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AA摘A要!A目的A探讨特发性肥厚性硬脑膜炎 #*O*/N26)*K)7N,161/N)*KK12+*23N2K)7J,+*+8*6*-&CW(P$的

临床特点(发病机制(影像学特征(病理改变(治疗方法及预后% 方法A 回顾性分析诊治的 # 例 CW(P患

者的临床资料并结合国内外相关的文献&予以总结归纳% 结果A头痛常为 CW(P首发症状&大多隐匿起

病&反复发生或迁延不愈% 患者可出现多组脑神经受损的表现% # 例患者中 & 例免疫指标异常&! 例伴

有免疫系统疾病'故本病可能与免疫功能异常有关% 结论A特发性肥厚性硬脑膜炎临床表现多样&头颅

影像学检查具有特异性&确诊依赖于硬脑膜病理学检查%

关A键A词!特发性'肥厚性硬脑膜炎'头痛
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AA 34(/+&%/! A 546-%/#7-A [/-60O76),K3*+*K23K)212K6,1*-6*K-& N26)/8,+,-*-& 12O*/3/8*K232+O N26)/3/8*K23

4,2601,-& 61,26J,+62+O N1/8+/-*-/4*O*/N26)*K)7N,161/N)*KK12+*23N2K)7J,+*+8*6*-#CW(P$>8-/9)1(A(3*+*K23O262

/4# N26*,+6--044,1*+841/J CW(P2+O )/-N*623*\,O *+ /01O,N216J,+6 2̂-2+237\,O 1,61/-N,K6*_,37 *̂6) 3*6,12601,

1,_*,̂>:-(."/(AC+ 6),-,K2-,-& ),2O2K), 2̂-6),*+*6*23-7JN6/J *̂6) K)212K6,1*-6*K-/4/KK036/+-,6& 1,K011,+K,

2+O N1/612K6,O K/01-,> ()1/+*K),2O2K),2+O J036*N3,N1/81,--*_,K12+*23+,1_,N23-7 ,̂1,6),K)*,4K3*+*K23

J2+*4,-626*/+-*+ CW(P> @̀+/1J23*67/4*JJ0+/3/8*K*+O,Z,- 2̂-O,6,K6,O *+ & N26*,+6-2+O /+,N26*,+6 2̂-

2KK/JN2+*,O `7-7-6,J*K*JJ0+/3/8*KO*-,2-,>[),1,4/1,& 2̀+/1J23*67/4*JJ0+/3/8*K40+K6*/+ J*8)6N216*K*N26,*+ 6),

N26)/8,+,-*-/4CW(P>!)$%".(#)$(A (3*+*K23J2+*4,-626*/+-/4CW(P21,0-02337O*_,1-*4*,O& N216376)*K;,+,O 2+O

,+)2+K,O O012J26,1/+ aUC*-6),-N,K*4*K12O*/3/8*K23-*8+ /46)*-O*-,2-,>[),O*28+/-*- /̂03O O,N,+O /+ 6),

N26)/3/8*K23,Z2J*+26*/+ /4O012J26,1>

AA;-' <)+1(!CO*/N26)*K' W7N,161/N)*KK12+*23N2K)7J,+*+8*6*-' W,2O2K),

AA特发性肥厚性硬脑膜炎 # *O*/N26)*K)7N,1G

61/N)*KK12+*23N2K)7J,+*+8*6*-&CW(P$是一种罕见

的中枢神经系统慢性无菌性炎性疾病% 硬脑

膜和#或$硬脊膜的纤维性增生&引起神经系统

进行性损害% 肥厚性硬脑膜炎病因复杂多样&

分为特发性与继发性% 原因不明者称为特发

性&其症状的复杂性和隐匿性造成临床上诊断

困难&极易漏诊和误诊&而且治疗效果欠佳&容

易复发和迁延不愈%

=>病例报告

我科 $%%# R$%!! 年收治的 # 例 CW(P患

者均以头痛就诊&专科检查示多组脑神经受

累&术前影像资料均显示病变区域硬脑膜明显

增厚并强化&免疫学指标呈不同程度异常%

病例 ! &男& HH 岁% 既往患慢性化脓性中

耳炎 # 年余&伴左耳鸣(听力进行性下降% 影

像学检查示左岩尖周围(海绵窦及小脑幕(斜

坡局部硬脑膜显著增厚强化% 免疫学检查示!

