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瘤样 脱 髓 鞘 病 变（ｔｕｍｅｆａｃｔｉｖｅ　ｄｅｍｙｌｉｎａｔｉｎｇ
ｌｅｓｉｏｎｓ，ＴＤＬｓ）［１－３］，既 往 也 称 瘤 样 炎 性 脱 髓 鞘 病

（ｔｕｍｏｒ－ｌｉｋｅ　ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ　ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ　ｄｉｓｅａｓｅ，

ＴＩＤＤ）［４－５］，或 脱 髓 鞘 假 瘤（ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ　ｐｓｅｕｄｏ－
ｔｕｍｏｒ，ＤＰＴ）［６］，是中枢神经系统（ｃｅｎｔｒａｌ　ｎｅｒｖｏｕｓ
ｓｙｓｔｅｍ，ＣＮＳ）一种相对特 殊 类 型 的 免 疫 介 导 的 炎

性 脱 髓 鞘 病 变［７］，绝 大 多 数 为 脑 内 病 变，脊 髓

ＴＤＬｓ鲜有报道。影像所见病变体积较大，多伴周

边水肿，且具有占位效 应，或／和 ＭＲＩ增 强 影 像 改

变，易与脑肿瘤相混淆［８－９］，因此得名。

Ｋｅｐｅｓ等［１０］报道 了３１例 经 病 理 证 实 的 脑 内

ＴＤＬｓ，推测其是介于多发性硬化（ＭＳ）与感染或疫

苗接种后播散性 脑 脊 髓 炎（ｄｉｓｓｅｍｉｎａｔｅｄ　ｅｎｃｅｐｈａ－
ｌｏｍｙｅｌｉｔｉｓ，ＤＥＭ）之间的一种独立疾病实体。近年

研究认为ＴＤＬｓ与 ＭＳ、Ｂａｌｏ病、ＤＥＭ 等发病机制

类似，在临床上部分有交叉，可能是一种相对独立

的疾病实体［２，１１－１２］。
尽管脑活检是诊断ＴＤＬｓ的金标准，但有其局

限性：（１）因患者恐惧心理或医院条件所限，脑活检

难以广泛开展；（２）当ＴＤＬｓ病理不典型时，如伴有

胶质细胞过度增殖表现或假性异型性，易与脑胶质

瘤相混淆［１３］；（３）活 检 术 前 使 用 糖 皮 质 激 素（以 下

简称“激素”）可 导 致 原 发 性 中 枢 神 经 系 统 淋 巴 瘤

（ｐｒｉｍａｒｙ　ｃｅｎｔｒａｌ　ｎｅｒｖｏｕｓ　ｓｙｓｔｅｍ　ｌｙｍｐｈｏｍａｓ，

ＰＣＮＳＬ）病变组织失去典型淋巴瘤病理结构，且病

变边 缘 常 伴 反 应 性 Ｔ 细 胞 增 多，易 被 误 诊 为

ＴＤＬｓ；（４）当脑活检取材少或定位不够精确时，缺

乏典型病理改变，难以确诊［１４］，需再次活检。
目前，对ＴＤＬｓ诊断仍主要依靠临床与影像特

点，国内外 尚 缺 乏 ＴＤＬｓ相 关 诊 断 标 准 或 专 家 共

识，部分患者误诊“肿瘤”而行手术切除或伽玛刀治

疗情况［１５－１６］。近 年 来，国 内 ＴＤＬｓ临 床 研 究 进 展

迅速，诊断经 验 日 趋 成 熟。为 此，由 中 华 医 学 会

神经病学分会神 经 免 疫 学 组、中 国 免 疫 学 会 神 经

免疫学分会、全军 神 经 内 科 专 业 委 员 会 神 经 免 疫

学组专家及部分 影 像 学、病 理 学 专 家 共 同 讨 论 并

经多次修订，在查 阅 国 内 外 大 量 相 关 参 考 文 献 的

基础上最终形成 了《中 枢 神 经 系 统 瘤 样 脱 髓 鞘 病

变诊疗 指 南》，其 目 的 在 于 为 广 大 医 务 工 作 者 在

鉴别与诊断 疑 似 ＴＤＬｓ患 者 时 提 供 指 导，使 诊 疗

过程更加规范，特 别 是 为 没 有 条 件 开 展 脑 活 检 或

家属不愿意行脑 活 检 的 患 者 提 供 诊 疗 参 考，其 临

床指导意义更加突出。

１　临床特点

１．１　发病特点　ＴＤＬｓ的发病率及患病率等流行

病学资料缺如。急性或亚急性起病居多，少数慢性

起病，鲜有前驱感染症候，个别发病前有疫苗接种

及感冒受凉史［２］。男女患者比例基本相当，各年龄

段均可发 病，以 中 青 年 为 多［２，７，１７］。国 内 报 道 的 平

均发病年龄约３５岁［２］，国外有些报道其发 病 年 龄

稍大，如Ｋｉｍ等报道的１５例ＴＤＬｓ患者平均发病

年龄为４２岁［９］。

１．２　自然病程　早期有学者提出ＴＤＬｓ或为介于

ＭＳ与ＤＥＭ的中间类型［１８］。儿童期ＤＥＭ可伴有

ＴＤＬｓ［１９］。Ｐｏｓｅｒ等认为ＴＤＬｓ是 ＭＳ的一种变异

类型，这与Ｌｏｌｅｋｈａ等看法相似［２０］。近年来，国内

外临床研究发现，大多数ＴＤＬｓ为单次 病 程，少 数

可 向 复 发－缓 解 型 ＭＳ（ｒｅｌａｐｓｉｎｇ　ｒｅｍｉｔｔｉｎｇ　ＭＳ，

ＲＲＭＳ）转化［２，１７］，或再次以ＴＤＬｓ形式复发，极少

数可与视神经脊髓炎谱系 疾 病（ｎｅｕｒｏｍｙｅｌｉｔｉｓ　ｏｐ－
ｔｉｃａ　ｓｐｅｃｔｒｕｍ　ｄｉｓｏｒｄｅｒｓ，ＮＭＯＳＤ）重叠［２，１２，２１－２３］。

１．３　临床症候　绝大多数患者ＴＤＬｓ脑内受累，
少数脊髓也可受累。与脑胶质瘤相比，多数ＴＤＬｓ
临床症候相 对 较 显 著，少 数 亦 可 表 现 为 影 像 病 灶

大、临 床 症 候 相 对 较 轻 的 特 点，与 胶 质 瘤 类 似。

ＴＤＬｓ以 头 痛、言 语 不 清、肢 体 力 弱 起 病 多 见。部
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分患者早期可仅表现为记忆力下降、反应迟钝、淡

漠等精神认知障碍症候，易被患者及家属忽视。随

病情进展，症状可逐渐增多或加重，也可有视力下

降［２４］。ＴＤＬｓ的临床症候主要取决 于 病 变 累 及 的

部位及范围，活动期症状可逐渐增多或加重，但很

少 仅 表 现 癫 痫 发 作（在 脑 胶 质 瘤 中 多 见）。当

ＴＤＬｓ病变较弥 漫 或 多 发 时，可 影 响 认 知 功 能，部

分出现尿便障碍。

ＴＤＬｓ以白质受累为主，还可累及皮层及皮层

下白质。病灶可为单发或多发，病变双侧受累较为

常见［２，１４］，极少数可同时累及脊髓。累及额叶最为

多见，其次为颞叶、顶叶，基底节区与胼胝体及半卵

圆中心受累也较常见。

２　辅助检查

２．１　实验室检查　（１）脑脊液（ＣＳＦ）相关检查：颅

压多数正常，少数轻度增高，多数患者ＣＳＦ蛋白水

平正常，少数轻、中度增高，细胞数多为正常。个别

患者ＣＳＦ的寡克隆区带（ｏｌｉｇｏｃｌｏｎａｌ　ｂａｎｄ，ＯＢ）呈

弱阳性或阳性。部分患者的髓鞘碱性蛋白（ｍｙｅｌｉｎ
ｂａｓｉｃ　ｐｒｏｔｅｉｎ，ＭＢＰ）或ＩｇＧ 合 成 率 不 同 程 度 增

高［２］。若动态 观 察 ＯＢ持 续 呈 阳 性，要 注 意 其 向

ＭＳ转化之 可 能。（２）血 清 学 免 疫 相 关 检 查：极 少

数ＴＤＬｓ与ＮＭＯＳＤ重 叠［２，１２，２１－２３］，其 血 清 水 通 道

蛋白４（ａｑｕａｐｏｒｉｎ　４，ＡＱＰ４）抗体阳性；伴有可提取

核抗原（ｅｘｔｒａｃｔａｂｌｅ　ｎｕｃｌｅａｒ　ａｎｔｉｇｅｎ，ＥＮＡ）部分抗

体阳性者更易复发。

２．２　电生理学检查　对于ＴＤＬｓ的诊断价值并不

显著，但可利用视觉、脑干诱发电位或体感诱发电位

检查结果作为确定疾病受累部位及范围的亚临床

证据。

２．３　影像学检查　按ＴＤＬｓ的影像学形态特点、
病灶形态可将ＴＤＬｓ分为以下３型［２，２５－２６］：（１）弥漫

浸润 样 病 灶（ｄｉｆｆｕｓｅ　ｉｎｆｉｌｔｒａｔｉｎｇ　ｌｅｓｉｏｎｓ，图１Ａ、

１Ｂ）：Ｔ２ＷＩ像 显 示 病 灶 边 界 不 清，可 呈 不 均 匀 强

化，弥 漫 浸 润 样 生 长；（２）环 样 病 灶（ｒｉｎｇ－ｌｉｋｅ　ｌｅ－
ｓｉｏｎｓ）：病灶 形 态 为 圆 形 或 类 圆 形，可 呈 闭 合 环 形

及开环形强化（图１Ｃ）；（３）大囊样病灶（ｍｅｇａｃｙｓｔｉｃ
ｌｅｓｉｏｎ，图１Ｄ）：Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ像 病 灶 均 呈 高 信 号，
边界非常清楚，可呈环形强化。此型较为少见。

