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病历摘要

患者 男性，69 岁，主因行走不稳 4 个月，双下肢麻木

无力、发作性抖动 3 个月，于 2015 年 11 月 10 日入我院神经

科。患者 4 个月前（2015 年 7 月）无明显诱因出现行走不稳，

不自主向左侧歪斜；约 1 个月后（2015 年 8 月）出现双下肢麻

木、无力，行走时前屈、前倾，伴静止时双下肢发作性抖动，动

作幅度较大，持续数分钟，2 ~ 3 次/d，夜间加重、活动或自行

按摩后缓解，无头晕、头痛，无意识障碍等。外院头部 MRI
（2015 年 9 月 5 日）显示，左侧侧脑室后角和周围占位性病

变，伴大面积水肿，增强扫描病变呈结节样强化，考虑脑转移

瘤可能性大，不排除分化不良的室管膜瘤等可能；亦可见硬

膜下积液，脑白质变性。为求进一步诊断与治疗，于 2015 年

9 月 14 日首次收入我院神经外科，入院后体格检查：右侧颞

部视野缺损，左侧额部和耳上皮肤针刺觉减退，左下肢肌力

4 级、余肢体肌力正常，肌张力均增高，双侧 Babinski 征阳

性。复查头部 MRI 显示，左侧侧脑室脉络丛、枕角室管膜下

占位性病变（图 1），不支持高级别神经上皮组织肿瘤；进一

步行 18F⁃脱氧葡萄糖（18F⁃FDG）PET 显示，左侧侧脑室后角代

谢增高。遂于 2015 年 9 月 23 日行立体定向脑深部病变（左

侧侧脑室后角）穿刺活检术。患者住院 13 d，出院等待病理

学检查结果，遵医嘱服用丙戊酸钠缓释片（德巴金）0.50 g/次
（2 次/d）、维生素 B1 10 mg/次（3 次/d）以及甲钴胺（弥可保）

0.50 mg/次（3 次/d）。出院后 5 d（2015 年 10 月 1 日）突然出现

反应迟钝、睡眠增多、言语不能、持筷不能，双下肢无力、行走

不稳加重，遂至我院神经外科急诊就诊。头部 CT 显示，左侧

颞枕叶片状低密度影，提示水肿可能（图 2），予甲泼尼龙（美

卓乐）20 mg/d 口服，治疗 3 d 后每 3 天减量 4 mg 直至停药，共

治疗 15 d，以及甘油果糖氯化钠注射液 250 ml/次（2 次/d）静

脉滴注 1 d 后改为甘油合剂 50 ml/次（2 次/d）口服 5 d。治疗

3 d 后（2015 年 10 月 4 日）逐渐好转，言语和思维有逻辑，可识

家人，继续上述治疗。至 2015 年 10 月 10 日，脑组织活检病

理学检查显示，左侧侧脑室后角少许脑组织，并可见类上皮

样肉芽肿结节（图 3），建议排除结核病等感染性疾病。遂于

2015 年 10 月 20 日至我院感染科门诊就诊，实验室检查血清

结核分枝杆菌感染 T 细胞斑点试验（T⁃SPOT.TB）和结核分枝

杆菌抗体均呈阴性，红细胞沉降率（ESR）和 C ⁃反应蛋白

（CRP）均于正常值范围，考虑结核病可能性不大。为求进一

步诊断与治疗，于 2015 年 11 月 9 日至我院神经科门诊就诊，

体格检查：脑神经未见明显异常，双下肢腱反射活跃，双侧

Babinski 征阳性，步态正常，可直线行走。复查头部 MRI 显
示病灶较前明显缩小（图 4）。予氯硝安定 1 mg/晚口服，双下

肢不自主抖动明显缓解，自觉至 10 月 10 日行走不稳已较前

好转。门诊以“颅内占位性病变，性质待查”收入院。 患者

自发病以来，否认口干、眼干、皮疹、光过敏、雷诺现象等，精

神、睡眠和饮食正常，小便频繁、大便多年依赖通便药物，体

重无明显变化。

既往史、个人史及家族史 患者既往青光眼 10 余年，

2015 年 1 月较前加重，于 2015 年 3 月行右眼小梁切除术，其

余无异常。个人史及家族史均无特殊。

入院后体格检查 体温 35.7 ℃，心率 67 次/min，脉搏

18 次/min，血压 145/97 mm Hg（1 mm Hg = 0.133 kPa）；神志清

楚，语言流利，高级认知功能正常［简易智能状态检查量表

（MMSE）评分 29 分］，右侧瞳孔不规则圆形（术后改变）、无对

行走不稳 4 个月 双下肢麻木无力 发作性抖动 3 个月
