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结节性多动脉炎继发延髓

外侧综合征与脑出血一例尸检报告

弟一附 属医院神 经科 郑彩梅

结节性多动脉炎临床表现中枢神经系统受累者约占 8 一 20 %
。

国内曾有本病继发脑出血

与蛛网膜下腔出血各一例报告① ② ,

均未侵犯脑干
。

F Or d等① 复习 1 14 例 中枢神经系统受累

病例中
,

有脑干症状者仅 7 例 ( 6 % )
,

其中只有一例尸检材料
。

本文报告一例结节性多动

脉炎累及双侧大脑与脑干
,

既有出血性病变
,

也有梗塞性病变
。

贾某
,

男
,

50 岁
。

于 1 9 6 3年 5 月下旬发生腹痛
、

腰痛与双下肢发麻
。

6 月 17 日头晕
、

声

嘶
、

舌部不灵活
、

右下肢 无力及行走不稳
。

21 日入院
。

三个月前测血压 尚属正常
。

一般体检

除低烧及血压 1 50 一 1 8 0 / 8 0一 1 20 以外无特殊发现
。

神经检查左侧 H Or ne
r 氏征

,

左侧软愕动度

减弱
,

悬雍垂偏右
,

咽反射迟钝
,

声嘶
,

右半身感觉减退
,

腿反射亢进
,

右侧提 辜 反 射 减

弱
,

右侧 H of f m an
n 氏征阳性

。

血白细胞 1 1 20 0 ,

中性粒细胞 81 %
,

淋 巴细胞 19 %
。

尿中脓 细

胞 5 一 1 0 /高
。

血况 3 5m m / 1小时
。

血脂与脑脊液检查均正常
。

心 电图显示Q R S电压高低不等
。

住院后经采用赘草酸等血管扩张剂治疗
, 7 月 20 日症状减轻出院

。

出院后常有腹痛与腹泻
。

g 月 1 9 日突感头昏头痛
,

右侧无力
,

三小时后好转
。

g 月 22 日又因阵发性四肢抽搐七小时而

入院
,

每次抽搐均起始于右下肢
。

体 检
: 消瘦

,

血压 2 1 0
一

2 6 0 / 1 0 0
一 1 5 0 ,

眼底呈高血压视

网膜病变
,

右鼻唇沟平坦
,

伸舌偏右
,

右侧轻偏瘫
,

其他体征合前
。

尿中出现蛋 白
。

血非蛋

白氮 4 0一 6 om g %
。

脑脊液除蛋 白80 m g %外
,

其余均正常
。

入院第三天于进食时突然昏迷
,

左

右瞳孔相继扩大
, 2 0分钟后呼吸停止

,

抢救无效死亡
。

病理检查
:

心脏一冠状动脉分支的径路上有多数绿豆大呈灰白色的结节
,

质较硬
。

镜检

见该处动脉管壁增厚
,

管腔狭窄
,

内膜 呈纤维素样坏死
,

血管各层及血布介周 困有许多淋巴 细
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胞
、

浆细胞及大单核细胞浸润 (图 1)
。

心肌有多发性梗死灶
。

肾脏一皮质有多数灰黄色的

梗死灶
,

并见叶间动脉与弓形动脉呈节段性增厚
。

镜检改变与冠状动脉相 同
。

消化道一小肠

散布着十多个暗红色境界清楚的溃疡
,

靠近溃疡的系膜内小动脉也见与冠状动脉相似的血管

结节
。

脾
、

胰
、

肺
、

肝等间质中也有类似的血管改变
。

唯脾脏呈较早期的病变
,

以中层纤维

素样坏死为主
:
胰脏呈较晚期的病变

,

血管壁已由纤维组织代替
,

管腔中见机化的血栓
,

有

的已形成再通
。

脑与脑干一脑回变 平
,

脑沟变浅
,

见右侧钩 回庙与扣带回庙
,

双侧小脑扁桃

体庙
。

大脑冠状切面见右侧大脑半球 内大片出血
,

占据内囊
、

豆状核
、

外囊
、

丘脑及邻近的

大脑白质 (图 2 )
。

出血灶向内穿破至侧脑室造成脑室系统积血
;
向下径丘脑底部流至脑干

,

造成中脑与桥脑大片出血
。

右侧大脑半球出血附近的切片
一

中
,

除见与冠状动脉相似的血管改

变外
,

并见动脉中层显著变薄
,

呈囊状动脉瘤样凸出 (图 3 )
。

左侧内囊与豆状核也见到多数

大小不一
、

时期不同的小软 化灶
。

延髓左右外侧区各有一个软化灶
,

左侧病灶较大
,

且较陈

旧 ( 图 4 )
。

两侧 椎动脉及右侧小脑后下动脉均见 内膜纤维组织增生及外膜炎性细胞浸润
,

后者并见血栓形成
。

病理诊断 : 全身结节性多动脉炎侵犯脑
、

肾
、

心
,

小肠
、

肠系膜
、

胰
、

肝
、

肺等小动脉
,

引起 ( 1 )右侧大脑半球大片出血
,

延 髓左右外侧区域及左侧基底节软化
;

( 2 ) 肾脏多发性灶性贫血性梗塞
; ( 3 )小肠多发性溃疡

;
( 4 ) 多发性小灶性心肌梗塞

。

讨论
:

本例主要的临床表现在中枢神经系
,

三个月中曾四 次卒中样发病
。

第 一 次发生左

侧延髓外侧综合征
,

第二次系短暂脑缺血发作
,

第三次发生症状性癫病及右侧偏瘫
,

第四次

发生大量脑出血而死亡
。

病理改变为全身结节性多动脉 炎
,

多脏器受累
。

镜检见到本病多种

时期的动脉改变
,

有的血管壁呈早期 的纤维素样坏死
,

有的见许多白细胞浸润
,

有 的见纤维

母细胞增殖
,

内膜增厚
,

管腔 闭塞
,

甚至血栓形成
,

也有动脉瘤形成
。

在这些 血管病变的基

础上造成了脑梗塞与脑出
_

血
。

病变范围侵及双侧大脑与脑干
,

其中延髓右外方与左侧基底节

附近有临床上尚未显出庄状的多个小软化灶
。

患者系老年
,

血压较高
,

曾疑为高血压动脉硬

化所致的脑血管病
。

但 原发性高血压多在血增高持续多年后 引起全身细
、

小动脉硬化
,

在 动

脉硬化的基础 上并发脑血管病
。

广泛而严重的脑动脉硬化也 可引起多次不同部位的脑卒 中
。

本例在病前三个月时血压正常
,

病初眼底正常
,

病后三个月出现高血压视 网膜病变
,

血压迅

速而剧烈地增高
。

显然高血压乃续发于多动脉炎引起的肾缺血
,

与脑症状一样均为结节性多

动脉炎的后果
。

相反地
,

由于血压增高也促进了脑部动脉瘤的破裂
。

此外
,

该病例有低烧
,

不 明原因的腹痛与腹泻
,

血沉增高及尿常规与心电图的改变
,

支持结节性多动脉炎的诊断
。

通过此例的教训
,

我们体会到
:

当不明原 因的脑血管病或在高血压迅速发展的情况下产生 的

脑血管病
,

特别在短期 内发作频繁
,

病损部位广泛者
,

若合并全身轻度感染症状或不明原 因

的多发性脏器损害时
,

应考虑本病
,
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