(反应蛋白 !>&$ J8EO3&免疫球蛋白 C8S(C8@(
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C8a进行性增高% 入院后予地塞米松等对症治

疗后疼痛稍减轻&经行左乳突根治术及左岩尖

部病变清除术&术后继续地塞米松及曲马多对

症治疗&病理回报符合 CW(P% 术后 $H O 行左

枕大神经(枕小神经阻滞&疼痛仍无明显缓解%

术后头颅 aUC显示!轴位 [!YC桥前池(左侧

桥小脑角池局部硬脑膜增厚较术前减轻&仍可

见强化% 左侧小脑幕可见片状增强%

病例 $ &男& H' 岁% 乳突根治术后 $ 个月

U/J̀,18试验(指鼻试验(行走试验 # c$入院%

头颅 aUC示左额(颞(顶部脑膜增厚明显强化&

颞部脑膜(左小脑幕为甚&考虑 CW(P% 入院后

经予微创神经镇痛介入术治疗后头痛明显缓

解&术后 $ 个月抗 @?(@GN 抗体# c$ &以 )急进

性肾小球肾炎&@?(@抗体相关性血管炎 * &转

入肾内科治疗&治疗无效死亡%

病例 & &男&&& 岁% 因头痛 $ 年加重 M 个月

伴视力下降入院% 曾于当地医院营养神经及

对症治疗&无好转&颞肌活检示纤维(脂肪及肌

肉组织慢性炎症&伴纤维组织增生(部分胶原

化% 入院后行头颅 aUC示!左额颞部硬脑膜及

小脑幕明显增厚&左海绵窦(眼球后部软组织

信号异常&明显强化 #图 ! $ % 内镜下行经鼻腔

颅底病变清除术及左侧视神经减压术% 病理

检查示!硬脑膜增厚&粗纤维增生明显&大量淋

巴细 胞( 浆 细 胞 浸 润& 细 胞 表 达 (BD"2&

(B#HU% &(B!&' &符合非特异性硬脑膜炎表

现% 术后给予口服强的松及环磷酰胺治疗&

!# O后左侧偏头痛消失&左眼视力(左耳听力较

前好转&张口受限(面颊麻木感较前减轻% 复

查头颅 aUC示增厚的硬脑膜较术前明显变薄

#图 $ $ %

图 =>病例 & 术前头颅 aUCA左额颞部硬脑膜及小脑

幕明显增厚 &左海绵窦 (眼球后部软组织信号异常 %

图 ?>病例 & 术后头颅 aUCA增厚的硬膜较术前明显

变薄

AA病例 # &女&H" 岁% 因头痛伴
"

(

!

脑神经

受累入院&!% 年前患肺结核&神经内科予抗生

素及抗结核治疗&头痛均无明显缓解&考虑 CWG

(P(慢性鼻窦炎转入我科% 行头颅 aUC示!双

额(颞部硬脑膜不均匀增厚强化&左侧颞部硬

脑膜下梭形异常信号&左上颌窦(双筛(额(蝶

窦黏膜明显增厚% 免疫学检查示!抗核抗体(

抗 ::@抗体(风疹病毒(巨细胞病毒(单纯疱疹

病毒 C8S阳性&血沉升高% 行内镜下全组鼻窦

开放及颅底探查术&病理示慢性炎细胞浸润%

术后 & O 头痛缓解&视力恢复至 !>H 米左右人

影&复视消失% 复查头颅 aUC双侧额(颞部脑

膜增厚程度明显减轻%

?>讨论

?>=>临床特点

慢性头痛和多组脑神经麻痹是 CW(P患者

最常见的临床表现+!G&,

% 任何年龄均可发病&

以中老年居多% 有学者+$,对 !$ 例患者进行分

析&发现起病年龄最小者为 &' 岁&最大'' 岁&

男女均可发病&主要临床表现为头痛 # !! 例 $ (

视力下降 # D 例 $ (其他脑神经受累 # # 例 $ (共

济失调# $ 例$ (癫痫发作# ! 例$ %

本组病例中头痛均为首发症状&隐匿起病&

反复发作或迁延不愈&伴多组脑神经麻痹症

状% 尚有文献报道出现癫痫发作等神经系统

受损的表现%
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病变引起颅内硬脑膜弥散性或局灶性损害

硬脑膜炎&从而导致头痛&少数可由伴发的脑

水肿或脑积水引起% 脑神经麻痹则主要由于

肥厚的硬脑膜压迫(包裹和局部缺血等所致%

若局部硬脑膜明显肥厚引起脑实质受压即可

表现为癫痫发作或肢体瘫痪&也可出现共济失

调(意向性震颤等小脑受损表现+$,

%

?>?>发病机制

发病机制目前仍不清楚&本组病例 $ 术后

$ 个月确诊为 @?(@抗体相关性血管炎&病例 !