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光反射，左侧瞳孔直径 2.50 mm、对光反射灵敏，粗测双眼视

力下降，双侧颞部及上下视野缺损，尤以右侧显著，双眼向上

运动较差，其余眼球各向运动良好；伸舌右偏；双上肢肌力为

5 级、右下肢 4+级、左下肢 4 级，双足背屈、趾屈 5 级，四肢肌张

力正常，蹲下起立、足尖足跟行走不能；双上肢腱反射对称引

出、双下肢腱反射活跃，双侧 Babinski 征、Chaddock 征阳性；

可疑右侧 T6 平面以下针刺觉减退，余深浅感觉对称存在；双

侧指鼻试验和跟 ⁃膝 ⁃胫试验稳准，“ 一字步”行走不能，

Romberg 征阳性；脑膜刺激征阴性；双下肢静止时偶可见肌

阵挛样抖动。

辅助检查 实验室检查：血尿便常规、肝肾功能试验、凝

血功能均于正常值范围；血清糖化血红蛋白（HbA1c）、叶酸

和维生素 B12均于正常水平；甲状腺功能试验游离 T3（FT3）、游

离 T4（FT4）均于正常值范围，促甲状腺激素（TSH）4.36 mIU/L
（0.27 ~ 4.20 mIU/L）；血管紧张素转换酶（ACE）阴性，抗溶血

性链球菌素 O（ASO）、类风湿因子（RF）、免疫球蛋白和补体

均于正常值范围，抗核抗体（ANA）谱阴性；肿瘤标志物筛查

未见异常；血清抗 N⁃甲基⁃D⁃天冬氨酸（NMDA）抗体，抗电压

图 1 头部 MRI 检查所见 1a 横断面 T2WI 显示，左侧侧脑室
后角高信号影（箭头所示） 1b 横断面增强 T1WI 显示，病灶呈
结节样异常对比强化（箭头所示） 图 2 头部 CT 检查显示，左
侧颞枕叶片状低密度影（箭头所示） 图 3 光学显微镜观察所
见 3a 脑组织大部分坏死，伴大量炎性细胞浸润和神经胶质
增生，可见结节样病灶 HE 染色 × 40 3b 可见非干酪样坏
死性肉芽肿结节，含上皮样细胞、吞噬细胞、淋巴细胞和增生血
管，未见朗格汉斯巨细胞 HE 染色 × 400 3c 未见抗酸杆
菌 抗酸染色 × 40
Figure 1 Head MRI findings Axial T2WI showed high ⁃
intensity signal in posterior horn of left lateral ventricle (arrow
indicates, Panel 1a). Axial contrast ⁃ enhanced T1WI showed
nodular enhancement of the lesion (arrow indicates, Panel 1b).
Figure 2 Head CT showed patchy low ⁃ density signal of left
temporo ⁃ occipital lobe (arrow indicates). Figure 3 Optical
microscopy findings Most cerebral tissues were necrotic,
associated with inflammatory cell infiltration and gliosis, and
nodular lesions were seen (Panel 3a). HE staining × 40 Non⁃

caseating necrotizing granulomatous nodules were seen, containing epithelioid cells, phagocytes, lymphocytes and proliferated vessels,
without Langerhans giant cells (Panel 3b). HE staining × 400 Acid⁃fast bacilli were not seen (Panel 3c). Acid⁃fast staining × 40
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门控性钾离子通道（VGKC）抗体，抗 Hu、Yo、Ri 抗体，视神经

