０～５０岁高发
［１］，本组病例

年龄１５～６６岁，平均３７．８岁。患者以耳鼻部症状最

为常见，出现上呼吸道、肺部及肾脏病变时，形成典型

的三联征。文献报道，该病被诊断时耳鼻喉、肺脏与肾

脏的累及率约分别为９３％、５５％、５４％
［３］，而整个病程

中三者的受累率分别约为１００％、９０％和８０％
［１］。本

组病例三者累及率分别为９１％、１００％、５４％。其它脏

器整个病程受累率包括眼５０％
［１］、皮肤３３％

［３］、关节

肌肉７０％
［１］、神经系统３３％

［１］、心脏２５％
［３］等。

２．ｃＡＮＣＡ对韦格纳肉芽肿病的诊断意义

ｃＡＮＣＡ对于诊断韦格纳肉芽肿病的特异度及敏

感度很高，尤其在活动期的病变，两者均可达９０％以

上；在非活动期病变中，敏感度稍下降，约６３％，但特
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异度仍能达到９０％以上，故对于可疑病例应尽早进行

此项检查。但需注意患者合并高滴度抗核抗体

（ＡＮＡ）时可出现假阳性结果
［２］。本组病例中１０例患

者ｃＡＮＣＡ阳性，１例ｃＡＮＣＡ 阴性，与文献大致相

符。

３．ＣＴ表现

“三多一洞”是韦格纳肉芽肿病的主要影像学表

现，即多样性（可为结节、肿块、浸润影，可伴发空洞及

支气管气相）、多发性、多变性（病灶的易变化性和反复

性）、空洞形成。但目前文献对病灶本身影像学特点与

价值报道较少，笔者总结本组病例将其影像特点总结

如下。

结节和肿块是韦格纳肉芽肿病最常见的影像表

现，其特点如下：常多发，病灶多＜１０个，本组病例多

为３～７个。病灶大小差异较大，从数 ｍｍ至１０ｃｍ。

病灶内常见坏死形成的低密度区，增强呈边缘强化。

空洞为其主要特征，＞２ｃｍ 的结节或肿块中，约

２２％～５０％可出现空洞
［４］，笔者认为空洞大小与肿块

（＞２ｃｍ）大小无明显关系，本组巨大肿块内可无空洞

或有小空洞，而小结节内可见相对较大的空洞。空洞

形态可规则或不规则，随治疗空洞壁可由厚变薄，空洞

由小变大。部分病例可见环形空洞，即坏死空洞内见

残留结节影，呈“孤岛征”，有学者认为此为 ＷＧ的特

征性表现，本组１例出现该征象。液平、钙化为韦格纳

肉芽肿病少见表现，本组各见１例。结节或肿块周围

征象：①晕征，与病灶周围肺泡出血有关，文献报道约

见于１５％的病例
［５］，本组可见４例，较文献报道稍高，

笔者认为多发结节伴晕征具有一定的鉴别诊断价值。

少数病例可见反晕征（ｒｅｖｅｒｓｅｈａｌｏｓｉｇｎ），即局灶性磨

玻璃影伴周围环形实变影，这可能与局灶性出血周围

机化性肺炎反应有关［６］。②毛刺征及胸膜凹陷征，文

献报道约１７％结节周围可出现毛刺
［４］，本组出现３例

毛刺，１例胸膜凹陷。笔者认为多发结节伴毛刺具有

重要的鉴别诊断意义，可据此与转移瘤、肺栓塞等鉴

别。③血管供给征，即见血管影穿行进入结节内，本组

可见６例，提示病变以血管为中心生长，殷泽富等
［７］认

为此征有助于 ＷＧ的诊断。但多发结节伴血管供给

征亦可见于脓毒性栓子及恶性肿瘤的肺部转移，若结

节周围出现毛刺征，可与两者鉴别［４，８］。结节或肿块

单发时特征与上述多发结节或肿块类似，此为少见表

现，本组无１例单发。结节或肿块在治疗的过程中可

逐渐缩小或完全消失，局部可遗留纤维条索影，伴或不

伴周围牵拉性支气管扩张。本组可见２例条索状纤维

灶，周围伴有轻度支气管扩张。治疗过程中结节表现

出一定的”游走性“，此表现与真菌、结核瘤、转移瘤等

不同［７］。

浸润性阴影较为常见，常与结节或肿块影同时出

现，包括实变影及磨玻璃影，除炎症外，前者还可能与