２．３．１　头颅ＣＴ检查：ＣＴ平扫 检 查 显 示，绝 大 多

数为边界较清楚的低密度影（图２Ａ），个别可为等

密度（图３Ｂ），ＣＴ强化多不显著［２，１４，１７，２７］。

２．３．２　头颅 ＭＲＩ检查：（１）头颅 ＭＲＩ平扫：ＭＲＩ
检查 显 示 的 ＴＤＬｓ病 灶 一 般 较 ＣＴ 显 示 的 范 围

大［２８］，水 肿 也 更 明 显，Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ像 多 为 高 信

号［４］，７０％～１００％的患者Ｔ２ＷＩ像为高信号，边界

较清 楚，部 分 伴 Ｔ２低 信 号 边 缘［２，２６，２９］（图４Ａ）。

ＴＤＬｓ多有占位 效 应（图１Ａ、２Ｂ、２Ｃ、３Ａ），但 多 不

及脑肿瘤 明 显，病 灶 周 围 多 可 见 水 肿 带［２７，３０］。急

性或亚急性期，以细胞源性水肿为主，弥散加权成

像（ｄｉｆｆｕｓｉｏｎ　ｗｅｉｇｈｔｅｄ　ｉｍａｇｉｎｇ，ＤＷＩ）多 为 高 信

号［７］（图４Ｂ），经激素规范治疗后，病灶多在数周内

逐渐缩小或消散。
（２）ＭＲＩ增强扫描：因血－脑屏障的破坏，ＴＤＬｓ

在急性期与亚急性期钆喷酸葡胺（Ｇｄ－ＤＴＰＡ）增强

检查结果表现为结节样、闭合环样、开环样、火焰状

等不同形式的强化［３１－３３］。其 中“开 环 样”强 化（也

　　注：ＴＤＬｓ：瘤样脱髓鞘病变，图２～８同

　　图 １　３种不同形态学类型ＴＤＬｓ影像学表现：Ａ、Ｂ：浸润型ＴＤＬｓ，病 例１轴 位Ｔ２ＷＩ检 查 示 右 侧 额 叶 皮 层 下 团 块 状 长Ｔ２异 常 信

号，占位效应明显，病灶周围指压状水肿显著（箭头所示，Ａ），矢状位Ｔ１ＷＩ增强扫描检查示右侧病灶呈多发线状以及结节样强化，病灶内

扩张的静脉血管呈长轴垂直于侧脑室的“梳齿状”强化（箭头所示，Ｂ）；Ｃ：环样ＴＤＬｓ，病例２矢状位Ｔ１ＷＩ增强扫描检查示右侧顶叶病灶

呈“开环样”强化（箭头所示）；Ｄ：大囊样ＴＤＬｓ，病例３轴位Ｔ２ＷＩ检查示右侧丘脑类圆形囊样长Ｔ２病灶（箭头所示），周边低信号边缘及

水肿带
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　　图 ２　ＴＤＬｓ（病例４）头颅轴位ＣＴ检查示双侧半卵圆中心弥漫性大片状低密度影（箭头所示，Ａ）；轴位ＦＬＡＩＲ　Ｔ２ＷＩ检查示右侧半

卵圆中心大片状高信号，左侧半卵圆中心散在多发斑片状高信号（箭头所示，Ｂ）；矢状位Ｔ２ＷＩ检查示右侧大脑半球大片状高信号（箭 头

所示，Ｃ）；矢状位Ｔ１ＷＩ增强检查示垂直于侧脑室的“梳齿样”强化（箭头所示，Ｄ）

　　注：ＰＣＮＳＬ：原发性中枢神经系统淋巴瘤，图４、９同

　　图 ３　ＴＤＬｓ（病例５）患者头颅轴位 ＭＲＩ检查示双侧额叶大片蝶形Ｔ２高信号（Ａ），头颅轴位ＣＴ检查示中心小片状等密度影（箭头

所示，Ｂ）；胼胝体间变型星形细胞廇Ⅲ级（病例６）头颅轴位ＣＴ检查示胼胝体压部及与之毗邻的双侧顶枕交界区可见弥漫性高密度影（箭

头所示，Ｃ）；ＰＣＮＳＬ（弥漫大Ｂ淋巴瘤，病例７）头颅轴位ＣＴ检查示左侧基底节区“肾形”高密度病灶（箭头所示，Ｄ）

　　图 ４　ＴＤＬｓ（病例８）患者轴位Ｔ２ＷＩ检查示多发类圆形Ｔ２高信号，呈“煎蛋样”（箭头所示，Ａ）；ＤＷＩ检查显示（病例９）双侧侧脑室

旁病灶弥散受限，表现为ＤＷＩ高信号，左侧为环形弥散受限（箭头所示，Ｂ）；ＰＣＮＳＬ患者（病例１０）头颅ＤＷＩ检查示胼胝体压部弥漫性高

信号（Ｃ）；间变型星形细胞瘤Ⅲ级患者（病例１１）头颅ＤＷＩ检查示右侧额叶病灶中心呈片状低信号（白箭头所示，Ｄ），周 边 弥 漫 性 高 信 号

（黑箭头所示，Ｄ）

有称“Ｃ”形强化，图５Ａ）最具特征［３，７，１３，３０，３４－３６］，即周

边不连续的半环或开环形强化。另外，部分ＴＤＬｓ
ＭＲＩ增 强 扫 描 可 见 垂 直 于 脑 室 的 扩 张 的 静 脉

影［２９，３７］，呈“梳齿样”结构（图１Ｂ、２Ｄ），急性期与亚

急性期多见，该特点对于ＴＤＬｓ的诊断具有一定特

异性，脑肿瘤一般无此特点［２］。

国内 一 项６０例 ＴＤＬｓ大 样 本 研 究 结 果 表

明［２］，ＴＤＬｓ的 ＭＲＩ增 强 扫 描 的 病 灶 形 态 可 随

ＴＤＬｓ临床病程按一定规律演变：（１）急性期（起病

≤３周）［３８］，以斑片状或结节状强 化 为 主（图５Ｃ）；
（２）亚急性期（起病４～６周，图５Ｄ），则逐步演变为

“开环样”、“闭合环样”或“花环样”，同时也可合并
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　　图 ５　ＴＤＬｓ患者（病例１２，发病２２ｄ）头颅冠状位Ｔ１ＷＩ增强检查示左右额叶皮层下病灶分别呈“闭合环形”及“开环样”强化，其中