脊髓炎（NMO）特异性抗体 NMO⁃IgG 均于正常水平。腰椎穿

刺脑脊液压力 150 mm H2O（1 mm H2O = 9.81 × 10 ⁃ 3 kPa，80 ~
180 mm H2O），白细胞计数 4 × 10 6/L（< 5 × 10 6/L），蛋白定量

670 mg/L（150 ~ 450 mg/L）、葡萄糖和氯化物均于正常值范

围，细菌、真菌、淋球菌、奴卡菌涂片阴性，抗酸染色和墨汁染

色 阴 性 ，EB 病 毒（EBV）DNA、巨 细 胞 病 毒（CMV）DNA、

TORCH 10 项［包括弓形虫（TOX）、风疹病毒（RV）、巨细胞病

毒、Ⅰ型和Ⅱ型单纯疱疹病毒（HSV⁃1 和 HSV⁃2）］均阴性，特

异性寡克隆区带可疑阳性，髓鞘碱性蛋白（MBP）于正常值范

围。影像学检查：胸椎 MRI 增强扫描，C7 ~ T5 平面髓内异常

强化征象（图 5）；胸部 CT 和高分辨力 CT 增强扫描显示，双肺

下叶胸膜下少许条索状影；左侧肺门和纵隔内多发性稍大淋

巴结（图 6）；双侧胸膜增厚，未见明显强化。甲状腺超声显

示，甲状腺体回声欠均匀，颈部未见明显肿大淋巴结。腹部

超声未见明显异常。泌尿系统超声显示，膀胱多发结石，前

列腺增大。

诊断与治疗经过 经神经科会诊脑组织活检病理学结

果，光学显微镜下可见非干酪样类上皮样肉芽肿结节，最终

诊断为神经系统结节病。予甲泼尼龙 1000 mg/d 静脉滴注冲

击治疗，治疗 5 d 后改为 60 mg/d 口服，每周减量 5 mg。患者

共住院 27 d，出院时双下肢麻木无力症状缓解，行走不稳好

转；双上肢肌力 5 级、右下肢 5-级、左下肢 4+级，双足背屈、趾

屈 5 级。 出院后 1 个月（2016 年 1 月 4 日）至门诊随访，行走

不稳好转 30%，下肢肌阵挛样抖动发作频率明显减少，体格

检查：脑神经未见明显异常，四肢肌力 5 级、肌张力正常，双

侧膝腱反射活跃，双侧 Babinski 征阳性，步基宽，Romberg 征

阳性。遂将泼尼松剂量调整为 35 mg/d 口服，嘱患者随访调

整药物剂量；1 个月后（2016 年 2 月）随访，运动功能无变化，

未继续好转，再次将泼尼松增量至 40 mg/d 口服，复查头部和

颈胸椎 MRI 显示，原病灶明显陈旧；2 个月后（2016 年 4 月）

随访，病情再次好转，可独立从椅子上站起、行走，体格检查：

四肢肌力 5 级，其余无变化，遂将泼尼松剂量减至 40 mg/d 隔

日口服；3 个月后（2016 年 7 月）随访，出现下肢无力症状加

重趋势，近 2 周无法独立行走，需搀扶，坐位起立困难，下肢

仍不自主抖动，体格检查：双上肢肌力 5 级、髂腰肌肌力 2+ ~
3-级、股四头肌肌力 4 级、双足背屈 4 级（左侧弱于右侧），肌

张力均正常，双侧腹股沟以下针刺觉减退，复查血清血管紧

张素转换酶阴性，头部和颈胸椎 MRI 未见明显变化，再次将

泼尼松增量至 40 mg/d 口服；1 个月后（2016 年 8 月）随访，双

下肢肌力再次较前好转，继续予泼尼松 40 mg/d 口服，目前仍

在随访中。

图 4 头部 MRI 检查显示，左侧侧脑
室后角病灶范围较前缩小（箭头所
示） 4a 横断面 T2WI 4b 横断面
增强 T1WI 图 5 颈胸椎 MRI 检查显
示，C7 ~ T5平面髓内异常高信号影（箭
头所示） 5a 矢状位 T2WI 5b 横
断面 T2WI 图 6 胸部 CT 检查显示，
左侧肺门和纵隔内多发淋巴结（箭头

