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脱髓鞘假瘤误诊为脑转移瘤１例
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　　脱髓鞘假瘤是上世纪七八十年代才逐渐被人们所认识的
中枢神经系统疾病，其发病原因尚不明确，主要表现为脑实质

占位以及严重的脑功能障碍，临床表现与脑转移瘤相似。由于

临床医师对该病认识不足，易诊断为脑转移瘤，从而导致实施

错误的医疗手段。激素、免疫球蛋白冲击治疗对大多数脱髓鞘

假瘤有效，应避免手术、放疗等严重损伤机体的治疗方法。本

文报道１例我院２０１６年１０月２１日收治的１例脱髓鞘假瘤误
诊为脑转移瘤的临床诊治情况，目的是正确、充分地认识脱髓

鞘假瘤，避免在临床诊治中误诊误治。

１　资料与方法

患者，女，４３岁，已婚，因卵巢癌术后５年，右侧肢体活动障
碍１８ｄ入院。于５年前发现盆腔占位，在当地医院行盆腔占位
切除术，术后病理提示绒毛膜癌。在该院行“ＶＰ１６＋顺铂”方
案化疗４周期（具体剂量不详）。３年前出现头痛、呕吐就诊于
某省级医院，行头颅核磁示颅内占位（左额叶）。在该院行左额

叶占位性病变切除术，术后病理提示脑组织液化坏死（未见报

告单）。１８ｄ前患者出现右侧上、下肢活动障碍，症状持续加
重，２ｄ前出现头痛、头晕不适，无恶心、呕吐及抽搐，就诊于我
院，行头颅ＭＲＩ示：①左额叶占位术后改变；②右侧基底节区及
左顶叶、双侧小脑半球多发异常强化影，考虑转移瘤，诊断为

“脑转移瘤”，并建议患者来我院行颅内病灶放射治疗。患者自

述家族中有脱髓鞘假瘤病史。入院查体：神清、语利，左侧颅顶

可见长约１０ｃｍ弧形手术瘢痕，愈合良好。右侧上下肢痛、温
觉、轻触觉减低，右上肢肌力Ⅱ级，右下肢肌力Ⅲ级，右侧肢体
肌张力减弱，左侧肢体肌力及肌张力正常。生理反射存在，病

理反射未引出。双下肢无水肿。

２　结果

入院后头颅ＭＲＩ增强示：左侧顶叶可见一结节状长 Ｔ１、短
Ｔ２信号影，边界清楚，大小约１．１ｃｍ×１．２ｃｍ，ＤＷＩ呈高信号，
周围可见大片状长 Ｔ２水肿信号影（图 １）。病灶呈环形、均
匀的明显非闭合性强化。ＭＲＩ诊断考虑：左顶叶占位，结合病

史多考虑为转移瘤可能性大，不排除脱髓鞘假瘤。遂转至外科

行病理活检，结果提示：脑组织水肿、神经纤维脱髓鞘，以炎性

细胞浸润为主，考虑为炎性脱髓鞘病。该患者返回当地医院行

激素及免疫球蛋白治疗。

ａ：冠状位；ｂ：矢状位
图１　患者头颅ＭＲＩ图像

３　讨论

颅内脱髓鞘假瘤（ｉｎｔｒａｃｒａｎｉａｌｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇｐｓｅｕｄｏｔｕｍｏｒｓ，
ＩＤＰｓ）是一种发生于中枢神经系统的肿瘤样脱髓鞘病变，常误
诊为脑肿瘤。１９７９年Ｖａｎ等［１］首次报道了ＩＤＰｓ，近年来越来越
多的国内外学者报道了该疾病［２３］。但是，其发病原因尚不明