后者缺口朝向皮层方向，部分呈斑片状及结节样强化（箭头所示，Ａ）；轴位Ｔ２ＷＩ检查示（病例１３，发病３０ｄ）双侧侧脑室额角及枕叶多发

“云片状”Ｔ２高信号，左侧病灶较大，周边低信号边缘（箭头所示，Ｂ）；冠状位Ｔ１ＷＩ增强检查（发病１０ｄ）示双侧侧脑室额角旁斑片状强化

（箭头所示，Ｃ）；矢状位Ｔ１ＷＩ增强检查（发病３０ｄ）示右侧侧脑室额角及枕叶病灶呈“Ｃ”形强化，前者缺口朝向侧脑室，后者缺口朝向皮层

（箭头所示，Ｄ）

　　Ｃｈｏ：胆碱；Ｃｒ：肌酐；ＮＡＡ：Ｎ－乙酰天门冬氨酸；Ｌａｃ：乳酸；Ｌｉｐ：脂质

　　图 ６　ＴＤＬｓ患者（病例１４）１　Ｈ－ＭＲＳ检查显示：病灶定位区Ｃｈｏ峰显著升高，ＮＡＡ峰轻度降低，Ｃｈｏ／ＮＡＡ＝１．２８，Ｌａｃ峰显著升高

（ＴＥ＝１４４）（Ａ）；间变型星形细胞瘤Ⅲ级（病例１５）１　Ｈ－ＭＲＳ检查显示：Ｃｈｏ峰显著升高，ＮＡＡ峰显著降低，Ｃｈｏ／ＮＡＡ＝３．７２，可见Ｌａｃ峰

（Ｂ）；ＰＣＮＳＬ（弥漫大Ｂ淋巴瘤，病例１６）１　Ｈ－ＭＲＳ检查显示：Ｃｈｏ峰显著升高，Ｃｈｏ／Ｃｒ＝８．０，ＮＡＡ峰大致正常，可见高大的Ｌｉｐ峰（Ｃ）

斑片状强化；（３）慢性期（起病≥７周），除仍可表现

为开环或闭合环形，原有增强信号逐渐变淡呈斑片

状或消失。
（３）磁共振波谱（ｍａｇｎｅｔｉｃ　ｒｅｓｏｎａｎｃｅ　ｓｐｅｃｔｒｏｓｃｏ－

ｐｙ，ＭＲＳ）：ＭＲＳ可 反 映 病 变 组 织 的 代 谢 情 况，对

ＴＤＬｓ与脑胶质瘤与ＰＣＮＳＬ的鉴别具有一定的临床

价值［３９－４０］。ＴＤＬｓ的 ＭＲＳ主 要 表 现［４１－４２］为：胆 碱

（Ｃｈｏ）峰升高、Ｎ－乙酰天门冬氨酸（ＮＡＡ）峰降低，部分

还伴有一定程度乳酸（Ｌａｃ）峰升高（图６Ａ），尽管脑肿

瘤也有类似表现，但后者Ｃｈｏ峰升高、ＮＡＡ降低程度

更为显著，一般Ｃｈｏ／ＮＡＡ多≥２。
（４）灌 注 加 权 成 像 （ｐｅｒｆｕｓｉｏｎ　ｗｅｉｇｈｔｅｄ

ｉｍａｇｉｎｇ，ＰＷＩ）：可用来评价病灶内的血流灌注情

况［３９－４３］，主要有需静脉团注外源性对比剂（如 Ｇｄ－
ＤＴＰＡ）的动态磁敏感对比增强（ｄｙｎａｍｉｃ　ｓｕｓｃｅｐｔｉ－

ｂｉｌｉｔｙ　ｃｏｎｔｒａｓｔ－ｅｎｈａｎｃｅｄ，ＤＳＣ）方法和 完 全 无 创 的

动脉自旋 标 记（ａｒｔｅｒｉａｌ　ｓｐｉｎ　ｌａｂｅｌｉｎｇ，ＡＳＬ）方 法。
胶质瘤新生血管多，往往呈高灌注［２４］，而ＴＤＬｓ一

般不出现高灌注表现（图７）。

３　病理学

３．１　病理学 特 征　ＴＤＬｓ病 变 以 白 质 受 累 为 主，
还可累及 皮 层 及 皮 层 下 白 质［４４］（图１Ａ）。其 病 理

学特征［１３，２８，４５－４８］如下：（１）苏木精伊红染色（ｈａｅｍａ－
ｔｏｘｙｌｉｎ－ｅｏｓｉｎ　ｓｔａｉｎｉｎｇ，ＨＥ）和髓鞘染色显示病变

区域组织结构破坏，髓鞘脱失；（２）轴索染色和免疫

组织化学标记神经丝蛋白可显示髓鞘脱失区域轴

索相对 保 留；（３）ＨＥ染 色 和 免 疫 组 织 化 学 标 记

ＣＤ６８可显示 病 变 区 域 内 有 大 量 吞 噬 髓 鞘 碎 片 的

格子细胞，在急 性 期 应 用 快 蓝（Ｌｕｘｏｌ　ｆａｓｔ　ｂｌｕｅ）髓
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　　注：动脉自旋标记

　　图 ７　胶质母细胞瘤（病例１７）患者轴位Ｔ１ＷＩ增强检查示：左侧顶针交界皮层可见结节样强化病灶（箭头所示，Ａ），在ＡＳＬ像呈高

灌注（箭头所示，Ｂ）；ＴＤＬｓ患者（病例１８）轴位ＦＬＡＩＲ　Ｔ２ＷＩ像检查示双侧额叶皮层下及侧脑室旁白质可见大片融合蝶形病灶，累及胼胝

体膝部（箭头所示，Ｃ），ＡＳＬ像显示双侧病灶处灌注无明显增高（Ｄ）

鞘染色可 见 胞 质 内 充 满 蓝 染 的 髓 鞘 碎 片；（４）病

变区域及周围组织内可见血管周围“套袖样”淋巴

细胞浸润，渗出细胞以Ｔ淋巴细胞为主；（５）ＨＥ染

色 和 免 疫 组 织 化 学 标 记 胶 质 纤 维 酸 性 蛋 白

（ＧＦＡＰ）检查结果显示，病变组织内不同程度反应

性增 生 的 星 形 胶 质 细 胞，其 胞 质 丰 富，核 常 偏 位，

ＧＦＡＰ或 Ｈｏｌｚｅｒ染色还可见突起多呈星芒状；（６）
多数患者病变组织中可见散在分布的Ｃｒｅｕｔｚｆｅｕｌｄｔ
细胞（怪异的肥胖型星形细胞）［１７］，其特征为：胞浆

丰富、淡染，核膜消失，染色质变为不规则染色体形

式，称之为“流产型核分裂”，易误诊为胶质瘤，该细

胞对ＴＤＬｓ的诊断虽不具有特异性，但结合其他改

变高度提示该病诊断。（７）ＴＤＬｓ的病理学改变也

会随病程 而 发 生 相 应 变 化［４９］。病 程 急 性 期（起 病

≤３周）病理表现符合病理上的急性活动期改 变：
病灶处于显著的炎性反应阶段，髓鞘大量脱失，轴

索可见不同程度肿胀损伤。亚急性期（起病４～６
周）病理符合慢性活动期病理改变：病灶边缘清晰，
轴索相对保留，含有髓鞘降解物的巨噬细胞呈放射

状聚集在病灶边缘。病程慢性期（起病≥７周）病

理以阴燃性活动期或非活动期表现为主：病灶髓鞘

部分再生。病灶中心为非活动性者，炎性细胞数很

少，周围环绕巨噬细胞和小胶质细胞，但这些细胞

内几乎不含有髓鞘降解物。非活动期主要表现为

病灶中髓鞘脱失区逐渐修复。不同时期病理改变

可同时存在。

３．２　ＴＤＬｓ病 理 诊 断 常 用 染 色 技 术　（１）常 规 染

色方法：ＨＥ染 色 可 显 示 组 织 或 细 胞 的 形 态 学 特

点，为冷冻切片与石蜡切片的常规染色方法；（２）快
蓝染色法：可显示正常髓鞘，常需要在完成染色后

进行ＨＥ复染，以便显示髓鞘脱失在组织中的分布

与定 位；（３）Ｂｏｄｉａｎ蛋 白 银 染 色 法：可 显 示 神 经 细

胞、神经元纤维、轴突、树突，常用快蓝进行复染，以
更好显示髓鞘脱失区域轴索相对保留这一病理特

点；（４）Ｈｏｌｚｅｒ星 形 细 胞 染 色 法：可 显 示 反 应 性 增

生的星形细胞星芒状突起；（５）免疫组织化学标记：

ＣＤ６８可显示吞噬细胞，ＣＤ３可显示Ｔ淋巴细胞，

ＧＦＡＰ可显示反应性增生的星形细胞。
注意事项：（１）有时脑活检病理检查具有一定

局限性，部分脑肿瘤患者因病理缺乏典型表现而易

被误诊为ＴＤＬｓ，而 在 随 访 中 发 现 病 情 加 重，经 再

次或多次手术确诊。因此，对于病理或影像表现不

典型患者，临床与影像的随访尤为重要。（２）国内

外研究表明，脑活检前激素的应用是脑活检病理结

果不典型的常见因素之一，特别是针对ＰＣＮＳＬ，活
检前应避 免 使 用 激 素［５０］。（３）取 材 部 位 也 是 影 响

脑活检病理结果的重要因素之一，不要选择病变中

心，而应选择 ＭＲＩ上强化显著的病变部位，一定程

度可反映出局部的免疫活动性。

４　诊断标准

４．１　基本标准　
（１）临床症候持续＞２４ｈ，在 一 定 时 间 内 进 行

性加重，有或无神经功能缺损［５１］。
（２）头颅 ＭＲＩ（场强１．５Ｔ以 上）检 查 示：颅 内

单发或多发病灶，至少有一个病灶具有轻中度占位

效应，有或无 不 同 程 度 水 肿 带，且 病 灶 最 长 径≥２
ｃｍ［２，８，３１，３８］。占位效 应 程 度 分 级 为［２９］：１）轻 度：脑

沟消失；２）中度：脑室受压；３）重度：中线移位，或出

现钩 回 疝、大 脑 镰 下 疝。病 灶 周 围 水 肿 程 度 分

级［２９］：１）轻度：水肿带＜１ｃｍ；２）中度：水肿带１～
３ｃｍ；３）重度：水肿带＞３ｃｍ。
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（３）病灶主体以脑白质为主［１５，３２，３３］。
（４）头 颅 ＣＴ 平 扫 示 病 灶 为 低 密 度 或 稍 等