所示）

Figure 4 Head MRI showed the
lesion in posterior horn of left lateral
ventricle became smaller (arrows
indicate). Axial T2WI (Panel 4a).
Axial contrast ⁃ enhanced T1WI (Panel

4b). Figure 5 Cervical and thoracic cord MRI showed high ⁃ intensity sign on the level of C7-T5 (arrows indicate). Sagittal
T2WI (Panel 5a). Axial T2WI (Panel 5b). Figure 6 Chest CT showed multiple lymph nodes in left hilus and mediastinum
(arrow indicates).
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临床讨论

神经科主治医师 患者老年男性，慢性发病，病程 4 个

月，表现为行走不稳，双下肢麻木无力、发作性抖动，体格检

查，双下肢痉挛性瘫痪、肌阵挛样抖动，可疑 T6平面以下感觉

减退。头部 MRI 显示，左侧侧脑室后角占位效应伴部分强化

征象，胸髓内长节段异常信号伴强化征象，激素治疗有效。

定位诊断：（1）视力下降、视野缺损，定位于双侧视神经和视

觉传导通路，与既往患青光眼有关，右侧颞部显著视野缺损

不排除左侧枕叶病变。（2）双下肢肌力减弱、腱反射活跃、双

侧病理征阳性，定位于锥体束，颅内病灶难以解释锥体束征，

结合可疑传导束性感觉障碍，考虑脊髓病变可能。（3）双下肢

发作性抖动，不能排除肌阵挛或癫 发作，但颅内病变难以

解释其发作性症状，故不能排除脊髓病变可能。结合影像学

检查最终定位于左侧颞枕叶和胸髓。定性诊断：（1）炎症性

病变，其一为慢性感染，如结核分枝杆菌、真菌、寄生虫、特殊

病原菌等感染，结核性肉芽肿由上皮样细胞、朗格汉斯巨细

胞、外周局部聚集的淋巴细胞和少量反应性增生的纤维母细

胞构成，并可见干酪样坏死，该例患者病理学结果不支持，血

清学指标和激素治疗有效亦不支持；其二为神经系统结节

病，胸部 CT 显示纵隔多发淋巴结，病理学检查可见类上皮样

肉芽肿结节，激素治疗有效，但不支持点为神经结节病胸髓

长节段异常信号少见，且无咳嗽、咳痰等累及全身其他系统

的证据；其三为脱髓鞘性假瘤，可同时累及脑组织和脊髓，且

激素治疗后水肿明显减轻，但不支持点为病理学检查未见脱

髓鞘改变；其四为肉芽肿性血管炎，病理学检查显示血管中

心性单核炎性细胞浸润和肉芽肿形成，可见局灶性血管壁破

坏，但不支持点为病理学未见血管壁破坏和非血管周围分布

的肉芽肿结节。（2）肿瘤，如中枢神经系统淋巴瘤，激素治疗

后病灶明显缩小甚至消失，随访过程中再次复发，该例患者

起病隐匿，临床症状轻微而影像学改变明显，18F⁃FDG PET 显

像显示葡萄糖代谢增高，均不能排除诊断，但病理学检查未

见肿瘤细胞不支持诊断。

神经科教授 患者老年男性，以行走不稳，双下肢麻木

无力、发作性抖动为主要临床表现；MRI 显示病变累及脑组

织和胸髓，尤以胸髓病变为责任病灶；脑组织活检病理学检

查证实为非干酪样肉芽肿结节，光学显微镜观察，低倍镜下

可见结节样病灶，伴脑组织大部分坏死，大量炎性细胞浸润

和神经胶质增生，高倍镜下可见非干酪样坏死性肉芽肿结

