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[摘要] 目的分析脱髓鞘假瘤误诊原因，探讨其与胶质瘤的鉴别诊断。方法对4例脱髓鞘假瘤临

床资料、影像学及病理改变进行回顾性分析。结果3例临床表现、影像学考虑为肿瘤，手术后病理示脱髓

鞘假瘤；1例临床诊断是多发性硬化，影像学考虑为肿瘤，在外院手术冰冻及常规切片诊断为胶质瘤，后经

重切病理蜡块，行免疫组化染色，确诊为脱髓鞘假瘤。结论脱髓鞘假瘤极易误诊为胶质瘤，提高对其不典

型影像学表现认识，并密切结合临床是降低误诊的关键，对难以分辨者，可给予激素进行诊断性治疗。
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回顾性分析1982～2007共收治4例曾被误诊为神经胶

质瘤，后经手术及病理确诊为脱髓鞘假瘤的病例，现报告如

下。

1临床资料

1．1一般资料男2例，女2例。年龄16～66岁。病程20d

～4年，平均14．26个月。急性或亚急性起病2例，慢性起病2

例。1例病程呈反复缓解和复发。4例发病前均无明显病毒

感染和疫苗接种史。

1．2临床表现及病变部位 1例低热(体温37．4～

37．6℃)，3例体温正常。头痛2例，视力下降1例，肢体瘫痪

4例，癫痫3例，眼底水肿2例。病变位于额叶1例，颞顶叶

2例，小脑1例。

1．3血液及脑脊液检查4例血常规均正常。脑脊液2例

脑压增高，2例正常；白细胞1例14×106／L，3例正常；糖、氯

化物均正常；蛋白含量3例轻度增高，1例正常。

1．4影像学资料4例行头CT检查，1例为等、低混杂密度

影，2例为低密度影，1例为高密度影。均为团块状、圆形或

不规则肿块，4例病灶周围均有不同程度的脑水肿，轻至中度

占位效应。注射造影剂后2例病灶不完全强化，1例病灶均

匀强化，1例病灶无强化。3例行MRI检查，l例T1WI和

T2WI均为高低混杂信号，另2例TIWI为低信号，T2WI为

高信号。增强2例有不完全强化，轻至中度占位效应。

2结果

3例临床及影像学诊断为颅内肿瘤，手术后病理示脱髓

鞘假瘤；1例诊断为多发性硬化2年后头颅MRI发现右颞叶

巨大病变，病灶边缘清楚，有中线移位，影像学不排除肿瘤，

在外院手术冰冻及常规切片病理诊断为胶质瘤，术后进行X

刀治疗，10个月后病情反复收入我院，经重切病理蜡块并进

行免疫组化染色：CD舛(+)，CD68(+++)，GFAP(++)，诊

断为脱髓鞘性假瘤。

3讨论

3．1误诊原因(1)脱髓鞘假瘤在临床上少见，临床医师往

往对该病警惕性不高，且脱髓鞘假瘤患者临床表现不典型，

可有头痛、癫痫和瘫痪等症状，甚至眼底水肿，与脑肿瘤患者

相似，加上影像学上有占位性病变，容易误诊为颅内肿瘤。

(2)影像学表现缺乏特异性，主要表现为局灶性肿物，多伴有

占位效应及周围水肿；由于影像学更多地表现肿瘤的特征，

因此易误诊为肿瘤。(3)大体标本上因病灶可单发，也可多

发，肿块大多位于脑或脊髓白质内，类圆形、团块状或不规则

形，大小不等，质中，灰白色，与周围组织界限不清，故与浸润

生长边界不清的胶质瘤不易鉴别。(4)镜下因反应性胶质细

胞增生，核大深染，较多单核巨噬细胞浸润，细胞质丰富，红

染颗粒状，部分呈泡沫状；周围可见散在分布胞质同样丰富

红染的肥胖型星形胶质细胞混杂存在，易被误诊为肥胖型星

形细胞瘤；尤其在取材局限的冰冻切片上，鉴别两者更为困

难。(5)一旦怀疑胶质瘤等恶性病变，医生及家属因担心病

情进展迅速，而急于手术治疗。

3．2防范误诊的措施主要做好脱髓鞘假瘤及胶质瘤的鉴

别诊断：(1)脱髓鞘假瘤是脱髓鞘疾病，被认为是一组介于急

性弥漫性脑脊髓炎和多发性硬化的中间型，本组1例患多发

性硬化2年后在右侧颞顶叶出现巨大脱髓鞘假瘤，故可以动

态观察患者整个病程中有无出现视神经、脊髓、小脑受损表

现，有无出现其他中枢神经系统白质脱髓鞘斑块，以及听觉、

视觉及体感诱发电位来发现亚临床病灶，进一步帮助脱髓鞘

假瘤诊断。(2)CT扫描动态观察两者病灶的变化，脱髓鞘假

瘤病灶在1～2年内无明显变化，胶质瘤病灶一般逐渐增

大【1】。(3)前者经激素治疗或手术切除病灶后病灶可缩小或

消失；后者激素治疗病灶无明显变化，手术切除病灶3个月

后有的病例即开始复发，残存肿瘤随时间的延长而增大【2J。
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作中总结复发原因更多是与血肿腔内在结构是否存在分隔、