密度［３２，５２］。
（５）患者的临床症候、实验室及影像学指标难

以用其他颅内占位性疾病更好地解释。

４．２　支持指标　
（１）临床 症 候 学［２，１５，５３－５４］：符 合 下 列３条 即 可：

１）中青年起病；２）急性、亚急性起病；３）头痛起病；

４）病情严重程度与影像学平行对应（部分感染性疾

病临床症候相对于影像学过重，而脑胶质瘤等临床

症候少，病情相对于影像学明显较轻）。
（２）常规实验室指标［２］：符合下列３条即可：１）

颅内 压 正 常 或 轻 中 度 增 高（一 般≤２４０ｍｍＨ２Ｏ，

１ｍｍＨ２Ｏ＝９．８０７Ｐａ）；２）ＣＳＦ细胞数正常或轻度

增多（一般≤５０个／ｍｍ３）；３）ＣＳＦ蛋白水平正常或

轻、中度增 高（一 般≤１０００ｍｇ／Ｌ）；４）ＣＳＦ－ＯＢ阳

性和／或 ＭＢＰ升高；５）血清ＡＱＰ４抗体阳性。
（３）普通影像学指标［２，７，１５，２６］，符合下列１条即

可：１）病灶单发或多发，且累积双侧半球，但非粟粒

性；２）病灶边界相对清楚（有时伴Ｔ２低信号边缘）。
（４）不同临床时期（＜３周、４～６周、≥７周）其

增强 ＭＲＩ特点按一定规律动态演变［２，８］：同一病灶

具有从“结节样”或“斑片样”强化向“环形”（或“开

环样”“花环样”“火焰状”）强化逐渐演变特点。
（５）病灶形态（增强 ＭＲＩ）呈环样结构，且须具

备以 下 特 征［２，１７，２５，５４－５６］：欠 连 续；有１个 或 数 个 缺

口；呈“开环样”“Ｃ形”“反Ｃ形”强化。
（６）“梳齿征”阳性：增强 ＭＲＩ检查示侧脑室旁

病灶内可见梳齿样排列的扩张静脉影［２，２５］。

４．３　警示指标出现以下指标，需慎重诊断ＴＤＬｓ
（１）临床特点具有以下情况之一：１）首次发病

年龄＞６０岁；２）隐袭起病，病程迁延＞１年；３）与影

像学相比，临床症候较少，病情较轻［８］；４）病程中出

现显著的脑膜 刺 激 征；５）病 程 中 出 现＞２４ｈ的 发

热，且用其他病因难以解释。
（２）以癫痫起病［２，８］。
（３）Ｔ１ＷＩ和／或 Ｔ２ＷＩ像 示 病 灶 边 界 模 糊

不清［８，３２］。
（４）病灶内显著出血、坏死；或ＤＷＩ像示病灶

呈低信号或混杂信号［８，５７－５９］。
（５）增强 ＭＲＩ显示病灶呈规则、壁 外 侧 光 滑、

闭合环形［８］。
（６）ＭＲＳ检 查 示 病 灶 内 感 兴 趣 区Ｃｈｏ／ＮＡＡ

≥２，或出现高大的Ｌｉｐ峰［８，３９，６０］。

（７）激素冲击治疗病情缓解后３个月内病情很

快复发加重。

４．４　排除指标　
（１）ＣＳＦ细胞学检查发现肿瘤细胞［６１］。
（２）头 颅ＣＴ检 查 示 病 灶 呈 高 密 度［９，５２］（除 外

钙化、出血性病变、海绵状血管畸形）。
（３）增 强 ＭＲＩ检 查 示：１）典 型 的 ＰＣＮＳＬ征

象［６２－６４］，如均匀团块状强化、缺口征、握拳征；２）典

型的脑 胶 质 瘤 征 象［８，５８］，如 脑 干 基 底 动 脉 包 绕 征

等；３）其他肿瘤或非肿瘤占位性疾病的典型征象。
（４）ＡＳＬ或ＰＷＩ检 查 显 示 病 灶 局 部 明 显 高

灌注［３９，４３］。
（５）ＰＥＴ－ＣＴ检查示病灶局部呈高代谢［６５－６６］。
（６）明确诊断非炎性脱髓鞘病变，如颅内肿瘤

性疾病、感染性疾病、血管炎等。

４．５　综合诊断标准　根据患者的临床症候、实验

室指标、影像学结果，结合上述各诊断指标以及病

理学活检结果，建议将ＴＤＬｓ的诊断级别分为以下

３个等级：
（１）病理确诊的ＴＤＬｓ：无排除指标，且脑活检

出现ＴＤＬｓ典型病理学改变。
（２）临床确诊的ＴＤＬｓ：同时具备以下几条：１）

无排除指标；２）符 合 所 有 基 本 标 准；３）至 少 符 合４
条支持指标；４）无警示指标。

（３）临床可能的ＴＤＬｓ：同时具备以下几条：１）
无排除指标；２）符 合 所 有 基 本 标 准；３）至 少 符 合４
条支持指标；４）有警示指标存在，需有支持指标对

冲平衡：①１个警示指标，必需至少有１个 支 持 指

标；②２个警示指标，必须有２个支持指标；③不允

许＞２个警示指标存在。

４．６　ＴＤＬｓ诊断治疗流程　见图８。

５　鉴别诊断

５．１　脑星形细胞瘤　（１）临床特点：脑星形细胞瘤

一般表现为 影 像 学 占 位 显 著 而 临 床 症 候 较 ＴＤＬｓ
相对轻的特点，可能与星形细胞瘤瘤细胞沿神经纤

维之间弥漫 生 长，很 少 破 坏 神 经 纤 维 及 神 经 元 有

关［８，３２］。约２５％的ＴＤＬｓ患者以头痛起病，易被误

诊为脑肿瘤；而 至 少２０％的 脑 星 形 细 胞 瘤 患 者 以

癫痫 起 病，ＴＤＬｓ则 少 有 癫 痫 起 病 的 报 道［８，３３］。
（２）头颅ＣＴ检查：超过半数脑 星 形 细 胞 瘤 病 灶 呈

高密度（图３Ｃ）或等密度，而９８％以上的ＴＤＬｓ均

为低密度灶，这对鉴别具有重大意义［５２］。（３）ＭＲＩ
平扫：与ＴＤＬｓ（图１Ａ、４Ａ）相比，脑星形细胞瘤Ｔ１ＷＩ
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　　注：Ｃ－ＡＮＣＡ：抗中性粒细胞胞浆抗体胞浆型；Ｐ－ＡＮＣＡ：抗中性粒细胞胞浆抗体核周型；ＥＮＡ：抗可溶性抗原；ＣＳＦ：脑脊液；ＯＢ：寡克隆区带；

ＡＱＰ４：水通道蛋白４；ＳＷＩ：磁共振磁敏感成像；ａ：按起病＜３周、４～６周、≥７周分别行头颅ＭＲＩ增强扫描；ｂ：见正文“４．５综合诊断标准”

　　图 ８　ＴＤＬｓ诊断治疗流程图

像以呈稍长或等信号为主，而Ｔ２ＷＩ像病灶边界多

模糊不清［８，５２］（图９Ａ），占位效应更为显著，有时尽

管病灶不大，却能观察到显著的灶周水肿及中线移

位；部分脑星形细胞瘤病变的ＤＷＩ信号多随时间

呈越来越高趋势，而对于高级别星形细胞瘤，若病

灶合并坏死、出血、囊变，则ＤＷＩ高信号的病灶内

可见低信号或混杂信号［８，５７－５９］（图４Ｄ），而ＴＤＬｓ的

ＤＷＩ信号仅会随病程逐渐变淡［５］；（４）ＭＲＩ增强扫

描：脑星形 细 胞 瘤 随 不 同 病 理 学 分 型 及 ＷＨＯ分

级，强化影像表现各异，主要呈结节样、团块状或雾

霾样强化，胶质母细胞瘤易出现囊变、出血、坏死影

像特点［８，３２］；（５）ｆＭＲＩ：还 可 借 助 ＭＲＳ及 ＡＳＬ等

功能 ＭＲＩ检查进行鉴别，胶质母细胞瘤有时可 见

高大脂质（Ｌｉｐ）峰，星 形 细 胞 瘤 的Ｃｈｏ／ＮＡＡ多≥
２［８，３９，６０］（图６Ｂ），若 显 著 升 高 则 临 床 意 义 更 大。

部分胶质 瘤 病 灶 在ＰＷＩ与 ＡＳＬ中 呈 高 灌 注，特

别是对于高级别者更为 显 著［３９，４３］（图７Ａ、７Ｂ），而

ＴＤＬｓ病灶多呈等灌注或稍 低 灌 注；（６）特 殊 影 像

征象：１）增强 ＭＲＩ的“梳齿征”［２，２５］（图１Ｂ、２Ｄ）对

于ＴＤＬｓ的诊断有相对特异性；２）脑桥的“基底动

脉包绕征”［８］（图９Ｄ）高度提示星形细胞瘤。

５．２　ＰＣＮＳＬｓ　（１）临 床 特 点：ＰＣＮＳＬ以 认 知 功
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能减退与记忆力 显 著 下 降 为 首 发 症 状 较 多 见，部

分患者还可 出 现 双 眼 视 力 下 降，而 ＴＤＬｓ则 以 头

痛首发多见，仅少数可伴视力下降［２，６１］。（２）头 颅

ＣＴ：多数ＰＣＮＳＬ头ＣＴ病灶 呈 高 密 度（图３Ｄ）或

等密度［５２］，少 数ＰＣＮＳＬ患 者 早 期 头 颅ＣＴ检 查

病灶呈 低 密 度，随 病 程 逐 渐 变 为 高 密 度。ＣＴ增

强扫 描 一 般 可 见 中 心 型 强 化（球 形 居 多）；（３）

ＭＲＩ平扫：ＴＤＬｓ病 灶 于 Ｔ２ＷＩ像 病 灶 边 界 多 清

楚，与ＰＣＮＳＬ相比，病 变 相 对 较 为 局 限，且 其 占 位

效应多不及ＰＣＮＳＬ显著，而ＰＣＮＳＬ的ＤＷＩ多为

高信号［６７］（图４Ｃ），且随时间呈越来越高趋势［３２］；
（４）ＭＲＩ增强扫描：ＰＣＮＳＬ多表现为相 对 均 匀 显

著的 片 状 或 球 形 强 化［５０，６３，６８］，有 些 患 者 可 见“缺

口征”（图９Ｂ）、“尖 角 征”（图９Ｃ），有 些 呈“雨 滴”
样表现，上 述ＰＣＮＳＬ的 诸 多 影 像 特 点 均 有 别 于

ＴＤＬｓ增强扫 描 的“梳 齿 征”及 其 动 态 演 变 特 点；
（５）ｆＭＲＩ：与ＴＤＬｓ相 比，ＰＣＮＳＬ的Ｃｈｏ／ＮＡＡ多

≥２，且常可见高大的Ｌｉｐ峰［３９，６０］（图６Ｃ），有助 于

二者的鉴别。

５．３　原发性 中 枢 神 经 系 统 血 管 炎（ｐｒｉｍａｒｙ　ａｎｇｉ－
ｉｔｉｓ　ｏｆ　ｃｅｎｔｒａｌ　ｎｅｒｖｏｕｓ　ｓｙｓｔｅｍ，ＰＡＣＮＳ）　为 原 发 于