节，含上皮样细胞、吞噬细胞、淋巴细胞和增生血管，未见朗

格汉斯巨细胞，符合神经系统结节病典型病理改变，可明确

诊断为神经系统结节病。无干酪样坏死、抗酸染色阴性可资

与结核病相鉴别，无血管内皮细胞肿胀和血管壁坏死可资与

原发性中枢神经系统血管炎相鉴别，未见异形细胞可排除肿

瘤。治疗方面采用激素冲击治疗后序贯口服。神经系统结

节病易复发，预后不佳，应向患者及其家属交待病情，积极治

疗，定期门诊随访。

讨 论

结节病（sarcoidosis）发病率较低，为 10.9 ~ 35.5/10 万，好

发于 40 岁以下成人，最常表现为双侧肺门淋巴结肿大，其他

器官和组织如肝脏、皮肤、淋巴结、骨骼、眼、心脏、肾脏和腮

腺等也可累及［1］。有 5% ~ 15%的结节病累及中枢神经系统，

其中，单纯累及中枢神经系统者占神经系统结节病（NS）的

10%，占结节病的 1%［2］。神经系统结节病最常见的临床表

现是脑神经损害，发生率高达 50%～75%，其中面神经受累

多见，也可导致慢性脑膜炎，偶有脑实质病变，累及下丘脑和

垂体，导致内分泌功能紊乱、认知功能下降、癫 发作、肌阵

挛等［3］。神经系统结节病如果发生于全身其他系统受累后

不难诊断，若作为首发或唯一表现极易误诊，应提高警惕。

典型病理改变为非干酪样肉芽肿结节，含上皮样细胞、朗格

汉斯巨细胞或异物巨细胞，可沿 Virchow⁃Robin 间隙（VRS）侵

犯至皮质和深部白质，导致脑膜脑病。非干酪样肉芽肿并非

神经系统结节病的特征性病理改变，仍需排除结核病和真菌

感染等。

一、临床和影像学特点

1. 脑神经 12 对脑神经均可受累，尤以面神经多见，青

年患者出现双侧面神经麻痹时，应重点排除神经系统结节

病；其次为视神经、三叉神经、前庭蜗神经，表现为嗅觉减退，

视力下降、动眼神经麻痹，三叉神经痛、延髓麻痹，急性听力

丧失、前庭功能紊乱等［4］。头部 MRI 可见相应脑神经增粗或

强化征象。

2. 脑膜和脑室 有 10% ~ 20%的神经系统结节病表现为

无菌性脑膜炎或更为少见的脑膜结节［5］，软脑膜线样或结节

样强化是特征性影像学改变，区别于 Wegener's 肉芽肿和白

塞病等；累及硬脑膜时呈弥漫性增厚或局部强化征象，应注

意与脑膜瘤、神经鞘瘤、特发性肥厚性硬脑膜炎（IHP）、中枢

神经系统淋巴瘤、脑转移瘤、血管外皮细胞瘤等相鉴别；此

外，颅底脑膜强化征象还应警惕结核病、真菌感染、布鲁杆菌

感染和中枢神经系统淋巴瘤等。神经系统结节病累及软脑

膜或硬脑膜可以导致脑脊液吸收障碍、脑室系统分隔或粘连

形成交通性或梗阻性脑积水，部分需外科手术治疗。

3. 脑实质 神经系统结节病累及脑实质最常见于下丘

脑，下丘脑病变以内分泌功能紊乱为主，伴自主神经功能障

碍，如影响睡眠、体温、进食，性功能障碍，尿崩症，精神异常

等。垂体结节病还可以表现为鞍内和鞍上区强化的厚壁囊

性肿物，包绕视交叉，并延伸至漏斗和下丘脑，表现为垂体功

能障碍。影像学表现，神经系统结节病可见脑白质病变，

MRI 呈 T2WI 高信号，且类似于多发性硬化（MS）复发⁃缓解病

程，二者的区别在于：多发性硬化多为单侧、轻至中度视神经

炎，神经系统结节病多可导致严重的进展性双侧视神经病

变，可累及肌肉如眼外肌形成炎性假瘤，也可同时累及双侧

面神经致双侧面瘫，早期即可出现认知功能障碍和精神异常

等［3］。与本文患者相似，神经系统结节病 MRI 可以表现为占
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位效应，伴或不伴邻近软脑膜受累，可能是淋巴细胞沿