和病例 # 免疫指标异常&考虑本病与自身免疫

功能异常有关% 国内外文献亦有 CW(P合并免

疫异常相关疾病的报道&且大部分患者应用免

疫抑制剂治疗有效+#,

% 病理学表现为非特异

性硬脑膜慢性(进行性炎症反应&而病原菌检

测多呈阴性% 因此有不少学者认为 CW(P存在

共同的自身免疫机制%

?>@>影像学特征

局部病灶多位于大脑镰(小脑幕(鞍旁和海

绵窦% 颅底区(天幕及大脑镰多部位硬脑膜受

累&呈条带状或斑块状增厚' 肥厚的硬脑膜

[!YC呈等(略低信号& [$YC呈明显低信号&

部分病例蛛网膜侧的硬脑膜尚可见高信号'增

强后明显强化&一般以硬脑膜的蛛网膜侧强化

最明显% 部分患者在邻近的脑白质有长的局

部病灶'部分患者同侧鼻窦或乳突存在炎性改

变% 糖皮质激素治疗后复查&可见病变硬脑膜

变薄&范围缩小&强化减轻&邻近脑白质病灶范

围缩小或完全消失+H,

%

?>A>病理学特征

硬脑膜纤维组织明显增生&呈同心圆排列&

可见玻璃样变或干酪样坏死&同时伴以淋巴细

胞(浆细胞和纤维母细胞为主的炎性细胞浸

润&若存在肉芽肿或血管炎则为其组织病理学

的特征性表现+MGD,

%

?>B>治疗方式

CW(P治疗采用综合治疗&因考虑与自身免

疫有关&目前多采用皮质类固醇激素及免疫抑

制剂治疗+'G",

% 当脑膜增厚引起压迫症状时则

需手术治疗进行局部减压并预防炎症的进一

步发展及蔓延%

药物治疗皮质类固醇激素常选用甲基强的

松龙(地塞米松或氢化可的松冲击治疗后逐渐

减量&采用大剂量激素冲击后辅以长时间的免

疫抑制剂治疗可取得满意的临床疗效及影像

学改善% 皮质类固醇激素治疗后病程可有多

种转归!持续缓解(非皮质类固醇依赖性复发

及皮质类固醇依赖性复发% 经抗生素&激素等

治疗后临床症状和影像学表现均有不同程度

改善&经数月至数年门诊随诊&治疗效果良好&

复发者再次给予激素治疗亦有效%

选择免疫抑制剂治疗时&可用的药物有环

磷酰胺(甲氨蝶呤等+"G!%,

&但副作用较明显% 有

学者认为皮质类固醇治疗虽然有效&但易复

发&且易形成依赖% 经大剂量激素冲击治疗后

辅以长时间的免疫抑制剂治疗&则取得满意的

临床及影像学效果% 也有部分患者应用两种

药物效果均不好&认为其存在不同发病机制%

硬脑膜局部或弥漫性肥厚明显且已出现脑

实质或神经受压症状&多需手术治疗% 手术采

用不同部位的减压术&如视神经受损可行视神

经减压术&同时切除局灶性增厚的硬脑膜% 其

他治疗尚有采用脱水#如甘油$等非特异疗法(

淋巴细胞去除法或放射治疗的报道&但由于相

关资料太少&疗效尚不确定%

?>D>预后情况

多数病例经外科及药物治疗临床及影像学

表现明显缓解&且可长时间病情稳定&但症状

完全恢复较困难% 遗留神经障碍的程度与治

疗前病程呈正相关+",

% 少数患者未经治疗病

情可以保持稳定&甚至自然缓解'有些患者虽

经上述治疗&症状仍进行性加重&最终死亡%

临床上见到原因不明的多组颅神经受累(

头痛&呈慢性炎症性经过者&应怀疑 CW(P&并

辅以影像学检查&一般诊断不难% 类似的临床

表现还应作好鉴别诊断% 慢性频繁头痛&尤其

是慢性偏头痛是该病患者最常见的头痛特点%

因此在难治性慢性头痛的鉴别诊断中应考虑

到该病的可能&以防漏诊&给予及时有效的治

疗&改善患者预后%
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