ＣＮＳ的特发性小血管炎 性 病 变，可 表 现 为 颅 内 多

发占位病变［６９］，其临 床、影 像 与ＴＤＬｓ极 相 似，易

相 互 误 诊，部 分ＰＡＣＮＳ脑 活 检 病 理 缺 乏 典 型 表

现，易误诊为ＴＤＬｓ。但与ＴＤＬｓ相比，ＰＡＣＮＳ的

部分特点［７０］可供鉴别：（１）临床起病 相 对 较 急，病

灶更靠近皮层，可表现为 癫 痫 发 作；（２）以 皮 层 受

累多见，增 强 ＭＲＩ可 呈 脑 回 样 强 化（图１０Ｄ），部

分累及中线结构，常分布 于 双 侧；（３）病 灶 周 围 水

肿及占位效应多不及ＴＤＬｓ显著；（４）实验室检查

方面，国外文献报道，约３０％的ＰＡＣＮＳ可见血小

板轻 中 度 增 高，少 数 患 者 还 可 出 现ｐ－ＡＮＣＡ、ｃ－
ＡＮＣＡ阳性，有一定鉴别 价 值；（５）部 分 病 例 在 急

性期与 亚 急 性 期 可 因 病 灶 坏 死，合 并 出 血，ＭＲＩ
平扫呈Ｔ１ＷＩ像高 信 号（图９Ｃ）、Ｔ２ＷＩ像 呈 低 信

号（图１０Ａ），ＤＷＩ则 呈 低 信 号 或 混 杂 信 号［５７，７１］

（图１０Ｂ），ＳＷＩ可证 实 出 血；（６）对 激 素 治 疗 反 应

相对较慢，往往在使用激素后增强 ＭＲＩ病灶很 少

快速消减；（７）依 据 病 理 学 特 点 可 分 为 淋 巴 细 胞

浸润型、肉芽肿型、急 性 坏 死 型，显 微 镜 下 可 见 血

管壁炎 细 胞 浸 润 或 坏 死，部 分 可 见 受 累 血 管 闭

塞，可与ＴＤＬｓ相鉴别。

５．４　其他　生殖 细 胞 瘤 与 脑 转 移 瘤 等 也 可 表 现

为ＣＴ高密度征象［３２］，但前者 ＭＲＩ还可见其他征

象（如基底节区生 殖 细 胞 瘤 可 见 同 侧 大 脑 脚 萎 缩

及同侧侧脑室前角的负占位 效 应［３２］）；另 外，前 者

一般发病 年 龄 小，多 见 于 男 性［１５］；后 者 多 继 发 于

肺癌、乳腺癌等，病 灶 可 多 发，常 位 于 皮 层 下 血 流

较为丰富 的 区 域，也 可 出 现 环 形 强 化，部 分 呈 囊

状，其好发性别、年龄与原发肿瘤相关。

６　治疗

根据 上 述 关 于 ＴＤＬｓ诊 断 标 准 中 的 诊 断 级

别，分别推荐如下治疗原 则：（１）病 理 确 诊 与 临 床

确诊 的 ＴＤＬｓ：可 直 接 启 动 ＴＤＬｓ相 关 治 疗；（２）
临床可能的ＴＤＬｓ：根据 受 累 部 位，充 分 评 估 手 术

风险后，推 荐 行 组 织 活 检，若 病 理 学 表 现 缺 乏 特

异性，无法确诊，分 析 原 因 后 可 再 次 行 组 织 活 检，
根据病理结果进行相应诊疗决策；（３）对于组织活

检仍无法确诊且暂无再次组织活检计划者，或因各

　　图 ９　间变型星形细胞瘤Ⅲ级（病例１９）头颅轴位Ｔ２ＷＩ显示：胼胝体压部及双侧颞叶弥漫性Ｔ２高信号病变，边界不清（箭头所示，

Ａ）；ＰＣＮＳＬ（弥漫大Ｂ淋巴瘤，病例２０）患者头颅轴位Ｔ１ＷＩ增强检查示：左侧基底节区巨大占位，强化显著，呈类圆形，其上方可见“缺口

征”（箭头所示，Ｂ）；ＰＣＮＳＬ（弥漫大Ｂ淋巴瘤，病例２１）患者轴位Ｔ１ＷＩ增强检查示：双侧侧脑室旁及侧脑室内可见多 发 病 灶，均 匀 强 化，

形态学呈“雨滴状”或呈现“尖角征”（Ｃ）；弥漫型星形细胞瘤Ⅱ级（病例２２）患者头颅轴位Ｔ２ＷＩ检查显示：脑桥广泛Ｔ２高信号，脑干高度

肿胀，脑桥前段的基底动脉包绕其中（箭头所示，Ｄ）
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　　注：ＰＡＣＮＳ：原发性中枢神经系统血管炎

　　图 １０　病理确诊的ＰＡＣＮＳ患者（病例２３）头颅轴位Ｔ２ＷＩ检查显示：右侧额顶叶类圆形Ｔ２高信号病灶，其中可见脑回样Ｔ２低信

号（箭头所示，Ａ）；轴位ＤＷＩ像显示病灶呈低信号脑回样表现（箭头所示，Ｂ）；轴位Ｔ１ＷＩ像显示右侧额顶叶病灶Ｔ１ＷＩ呈脑回样高信号

（箭头所示，Ｃ）；轴位Ｔ１ＷＩ增强检查显示上述病灶呈脑回样强化（箭头所示，Ｄ）

种原因无法行组织活检者，除外禁忌后，均推荐激

素试验性治疗［７２］（图８），治疗后行增强 ＭＲＩ扫描

进行影像学评估，对于增强完全消失或大部分消退

者可基本除外胶质瘤的可能，应进行密切随访，若

于半年内复发或病情再次加重的，应注意淋巴瘤的

可能性。

治疗方面主要可分为急性期治疗、缓解期治疗

（疾病修正治疗）、神经营养治疗、对症治疗、康复治

疗及生 活 指 导。因 绝 大 多 数 ＴＤＬｓ为 单 时 相 病

程［２，１５，１７］，复发较少，且病灶体积相对较大，故激素

的治疗方 法 则 既 不 同 于 ＮＭＯＳＤ的“小 剂 量 长 期

维持”，也不 同 于 ＭＳ的“短 疗 程”，而 有 其 自 身 特

点［７３］。对于ＴＤＬｓ复 发 的 患 者，需 首 先 检 测 血 清

ＡＱＰ４抗 体，结 果 阳 性 高 度 提 示 患 者 存 在 向

ＮＭＯＳＤ转变的可 能、复 发 率 可 能 较 高、神 经 功 能

残障相对显著，急性期和／或缓解期治疗均可参考

２０１６年《中国 视 神 经 脊 髓 炎 谱 系 疾 病 诊 断 与 治 疗

指南》［７４］进行规范治疗；若血清 ＡＱＰ４抗体阴性，

则仍按ＴＤＬｓ相关推荐治疗建议。

６．１　急性期治疗　
６．１．１　治 疗 目 标：减 轻 急 性 期 临 床 症 状、缩 短 病

程、改善神经功能缺损程度，使颅内占位病灶体积

缩小至消退，达到影像学缓解或治愈，预防并发症。

６．１．２　适应对象：首次发作的ＴＤＬｓ，或有新发客

观神经功能缺损证据的复发者。

６．１．３　主要药物及用法

（１）激 素 治 疗：可 作 为 首 选［７５－７６］，可 促 进 急 性

期ＴＤＬｓ临床证候的缓解、影像学颅内占位病灶的

缩小及病灶强化的消退。但因ＴＤＬｓ的 病 灶 体 积

相对较大，病情多较 ＭＳ为重，故其激素冲击治疗

之后的阶梯减量往往应较 ＭＳ为慢，以免病情反复

或加重。

１）治疗原则：大剂量冲击、缓慢阶梯减量，逐步

减停。

２）推荐方法：①成人：甲泼尼龙１０００ｍｇ／ｄ，静
脉点滴３～４ｈ，３～５ｄ，此后剂量阶梯依次减半，每
个剂量２～３ｄ，至１２０ｍｇ／ｄ、８０ｍｇ／ｄ、４０ｍｇ／ｄ以

下，改为口服甲泼尼龙片２８ｍｇ／ｄ×３ｄ，依次递减

为２０ｍｇ／ｄ×７ｄ之后，每周减量４ｍｇ直至减停。

②儿童：较为少见，具体剂量可参考儿童 ＭＳ激素

使用方法［５１］。

ＴＤＬｓ对激素治疗多数较敏感，经激素冲击及

阶梯递减治疗后，绝大多数症状可获缓解；而对于

在激素减量过程中，若出现新发症状或症状反弹，

可再次激素冲击治疗或给予１个疗程静脉注射大

剂 量 免 疫 球 蛋 白（ｉｎｔｒａｖｅｎｏｕｓ　ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎ，

ＩＶＩＧ）治疗［７７］（具体方法见下文）。

３）注意事项［５１，７４］：①推荐早晨用，以符合人体

激素分泌节律，减少对下丘脑－垂体－肾上腺轴的抑

制；②大剂量激素可致心律失常，静脉点滴的速度

不宜太快，以３～４ｈ为宜，出现心律失常应停药及

时处理；③其 他 副 作 用：低 钾 血 症、血 糖 与 血 压 升

高、血脂异常、上消化道出血、骨质疏松、股骨头坏

死等，应 注 意 给 予 质 子 泵 抑 制 剂，并 及 时 补 钾、补

钙，应用维生 素Ｄ等 处 理，另 外，使 用 大 剂 量 激 素

还易致兴奋失眠，可适当予以酒石酸唑吡坦等催眠

类药物；④对 于 疑 似ＰＣＮＳＬ的 患 者，在 脑 活 检 术

前不宜使用激素治疗，以免使影像学与病理学表现

不典型，而致确诊困难；⑤激素冲击治疗的具体剂

量及减量的快慢应视患者的具体情况而定，如合并

高龄、糖尿病等因素时，激素使用剂量宜酌情减量。
（２）激素联合免疫抑制剂：适用于激素冲击效
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果不佳者，主要包括：硫唑嘌呤、环磷酰胺、吗替麦