Virchow⁃Robin 间隙扩散所致，应注意与脑脓肿和脑转移瘤

相鉴别［6］。此外，尸检结果证实，约 90%的神经系统结节病

可以导致小血管病变，表现为认知功能减退、精神人格改变、

脑出血（脑实质或蛛网膜下隙出血）、脑缺血、癫 发作等［7］。

4. 脊髓 有 6% ~ 8%的神经系统结节病可累及脊髓，并

可能是唯一症状，尤以颈髓和胸髓常见［8］，Junger 等［9］将脊髓

结节病分为 4 期，Ⅰ期为早期炎症，MRI 显示沿脊髓表面呈

线样强化；Ⅱ期为炎症经 Virchow⁃Robin 间隙向心性扩散，脊

髓实质受累，MRI 可见轻微强化和弥漫性肿胀；Ⅲ期为脊髓

肿胀不明显，MRI 显示局灶性或多发性强化；Ⅳ期为炎症缓

解，MRI 显示脊髓萎缩或正常，无强化征象。临床尤以Ⅱ和

Ⅲ期常见，亦可见钙化、囊性变或硬膜外受累。出现脊髓萎

缩者常预后不良。此外，脊髓蛛网膜炎可以导致单神经根神

经病、多发性神经根神经病、马尾综合征等。影像学表现常

较临床症状严重，临床症状与影像学表现不匹配可能是神经

系统结节病的重要线索［10］。

5. 周围神经和肌肉病变 尽管神经系统结节病多累及

脑神经，却较少累及周围神经，仅占 20%［11］，多于明确诊断

后数月或数年出现，表现为长度依赖性或非长度依赖性小纤

维神经病、轴索性神经病、多发性神经根神经病等，尤以慢性

运动感觉轴索性神经病（CMSAN）常见。文献报道，1.4% ~
2.3%的神经系统结节病可以导致不同类型肌肉病［12］，肌肉

组织活检术证实为非干酪样肉芽肿结节，临床主要表现为肌

无力、肌肉疼痛、肌结节，也可表现为肌萎缩，甚至假性肌肥

大，严重者可以出现肌纤维化或关节挛缩。

二、发病机制

CD4+T 细胞在神经系统结节病的发病机制中起重要作

用。肺泡灌洗液和脑脊液 CD4+T 细胞/CD8+T 细胞比例升高

可以证实上述推测。其中一种假设是，长期激活的辅助性 T
细胞 1（Th1）分泌各种炎性因子，如白细胞介素⁃12（IL⁃12）、

IL⁃18，干扰素⁃ γ（IFN⁃γ）和肿瘤坏死因子⁃α（TNF⁃α），趋化并

激活巨噬细胞，后者转化为上皮样细胞并融合为朗格汉斯巨

细胞。同时，巨噬细胞和朗格汉斯巨细胞获得分泌功能，释

放毒性分泌物（包括蛋白酶），可以引起脱髓鞘或附近神经纤

维轴突变性。肉芽肿性分泌物可以侵入神经外膜和内膜，严

重损害神经纤维，血管壁炎性细胞浸润可以导致纤维性坏

死，坏死性血管炎又可以导致缺血性神经损害［13］。

三、诊断

神经系统结节病的诊断方法主要包括血清和脑脊液血

管紧张素转换酶检测、核素镓扫描、MRI 检查和 18F⁃FDG PET
显像，脑脊液改变通常无特异性。（1）血清血管紧张素转换酶

因较低的敏感性和特异性而不推荐使用［14］，仅 28%的神经

系统结节病患者脑脊液血管紧张素转换酶水平升高，且不同

研究中心检验差异较大［15］，仅累及脊髓或予激素治疗的患

者脑脊液血管紧张素转换酶水平升高不明显，此外，细菌性

或病毒性脑炎、神经梅毒、中枢神经系统恶性肿瘤患者脑脊

液血管紧张素转换酶水平亦升高，故血清和脑脊液血管紧张

素转换酶水平正常不能排除神经系统结节病。（2）核素镓扫

描在显示肺内和肺外结节病时灵敏度高达 97%，“熊猫征

（panda sign）”是特征性改变［16］。但此项技术特异性不高，其