确，有学者认为与遗传、病毒感染、疫苗接种、应用化疗药物等

多种因素有关［４］。临床症状以急性亚急性起病，以肢体运动、

感觉障碍为主要临床表现，常常伴有头痛、头晕、恶心、呕吐、语

言障碍等症状。本例患者发病时间１８ｄ，以肢体运动障碍为主
要临床表现，有明确化疗药物应用史及家族遗传史，与文献报

道相符［５］。

颅内脱髓鞘假瘤多为颅内单发病灶，少数为多发，发生在

大脑白质内，可累及灰、白质交界处；ＭＲＩ表现为病变呈长 Ｔ１、
长Ｔ２信号，多伴有占位效应及周围水肿，其信号可均匀或不均
匀，内部可合并囊变或出血；增强扫描可有环形、结节样及火焰

状强化；开环状强化是 ＩＤＰｓ增强扫描时的特征性表现［６７］。

“非闭合性强化”是脱髓鞘病的特异性ＭＲＩ表现，Ｍａｓｄｅｎ等［８９］

对３２例经病理证实的脱髓鞘病变行ＭＲＩ增强扫描有环形强化
的病例进行了观察，发现脱髓鞘病急性期６６％呈非闭合性强
化，而肿瘤、炎症只有７％呈非闭合性强化，提示该表现对不典
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　　与肠套叠和黏膜脱垂相关的结肠旺炽型血管增生是一种
特殊类型的消化道良性肿瘤，目前归属脉管肿瘤，临床极罕见，

且易与其他类似肿瘤混淆而造成漏诊或误诊。我院于２００９年
和２０１５年共收治了２例该疾病患者，现将相关诊治经验报告
如下。

１　资料与方法

病例１：男，４８岁；主诉反复右下腹痛１年余，加重伴头晕、
乏力、心慌１个月。查体：右下腹轻压痛，无反跳痛，未及明显
包块。辅助检查：白细胞６．２８×１０９／Ｌ、中性粒细胞６９．５％、淋
巴细胞２０．４％、血小板计数１８９×１０９／Ｌ、血红蛋白７６ｇ／Ｌ；大便
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ＯＢ（＋）；ＣＥＡ、ＣＡ１９９均正常。肠镜见回盲部有１个隆起性病
灶约４．０ｃｍ×４．５ｃｍ，表面溃烂及黏液覆盖，周围黏膜松弛、雍
积，活检时少量出血。病理活检结果：回盲部肿瘤，有异型细

胞，考虑恶性肿瘤可能性大，建议手术切除。剖腹探查术中见：

回盲部可触及１个肿块约４．０ｃｍ×５．０ｃｍ，未突破肠壁浆膜，
质硬，边界不清。手术方式：右半结肠切除术。术后病理：（回

盲部肿瘤）回盲部肠腔内见１个溃疡，大小３．５ｃｍ×４．０ｃｍ。
镜下病变是由分叶状增生的毛细血管构成，从黏膜下延伸至肠

壁全层；增生的血管分隔肌纤维，血管发育良好，见大小不等的

血管，管壁增厚，平滑肌纤维增生，内膜增生（图１）。免疫组化：
ＣＤ３１、ＣＤ３４、Ｆ８内皮细胞阳性，ＳＭＡ、Ａｃｔｉｎ血管肌纤维阳性，
Ｓ１００、ＨＭＢ４５阴性（图２
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）。

型脱髓鞘病之诊断具有高度特异性。本例患者在亚急性期增

强ＭＲＩ显示左侧顶叶呈环形、均匀的明显非闭合性强化，周围
伴有大面积水肿。颅内脱髓鞘假瘤治疗以激素冲击疗法为主，

大多患者预后良好。该例患者接受激素治疗后，临床症状明显

缓解。

颅内脱髓鞘假瘤临床上较为少见，临床表现不典型，常与

脑肿瘤难以鉴别。对有明确家族遗传史，肿瘤病史且接受过化

疗，ＭＲＩ表现有特异性非闭合性强化的患者，需谨慎诊断，切不
可盲目给予放疗、过度手术等治疗，以免造成严重神经系统功

能损害。
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