考酚酯、甲氨蝶呤、他克莫司等，尚缺乏ＴＤＬｓ相关

的循证医学证据，具体使用方法及注意事项可参考

２０１６年《中国 视 神 经 脊 髓 炎 谱 系 疾 病 诊 断 与 治 疗

指南》［７４］。
（３）ＩＶＩＧ［７４］：适 用 于 血 清 ＡＱＰ４抗 体 阳 性 的

患者，也可 用 于 不 适 合 激 素 治 疗 或 激 素 治 疗 无 效

者，亦适合于不宜使用免疫抑制剂的特殊人群，如

妊娠或哺乳期妇女、儿童。推荐用法：免疫球蛋白

用量为０．４ｇ／（ｋｇ·ｄ），静脉点滴，连用５ｄ为１个

疗程。

６．２　复发型ＴＤＬｓ缓解期的治疗　
６．２．１　治疗目标：控制疾病进展，预防复发。对于

符合 ＭＳ时 间 与 空 间 多 发 特 点 的 ＴＤＬｓ可 按 ＭＳ
进行免 疫 抑 制 剂 或 疾 病 修 正 治 疗（ｄｉｓｅａｓｅ　ｍｏｄｉ－
ｆｙｉｎｇ　ｔｈｅｒａｐｙ，ＤＭＴ）［５１］，对 于 不 符 合 ＭＳ 及

ＮＭＯＳＤ诊断的，亦 可 予 免 疫 抑 制 剂 治 疗，尚 缺 乏

循证医学证据。

６．２．２　主要ＤＭＴ药物：建议对血清 ＡＱＰ４抗体

阴性的复发型ＴＤＬｓ，可予以ＤＭＴ药物治疗，使用

方法及注意事项可参考《多发性硬化诊断和治疗中

国专家共识（２０１４版）》［５１］。

６．２．３　免疫抑制治疗：对于符合 ＭＳ诊 断 标 准 的

可 作 为 三 线 治 疗［５１］，而 对 于 不 符 合 ＭＳ 与

ＮＭＯＳＤ的 ＴＤＬｓ可 作 为 一 线 药 物 进 行 选 择 使

用［７４］，常用的有 硫 唑 嘌 呤、环 磷 酰 胺、吗 替 麦 考 酚

酯等，具 体 使 用 方 法 及 注 意 事 项，可 参 考２０１６年

《中 国 视 神 经 脊 髓 炎 谱 系 疾 病 诊 断 与 治 疗 指

南》［７４］。

６．３　神 经 修 复 治 疗［７６－７８］　推 荐 使 用 神 经 生 长 因

子（３０μｇ，起效快，半衰期长）、单唾 液 酸 四 己 糖 神

经节苷脂钠、胞磷胆碱胶囊。另外，还可使用多种

维生素，如ＶｉｔＢ１、甲钴胺。

６．４　对 症 治 疗［５１，７４］　（１）抑 郁 焦 虑：可 应 用 选 择

性５－羟色胺再 摄 取 抑 制 剂（ＳＳＲＩ）、去 甲 肾 上 腺 素

再摄取抑制剂（ＳＮＲＩ）、去甲 肾 上 腺 素 能 与 特 异 性

５－羟色胺能抗抑郁药物（ＮａＳＳＡ）及坦度螺酮等５－
羟色胺１Ａ受 体 激 动 剂 类 药 物。（２）认 知 障 碍：可

应用 多 奈 哌 齐 等 胆 碱 酯 酶 抑 制 剂、美 金 刚 等。
（３）头痛：为临床最常见的首发症状之一，可口服止

痛药对症处置。对于颅内压显著增高者可酌情试

用甘露醇、甘油果糖等脱水降颅压治疗。（４）痛性

痉挛：可选用卡马西平、普瑞巴林、加巴喷汀、巴氯

芬及替扎尼定等药物。（５）慢性疼痛、感觉异常等：

可选用普瑞 巴 林、阿 米 替 林、５－羟 色 胺１Ａ受 体 激

动剂、ＳＳＲＩ、ＳＮＲＩ、ＮａＳＳＡ类抗焦虑抑郁药物及替

扎尼定等，并 给 予 适 当 的 心 理 疏 导。（６）乏 力、疲

劳：可选用用莫达非尼、金刚烷胺。（７）膀胱直肠及

性功能障碍：尿潴留应导尿处理；便秘可应用缓泻

药，严重者可予灌肠处理；性功能障碍可应用改善

性功能药物等。

６．５　康复治疗及生活指导　ＴＤＬｓ在急性期后往

往遗留一些功能障碍，应早期在康复师的指导下，
对伴有肢体、语言、吞咽等功能障碍的患者进行相

应功能康复训练。尽量避免可能与神经系统炎性

脱髓鞘疾 病 复 发 相 关 的 因 素［５１，７４］，如 避 免 过 热 的

热水澡、强烈阳光下高温暴晒、避免吸烟、避免预防

接种，保持情绪稳定、心情愉悦，规律作息，适量运

动，补充维生素Ｄ等。对 于 复 发 型ＴＤＬｓ，还 应 在

婚姻、妊娠等方面提供合理建议。

７　预后及随访

ＴＤＬｓ一般预后良好，国外尚缺发大样本随访

数据。刘建国等［２］对６０例ＴＤＬｓ进 行３～６年 的

随访发现，绝大多数的ＴＤＬｓ预后良好，仅２例死

亡，且死因均与ＴＤＬｓ无明显相关性；多为单病程，
也可复 发，部 分 患 者 有 向 ＭＳ转 化 的 趋 势 或 与

ＮＭＯ重叠，以前者居多，ＴＤＬｓ的复发频率明显较

ＭＳ与ＮＭＯＳＤ为低，上述随访中，复 发 次 数 最 高

仅３次，复 发 的 形 式 以 多 发 斑 片 状 异 常 信 号 为 主

（呈 ＭＳ），少数为ＴＤＬｓ；另外，随访中亦发现，部分

经病理活检诊断为ＴＤＬｓ的患者治疗缓解后，病情

反 复 并 加 重，后 经 开 颅 手 术 证 实 为 脑 胶 质 瘤 或

ＰＣＮＳＬ（其中，部分患者尽管早期头颅ＣＴ显示低

密度病灶，但后期可转变为高密度）［２］。因此，推荐

随访意见如下：（１）对所有ＴＤＬｓ患者均应进行电

话随访（３年内，确诊的ＴＤＬｓ至少每年１次，临床

确诊的ＴＤＬｓ至少每半年１次，临床可能的ＴＤＬｓ
至少每季度１次）；（２）对 于 临 床 有 复 发 的 ＴＤＬｓ，
均应在 复 发 后 每３～６个 月 进 行１次 头 颅 增 强

ＭＲＩ检查；（３）对于随访中病灶再次出现或有增大

趋势 者 可 行 头 颅 ＣＴ 检 查，必 要 时 再 次 脑 活 检

检查。
该指南汇 集 国 内 多 学 科、众 多 专 家 的 临 床 经

验，在查阅大量相关参考文献的基础上经多次讨论

修订而成，诊断标准较为细化、严谨、完善，同时附

有诊断流程图，具有较强的科学性、实用性与可操

作性，尽管如此，但也会存在一些不足，需要在临床
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实践中进一步完善。
执笔：戚晓昆、刘建国

专家委员 会 成 员（按 姓 氏 汉 语 拼 音 顺 序 排 列）：安 中

平、毕晓莹、卜碧涛、曾丽莉、陈向军、成江、程琦、楚兰、丁素

菊、董会卿、杜彦辉、段瑞生、高聪、高枫、管阳太、郭力、胡学

强、黄德晖、吉维忠、金善、金涛、景筠、黎红华、李海峰、李宏

增、李泽宇、李志方、李柱一、廖小平、刘广志、刘辉、刘建国、

刘丽、刘卫彬、吕强、莫雪安、彭华、戚晓昆、秦新月、邱伟、屈

洪党、施福东、汪鸿浩、王 佳 伟、王 津 存、王 丽 华、王 满 侠、王

维治、王永刚、魏东宁、吴 帅、吴 卫 平、吴 晓 牧、肖 保 国、徐 全

刚、徐雁、徐竹、许 贤 豪、尹 世 敏、余 刚、张 华、张 金 涛、张 美

妮、张星虎、张旭、赵玉武、郑雪平、周红雨、周文斌、周中和

神经影像 及 神 经 病 理 专 家（按 姓 氏 汉 语 拼 音 顺 序 排

列）：桂秋萍、卢德宏、马林、郑奎宏

本指南所引用部分 内 容 得 益 于“首 都 医 学 发 展 科 研 基

金重点支持 项 目（２００９－２０５４）”和“北 京 市 科 委 生 物 医 药 与

生命科学创新培 育 研 究（Ｚ１５１１００００３９１５１１３）”基 金 支 持 的

研究成果。
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ｔｕｍｅｆａｃｔｉｖｅ　ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｏｎ　ａｎｄ　ｂｒａｉｎ　ｔｕｍｏｒｓ　ｉｎ　ｃｈｉｌｄｒｅｎ［Ｊ］．Ｊ

Ｃｈｉｌｄ　Ｎｅｕｒｏｌ，２０１４，２９（５）：６５４－６６５．
［４５］Ｎｅｅｌｉｍａ　Ｒ，Ｋｒｉｓｈｎａｋｕｍａｒ　Ｋ，Ｎａｉｒ　ＭＤ，ｅｔ　ａｌ．Ｔｕｍｅｆａｃｔｉｖｅ

ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ　ｌｅｓｉｏｎｓ：ａ　ｃｌｉｎｉｃｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌ　ｃｏｒｒｅｌａｔｉｖｅ　ｓｔｕｄｙ
［Ｊ］．Ｉｎｄｉａｎ　Ｊ　Ｐａｔｈｏｌ　Ｍｉｃｒｏｂｉｏｌ，２０１２，５５（４）：４９６－５００．

［４６］Ｔａｎ　ＨＭ，Ｃｈａｎ　ＬＬ，Ｃｈｕａｈ　ＫＬ，ｅｔ　ａｌ．Ｍｏｎｏｐｈａｓｉｃ，ｓｏｌｉｔａｒｙ

ｔｕｍｅｆａｃｔｉｖｅ　ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ　ｌｅｓｉｏｎ：ｎｅｕｒｏｉｍａｇｉｎｇ　ｆｅａｔｕｒｅｓ　ａｎｄ

ｎｅｕｒｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌ　ｄｉａｇｎｏｓｉｓ［Ｊ］．Ｂｒ　Ｊ　Ｒａｄｉｏｌ，２００４，７７（９１４）：

１５３－１５６．
［４７］Ｓｕｇｉｔａ　Ｙ，Ｔｅｒａｓａｋｉ　Ｍ，Ｓｈｉｇｅｍｏｒｉ　Ｍ，ｅｔ　ａｌ．Ａｃｕｔｅ　ｆｏｃａｌ

ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ　 ｄｉｓｅａｓｅ　 ｓｉｍｕｌａｔｉｎｇ　 ｂｒａｉｎ　 ｔｕｍｏｒｓ：

ｈｉｓｔｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃ　ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓ　ｆｏｒ　ａｎ　ａｃｃｕｒａｔｅ　ｄｉａｇｎｏｓｉｓ［Ｊ］．

Ｎｅｕｒｏｐａｔｈｏｌｏｇｙ，２００１，２１（１）：２５－３１．
［４８］Ｋｕｈｌｍａｎｎ　Ｔ，Ｌａｓｓｍａｎｎ　Ｈ，Ｂｒüｃｋ　Ｗ．Ｄｉａｇｎｏｓｉｓ　ｏｆ

ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ　ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｏｎ　ｉｎ　ｂｉｏｐｓｙ　ｓｐｅｃｉｍｅｎｓ：ａｐｒａｃｔｉｃａｌ

ａｐｐｒｏａｃｈ［Ｊ］．Ａｃｔａ　Ｎｅｕｒｏｐａｔｈｏｌ，２００８，１１５（３）：２７５－２８７．
［４９］孙辰婧，刘建国，桂秋萍，等 ．颅 内 肿 瘤 样 脱 髓 鞘 病 病 理 分

期特点［Ｊ］．中华医学杂志，２０１４，９４（４５）：３５５７－３５６１．
［５０］Ｏｋｉｔａ　Ｙ，Ｎａｒｉｔａ　Ｙ，Ｍｉｙａｋｉｔａ　Ｙ，ｅｔ　ａｌ．Ｌｏｎｇ－ｔｅｒｍ　ｆｏｌｌｏｗ－ｕｐ　ｏｆ

ｖａｎｉｓｈｉｎｇ　ｔｕｍｏｒｓ　ｉｎ　ｔｈｅ　ｂｒａｉｎ：ｈｏｗ　ｓｈｏｕｌｄ　ａ　ｌｅｓｉｏｎ　ｍｉｍｉｃｋｉｎｇ

ｐｒｉｍａｒｙ　ＣＮＳ　ｌｙｍｐｈｏｍａ　ｂｅ　ｍａｎａｇｅｄ？［Ｊ］．Ｃｌｉｎ　Ｎｅｕｒｏｌ

Ｎｅｕｒｏｓｕｒｇ，２０１２，１１４（９）：１２１７－１２２１．
［５１］中华医学会神经病学分会神经免疫学组，中国免疫学会神经

免疫分会 ．多发性硬 化 诊 断 和 治 疗 中 国 专 家 共 识（２０１４版）

［Ｊ］．中华神经科杂志，２０１５，４８（５）：３６２－３６７．
［５２］刘建国，戚晓昆，姚生，等 ．瘤 样 炎 性 脱 髓 鞘 病 与 脑 胶 质 瘤

及中枢神经系统淋巴瘤患者头颅ＣＴ的对比研究［Ｊ］．中华神

经科杂志，２０１０，４３（１）：１４－１９．
［５３］Ｔｕｒａｔｔｉ　Ｍ，Ｇａｊｏｆａｔｔｏ　Ａ，Ｂｉａｎｃｈｉ　ＭＲ，ｅｔ　ａｌ．Ｂｅｎｉｇｎ　ｃｏｕｒｓｅ　ｏｆ

ｔｕｍｏｕｒ－ｌｉｋｅ　ｍｕｌｔｉｐｌｅ　ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ．Ｒｅｐｏｒｔ　ｏｆ　ｆｉｖｅ　ｃａｓｅｓ　ａｎｄ

ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ　ｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］．Ｊ　Ｎｅｕｒｏｌ　Ｓｃｉ，２０１３，３２４（１－２）：１５６－１６２．

［５４］Ｋｉｍｕｒａ　Ｎ，Ｋｕｍａｍｏｔｏ　Ｔ，Ｈａｎａｏｋａ　Ｔ，ｅｔ　ａｌ．Ｍｏｎｏｆｏｃａｌ　ｌａｒｇｅ

ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ　ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ　ｌｅｓｉｏｎ，ｍｉｍｉｃｋｉｎｇ　ｂｒａｉｎ　ｇｌｉｏｍａ
［Ｊ］．Ｃｌｉｎ　Ｎｅｕｒｏｌ　Ｎｅｕｒｏｓｕｒｇ，２００９，１１１（３）：２９６－２９９．

［５５］Ｗａｔｔａｍｗａｒ　ＰＲ，Ｂａｈｅｔｉ　ＮＮ，Ｋｅｓａｖａｄａｓ　Ｃ，ｅｔ　ａｌ．Ｅｖｏｌｕｔｉｏｎ

ａｎｄ　ｌｏｎｇ　ｔｅｒｍ　ｏｕｔｃｏｍｅ　ｉｎ　ｐａｔｉｅｎｔｓ　ｐｒｅｓｅｎｔｉｎｇ　ｗｉｔｈ　ｌａｒｇｅ

ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ　ｌｅｓｉｏｎｓ　ａｓ　ｔｈｅｉｒ　ｆｉｒｓｔ　ｃｌｉｎｉｃａｌ　ｅｖｅｎｔ［Ｊ］．Ｊ　Ｎｅｕｒｏｌ

Ｓｃｉ，２０１０，２９７（１－２）：２９－３５．
［５６］Ｔｓｕｉ　ＥＹ，Ｌｅｕｎｇ　ＷＨ，Ｃｈａｎ　ＪＨ，ｅｔ　ａｌ．Ｔｕｍｅｆａｃｔｉｖｅ

ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ　ｌｅｓｉｏｎｓ　ｂｙ　ｃｏｍｂｉｎｅｄ　ｐｅｒｆｕｓｉｏｎ－ｗｅｉｇｈｔｅｄ　ａｎｄ

ｄｉｆｆｕｓｉｏｎ　ｗｅｉｇｈｔｅｄ　ｉｍａｇｉｎｇ［Ｊ］．Ｃｏｍｐｕｔ　Ｍｅｄ　Ｉｍａｇｉｎｇ　Ｇｒａｐｈ，

２００２，６（５）：３４３－３４６．

［５７］戚晓昆，孙辰婧 ．提高对少见中枢神经系统免疫相关疾病影

像特点的综合辨别能力［Ｊ］．中 国 神 经 免 疫 学 和 神 经 病 学 杂

志，２０１２，１９（２）：７７－８１，８５．
［５８］中华医学会神经外科分会肿瘤专业组 ．中国中枢神经系统恶

性胶质 瘤 诊 断 和 治 疗 共 识（简 化 版）［Ｊ］．中 华 医 学 杂 志，

２００９，８９（４３）：３０２８－３０３０．
［５９］Ｈａｙａｓｈｉ　Ｔ，Ｋｕｍａｂｅ　Ｔ，Ｊｏｋｕｒａ　Ｈ，ｅｔ　ａｌ．Ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ

ｄｅｍｙｅｌｉｎａｔｉｎｇ　ｄｉｓｅａｓｅ　ｍｉｍｉｃｋｉｎｇ　ｍａｌｉｇｎａｎｔ　ｇｌｉｏｍａ［Ｊ］．Ｊ　Ｎｕｃｌ

Ｍｅｄ，２００３，４４（４）：５６５－５６９．
［６０］Ｈａｒｔｉｎｇ　Ｉ，Ｈａｒｔｍａｎｎ　Ｍ，Ｊｏｓｔ　Ｇ，ｅｔ　ａｌ．Ｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｉｎｇ

·６１３· 中国神经免疫学和神经病学杂志２０１７年９月第２４卷第５期　Ｃｈｉｎ　Ｊ　Ｎｅｕｒｏｉｍｍｕｎｏｌ　＆Ｎｅｕｒｏｌ　２０１７，Ｖｏｌ．２４，Ｎｏ．５
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ｐｒｉｍａｒｙ　ｃｅｎｔｒａｌ　ｎｅｒｖｏｕｓ　ｓｙｓｔｅｍ　ｌｙｍｐｈｏｍａ　ｆｒｏｍ　ｇｌｉｏｍａ　ｉｎ

ｈｕｍａｎｓ　 ｕｓｉｎｇ　 ｌｏｃａｌｉｓｅｄ　 ｐｒｏｔｏｎ　 ｍａｇｎｅｔｉｃ　 ｒｅｓｏｎａｎｃｅ

ｓｐｅｃｔｒｏｓｃｏｐｙ［Ｊ］．Ｎｅｕｒｏｓｃｉ　Ｌｅｔｔ，２００３，３４２（３）：１６３－１６６．
［６１］Ｓｉｎｇｈ　ＡＤ，Ｌｅｗｉｓ　Ｈ，Ｓｃｈａｃｈａｔ　ＡＰ．Ｐｒｉｍａｒｙ　ｌｙｍｐｈｏｍａ　ｏｆ　ｔｈｅ

ｃｅｎｔｒａｌ　ｎｅｒｖｏｕｓ　ｓｙｓｔｅｍ［Ｊ］．Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ　Ｃｌｉｎ　Ｎｏｒｔｈ　Ａｍ，