肉芽肿性改变有关，后者则与肺泡出血有关［４］。笔者

将浸润性阴影按形态分为以下几种：①楔形实变影，表

现为胸膜下楔形影，宽基底与胸膜相邻，尖端指向肺

门，类似肺梗死的表现，殷泽富等［７］认为此征有助于

ＷＧ的诊断，当楔形影周围出现毛刺时可与肺梗死鉴

别［４］，本组２例有该征象。②局灶性实变影，表现为团

块状或不规则密影，边缘可见晕征，可见支气管气相及

空洞，本组２例出现该征象。③斑片状实变影，多沿支

气管血管束周围分布，本组１例出现该征象。④磨玻

璃影，约１０％的病例可出现弥漫分布，这多与弥漫性

肺泡出血有关。少数病例肺小动脉受累时，磨玻璃影

分布不均，可形成“马赛克样”灌注或“树芽征”表现［９］。

浸润性阴影中也可见钙化形成，属少见表现。

气道受累可累及约１５％～２５％
［６］的韦格纳肉芽

肿病患者，支纤镜检查气管受累率更高，不应忽视。而

国内文献对气道受累均一带而过，故本文在此详述。

气管可呈弥漫性均匀增厚或局限性结节状增厚，也可

多节段跳跃性分布，严重时可导致气道狭窄甚至闭塞。

患者可表现为呼吸困难、声嘶、喘鸣等。声门下区为最

常累及的区域，发生率１６％～２３％
［６］。本组３例气管

受累患者中１例可见右主支气管下段管壁弥漫性环形

增厚，管腔狭窄闭塞，右肺门增大，肺内多发结节及局

灶性实变影，部分形态不规则，周围可见“晕征”，误诊

为肺癌，抗癌治疗无效，一周后复查病灶增大，右下肺

发生阻塞性炎症，病灶多次活检提示为慢性炎症，未见

肿瘤细胞，术后病理确诊为韦格纳肉芽肿病。本组另

１例多发肿块内可见空洞、钙化，大部分病灶周围可见

晕征，由于忽略了气道内多发局限性管壁增厚，误诊为

真菌感染，后病理证实为韦格纳肉芽肿病。文献报道

段及段以下支气管管壁增厚可见约５６％的患者，部分

可伴支气管扩张［４］，但小气道管壁增厚亦可见于支气

管炎，特异性不高，故气管及主支气管改变对于 ＷＧ

的诊断较有意义。部分患者会形成气管粘膜溃疡，导

致咯血症状［６］。

其他表现：胸膜受累时最常表现为胸腔积液、胸膜

增厚，本组可见２例胸膜受累。胸腔积液可为原发表

现或由肾衰引起。纵隔及肺门淋巴结肿大少见，多认

为属于反应性增生［８］，本组出现３例。

４．鉴别诊断

①肺癌伴肺内多发转移：癌灶内亦可见不规则空

洞及毛刺，但其转移灶多境界清楚，空洞、毛刺、晕征均

少见，这对于两者鉴别诊断有重要的价值。同时肺癌

的纵隔及肺门淋巴结肿大较韦格纳肉芽肿病常见。②

肺隐球菌：ＣＴ表现亦多样，可表现为多发结节肿块，
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病灶周围可见毛刺及晕症，有时两者很难鉴别。但肺

隐球菌患者多见于青中年男性，多无症状体检发现或

有轻微的咳嗽、发热、胸痛等，起病隐匿；而 ＷＧ多伴

有鼻、肾等多系统受累，可出现相应气道受累表现。③

侵袭性曲霉菌病：有时亦表现为多发空洞，病灶外常见

晕征，但其多发于免疫受损的患者，如白血病、ＡＩＤＳ、

器官移植或放化疗后的患者，且伴随的气管受累少见。

④肺结核：结核病灶多发于两上叶尖后段及下叶背段，

结节密度较高且多不均匀，钙化常见，周围可见卫星

灶，鉴别不难。

综上所述，韦格纳肉芽肿病胸部ＣＴ表现具有一

定的特征，较为常见的表现包括多发结节状病灶伴空

洞、血管供给征、毛刺、晕征，多形态的实变影及磨玻璃

影。气道受累相对少见，但其对于 ＷＧ的鉴别诊断亦

具有重要意义。熟悉韦格纳肉芽肿病的ＣＴ征象，结

合临床表现，如伴随的耳鼻喉及肾脏症状，可提高诊断

符合率。
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