机化和血肿包膜厚薄有关，而其它因素可以通过技术改进加

以避免。如血肿腔内在结构存在分隔、机化，血肿包膜厚，

压迫脑组织明显，即使引流再通畅，脑组织复位程度也低，不

能阻断复发发生。对于此类病人适合开骨瓣手术清除血肿

及血肿包膜。彻底清除病灶，杜绝复发。我们认为有以下情

况适合开骨瓣手术治疗：(1)外伤发生在半年以上，先行钻孔

引流术治疗后7d复查头部CT或MRI检查示同侧硬脑膜下

腔宽度大于1咖或短时间内复发或反复复发，头部Cr或
MRI检查血肿量大、中线移位明显、血肿包膜完整且厚伴部

分分隔、机化。(2)钻孔引流术治疗后1～2d即可根据头部

CT或MRI检查结果而行开骨瓣手术，本组1例行顶节结钻

孔引流术治疗后第2d复查头部CT，显示血肿腔未明显缩小

(血肿腔宽度约2 an)，脑组织复位差，果断行开骨瓣清除血

肿及血肿包膜，效果良好。

3．2手术要点：(1)根据头部CT或MRI检查结果精确定

位，以血肿最厚为中心开额颞瓣，骨瓣要尽可能大，使血肿尽

可能暴露在术野直视下操作。(2)骨瓣翻开后，用1号丝线

悬吊硬脑膜，避免血肿及血肿包膜清除后压力减低，导致硬

脑膜剥离出血甚至出现硬脑膜外血肿。(3)切开硬脑膜，钝

性分离硬脑膜，切开血肿包膜并清除血肿或积液及表面包

膜，但清除速度不能太快，避免压力减低过快，使对侧硬脑膜

剥离出血形成硬脑膜外血肿。本组1例即为此种情况而再

手术。(4)切开与脑组织紧贴的包膜。由于包膜与脑组织粘

连紧且有较多滋养血管相连，应分块多次，先用双极电凝烧

灼滋养血管，再钝性分离，操作要精细轻柔，避免暴力分离损

伤脑组织及桥静脉，用棉垫随时保护脑组织和血管。本组2

例因分离出血，用电凝烧灼止血，术后发生脑梗塞，并发肢体

功能活动障碍及混合性失语。(5)对于远端剥离困难的包

膜，不必强行剥离。可以残留，用双极电凝烧灼包膜，避免其

分泌液体，去除日后复发根源。(6)检查无出血后用生理盐

·8r7·

水填充残腔，置二根引流管于残腔，分别靠近额极和枕部，并

排气，逐层关颅结束手术。

3．3术后治疗要点：(1)常规情况下术后4--6h如病员意识

状态未恢复到术前水平，无论瞳孔大小有无改变，均应考虑

有再出血可能，立即复查头部CT。本组1例术后6h意识状

态差，无瞳孔大小改变，复查头部CT示对侧急性硬脑膜外

血肿。及时再次手术。(2)由于多为老年人，常伴有脑萎缩．

术后2--3d采取头低卧位，并给予较大量的生理盐水和等渗

溶液(>2000 m1)静脉滴注，以促使原受压脑组织膨起复位，

消除死腔【4J，术后3d拔除引流管。(3)术后不用20％甘露醇

脱水，但若并发脑水肿，根据脑水肿程度应用适量脱水剂，特

别注意水、电解质平衡，维持体内环境稳定。(4)积极处理和

治疗合并症。合并老年性慢性支气管炎者，根据经验或药敏

结果合理选用抗生素。并应用止咳、平喘药物；合并冠心病

者，应用改善微循环药物，预防心绞痛及心肌梗塞发生。(5)

并发症的处理。对于并发肢体功能活动障碍者，早期给予肢

体被动运动，7d以后对肢体进行理疗及针灸，对于并发混合

性失语，进行语言功能训练，通过反复训练，使受损区域代偿

功能恢复。
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(4)急性起病、脑脊液白细胞高是假瘤型脱髓鞘病的依据之

一。(5)镜下小血管周淋巴细胞浸润、较多的泡沫状巨噬细

胞浸润及星形胶质细胞反应性增生是脱髓鞘假瘤的一个显

著特征。增生的星形胶质细胞核大、染色较深，可见不规则

形或巨核的胶质细胞而易误诊为胶质瘤。但胶质瘤细胞密

度更大，异型性更明显，核分裂相多见，瘤细胞排列紊乱而无

一定方向性，瘤组织中缺乏脱髓鞘假瘤所见的大量巨噬细

胞。进行免疫组化染色可帮助两者诊断：CD68(+++)提示

大量巨噬细胞存在；GFAP(++)提示反应性星形细胞增生；

用组织化学Luxol fast blue法染髓鞘和Bielsehowsky法染轴

索可证实白质中存在脱髓鞘以及轴索完整。(6)影像学上脱

髓鞘假瘤环形强化为非闭合性环形增强(半月征)【3J，可能与

周边炎症程度不一、新生血管不均而致强化环薄而不完整有

关；而肿瘤炎症强化较少出现半月征。脱髓鞘假瘤病灶水肿

带会随病程推移而减轻或消失，而胶质瘤则无此改变，脊髓

胶质瘤多位于脊髓中央并易合并脊髓空洞，而脱髓鞘假瘤多

位于脊髓周边白质区，邻近无继发空洞。临床鉴别诊断困难

时，可试用激素进行试验性治疗，避免急于手术或行放射治

疗而延误病情。
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