他炎症性病变或肿瘤，如结核病或淋巴瘤均显示出镓吸收增

加，因此也限制其临床应用。（3）MRI 是临床最常用的检查方

法，表现为弥漫性或局灶性软脑膜和硬脑膜增厚或强化，脑

神经增粗或强化、下丘脑和（或）垂体占位性病变，有 30% ~
40%累及颅底，罕见脑积水和脑室旁白质受累。（4）18F⁃FDG
PET 显像优于核素镓扫描，可应用于肺外结节病尤其是心脏

结节病的诊断，适用于植入心脏起搏器的患者，可用于定位

活检部位、评价疗效等［17］，最终明确诊断仍依靠组织病理学

检查。（5）脑脊液可溶性白细胞介素⁃2 受体（sIL⁃2R）水平升

高提示 T 淋巴细胞激活，文献报道其诊断神经系统结节病的

灵敏度和特异度分别是 93%和 61%，优于血管紧张素转换

酶，有可能成为神经系统结节病的潜在标志物［18］。

Hoitsma 等［19］将神经系统结节病的诊断分为 3 个等级，

即 确 诊 的（definite）、很 可 能 的（probable）和 可 能 的

（possible），其中，确诊的神经系统结节病诊断标准为：（1）相

应临床症状。（2）存在病变部位神经组织活检病理学证据。

（3）排除其他可能疾病。（4）有辅助检查结果支持，如脑脊液

白细胞计数增加、蛋白定量升高，血清或脑脊液血管紧张素

转换酶水平升高，头部 MRI 显示结节样病灶等。 由于临床

开展神经组织活检术困难，目前尚未普及，因此能够明确诊

断的病例较少。 如果满足上述标准中的（1）和（3），但缺乏

神经组织活检病理学结果，即为可能的神经系统结节病，仍

应寻找其他临床证据。满足上述标准中的（1）和（4）为很可

能的神经系统结节病。

四、治疗与预后

神经系统结节病的治疗首选糖皮质激素，初始治疗为泼

尼松 1 mg/（kg·d）或 40 ~ 60 mg/d，病情进展者予甲泼尼龙

1000 mg/d 静脉滴注冲击治疗 3 ~ 5 天后序贯口服，疗效不佳

或有激素禁忌症者可予氨甲蝶呤、环孢素、英夫利西单抗、阿

达木单抗、利妥昔单抗等免疫抑制剂治疗［20⁃22］，免疫抑制剂

也可用于激素减量过程中以避免复发。值得注意的是，激素

快速减量易导致复发，可能与神经系统结节病累及部位不同

有关，累及双侧面神经者较累及脑实质者对激素快速减量耐

受性更佳，本文患者门诊随访结果较好地证实了这一点。从

治疗角度而言，神经外科手术和放射治疗仅在药物治疗无效

时方予考虑。该例患者以行走不稳、双下肢麻木无力、肌阵

挛样抖动为主要临床表现，MRI 显示少见的侧脑室旁白质病

灶并强化征象，责任病灶为胸髓病变，血清血管紧张素转换

酶水平正常，脑脊液未见明显异常，18F⁃FDG PET 显像显示，

侧脑室旁病变葡萄糖代谢升高，极易误诊为肿瘤，胸部 CT 显

示肺门和纵隔多发淋巴结，经脑组织活检术证实为非干酪样

肉芽肿结节，激素冲击治疗后好转。同时累及脑组织和脊髓

者文献报道较少，与结核性和隐球菌性脑膜炎、多发性硬化、
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脊液血管紧张素转换酶检测、18F⁃FDG PET 显像对神经系统

结节病的诊断均呈非特异性，累及脑实质者应尽早行脑组织

活检术，同时评价全身受累情况如脊髓、周围神经、肌肉等。
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