２００５，１８（１）：１９９－２０７．
［６２］Ｔａｎｇ　ＹＺ，Ｂｏｏｔｈ　ＴＣ，Ｂｈｏｇａｌ　Ｐ，ｅｔ　ａｌ．Ｉｍａｇｉｎｇ　ｏｆ　ｐｒｉｍａｒｙ

ｃｅｎｔｒａｌ　ｎｅｒｖｏｕｓ　ｓｙｓｔｅｍ　ｌｙｍｐｈｏｍａ［Ｊ］．Ｃｌｉｎ　Ｒａｄｉｏｌ，２０１１，６６
（８）：７６８－７７７．

［６３］夏德雨，郑奎宏，董秦雯，等 ．原 发 性 中 枢 神 经 系 统 淋 巴 瘤

４６例临床、影 像 及 病 理 分 析［Ｊ］．北 京 医 学，２０１５，３７（５）：

４０８－４１１．
［６４］Ｈａｌｄｏｒｓｅｎ　ＩＳ，Ｋｒａｋｅｎｅｓ　Ｊ，Ｋｒｏｓｓｎｅｓ　ＢＫ，ｅｔ　ａｌ．ＣＴ　ａｎｄ　ＭＲ

ｉｍａｇｉｎｇ　ｆｅａｔｕｒｅｓ　ｏｆ　ｐｒｉｍａｒｙ　ｃｅｎｔｒａｌ　ｎｅｒｖｏｕｓ　ｓｙｓｔｅｍ　ｌｙｍｐｈｏｍａ

ｉｎ　Ｎｏｒｗａｙ，１９８９－２００３［Ｊ］．Ａｍ　Ｊ　Ｎｅｕｒｏｒａｄｉｏｌ，２００９，３０（４）：

７４４－７５１．
［６５］Ｇａｒｃíａ　Ｖｉｃｅｎｔｅ　ＡＭ，Ｊｉｍéｎｅｚ　Ａｒａｇóｎ　Ｆ，Ｖｉｌｌｅｎａ　Ｍａｒｔíｎ　Ｍ，

ｅｔ　ａｌ．１８Ｆ－Ｆｌｕｏｒｏｃｈｏｌｉｎｅ　ＰＥＴ／ＣＴ，Ｂｒａｉｎ　ＭＲＩ，ａｎｄ　５－

Ａｍｉｎｏｌｅｖｕｌｉｎｉｃ　Ａｃｉｄ　ｆｏｒ　ｔｈｅ　Ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔ　ｏｆ　Ｔｕｍｏｒ　Ｒｅｓｅｃｔｉｏｎ

ｉｎ　Ｈｉｇｈ－Ｇｒａｄｅ　Ｇｌｉｏｍａ［Ｊ］．Ｃｌｉｎ　Ｎｕｃｌ　Ｍｅｄ，２０１７，４２（６）：

ｅ３００－ｅ３０３．
［６６］Ｋｏｎｄｏ　Ａ，Ｉｓｈｉｉ　Ｈ，Ａｏｋｉ　Ｓ，ｅｔ　ａｌ．ＰｈａｓｅⅡａ　ｃｌｉｎｉｃａｌ　ｓｔｕｄｙ　ｏｆ

［１８Ｆ］ｆｌｕｃｉｃｌｏｖｉｎｅ：ｅｆｆｉｃａｃｙ　ａｎｄ　ｓａｆｅｔｙ　ｏｆ　ａ　ｎｅｗ　ＰＥＴ　ｔｒａｃｅｒ　ｆｏｒ

ｂｒａｉｎ　ｔｕｍｏｒｓ［Ｊ］．Ａｎｎ　Ｎｕｃｌ　Ｍｅｄ，２０１６，３０（９）：６０８－６１８．
［６７］Ｂａｒａｊａｓ　ＲＦ　Ｊｒ，Ｒｕｂｅｎｓｔｅｉｎ　ＪＬ，Ｃｈａｎｇ　ＪＳ，ｅｔ　ａｌ．Ｄｉｆｆｕｓｉｏｎ－

ｗｅｉｇｈｔｅｄ　ＭＲ　ｉｍａｇｉｎｇ　ｄｅｒｉｖｅｄ　ａｐｐａｒｅｎｔ　ｄｉｆｆｕｓｉｏｎ　ｃｏｅｆｆｉｃｉｅｎｔ　ｉｓ

ｐｒｅｄｉｃｔｉｖｅ　ｏｆ　ｃｌｉｎｉｃａｌ　ｏｕｔｃｏｍｅ　ｉｎ　ｐｒｉｍａｒｙ　ｃｅｎｔｒａｌ　ｎｅｒｖｏｕｓ

ｓｙｓｔｅｍ　ｌｙｍｐｈｏｍａ［Ｊ］．Ａｍ　Ｊ　Ｎｅｕｒｏｒａｄｉｏｌ，２０１０，３１（１）：

６０－６６．
［６８］Ｋｏｒｆｅｌ　Ａ，Ｓｃｈｌｅｇｅｌ　Ｕ．Ｄｉａｇｎｏｓｉｓ　ａｎｄ　ｔｒｅａｔｍｅｎｔ　ｏｆ　ｐｒｉｍａｒｙ

ＣＮＳ　ｌｙｍｐｈｏｍａ［Ｊ］．Ｎａｔ　Ｒｅｖ　Ｎｅｕｒｏｌ，２０１３，９（６）：３１７－３２７．
［６９］Ｍｏｌｌｏｙ　ＥＳ，Ｓｉｎｇｈａｌ　ＡＢ，Ｃａｌａｂｒｅｓｅ　ＬＨ．Ｔｕｍｏｕｒ－ｌｉｋｅ　ｍａｓｓ

ｌｅｓｉｏｎ：ａｎ　ｕｎｄｅｒ－ｒｅｃｏｇｎｉｓｅｄ　ｐｒｅｓｅｎｔａｔｉｏｎ　ｏｆ　ｐｒｉｍａｒｙ　ａｎｇｉｉｔｉｓ　ｏｆ

ｔｈｅ　ｃｅｎｔｒａｌ　ｎｅｒｖｏｕｓ　ｓｙｓｔｅｍ［Ｊ］．Ａｎｎ　Ｒｈｅｕｍ　Ｄｉｓ，２００８，６７
（１２）：１７３２－１７３５．

［７０］Ｓａｌｖａｒａｎｉ　Ｃ，Ｂｒｏｗｎ　ＲＤ，Ｃａｌａｍｉａ　ＫＴ，ｅｔ　ａｌ．Ｐｒｉｍａｒｙ　ｃｅｎｔｒａｌ

ｎｅｒｖｏｕｓ　ｓｙｓｔｅｍ　ｖａｓｃｕｌｉｔｉｓ：ａｎａｌｙｓｉｓ　ｏｆ　１０１ｐａｔｉｅｎｔｓ［Ｊ］．Ａｎｎ

Ｎｅｕｒｏｌ，２００７，６２（５）：４４２－４５１．
［７１］Ｍｏｒｉｔａｎｉ　Ｔ，Ｈｉｗａｔａｓｈｉ　Ａ，Ｓｈｒｉｅｒ　ＤＡ，ｅｔ　ａｌ．ＣＮＳ　ｖａｓｃｕｌｉｔｉｓ

ａｎｄ　ｖａｓｃｕｌｏｐａｔｈｙ：Ｅｆｆｉｃａｃｙ　ａｎｄ　ｕｓｅｆｕｌｎｅｓｓ　ｏｆ　ｄｉｆｆｕｓｉｏｎ－

ｗｅｉｇｈｔｅｄ　ｅｃｈｏｐｌａｎａｒ　ＭＲ　ｉｍａｇｉｎｇ［Ｊ］．Ｃｌｉｎ　Ｉｍａｇｉｎｇ，２００４，２８
（４）：２６１－２７０．
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国家级继续教育项目：第十三届神经疾病临床进展·精品研讨班

　　由全军神经内科学专业委员会主办，海军总医院神经内科承办的“第 十 三 届 神 经 疾 病 临 床 进 展 研 习 班”之 精 品 研 讨 班

将于２０１７年１０月２３日至１１月３在北京举办。本次精品班为期１０天〔授课时间，１０月２３日至１１月２日在北京（不含周

六、周日），１１月３日在成都（自愿参加）〕，参会者可授予国家级Ⅰ类学分１０分。研讨班以各学科疾病链方向分成多个论坛

的形式举办，主要包括：神经重症与康复论坛、脑血管病论 坛、神 经 感 染 论 坛、神 经 免 疫 论 坛、运 动 障 碍 及 变 性 病 论 坛、头 晕

论坛、肌肉病及周围神经病论坛、癫痫及认知障碍论坛、睡眠（情 感 障 碍）及 遗 传 代 谢 中 毒 疾 病 论 坛 等。本 届 研 讨 班 的 其 中

一项特色是将依托“华北地区神经系统疑难病会诊中心”这一知名会诊 平 台，结 合 疑 难 病 患 者 现 场 实 践 神 经 疑 难 病 的 诊 断

能力〔１０月２５日及１１月１日下午１：３０—１８：３０，也可由参会代表推荐复杂疑难患者前来会诊〕。本届研讨班面向神经病学

相关专业的各级医生或研究生，欢迎大家积极参加！

授课地点：海军总医院外科楼二楼远程会诊中心或多功能厅（北京地铁站９号线白堆子站旁）。

报名费用：２０１７年９月１日前报名１６００元，９月１５日前报名１８００元，９月１５日后或现场报名２０００元。研究生凭在读

学生证报名１０００元，食宿费用自理。

报到时间：２０１７年１０月２２日（周日）全天；报名时间：截至２０１７年９月３０日；联系地址：北京市海淀区阜成路６号，海

军总医院神经内科，邮编１０００４８。联系人及 电 话：张 凤 群（１８６００３１０７５１），邱 峰（１８６００３１０６０９，微 信：ｑｉｕｆｅｎｇｎｅｔ）；传 真：０１０－
６８７８０６２２；Ｅｍａｉｌ：ａｒｍｙｎｅｕｒｏ２０１７＠１２６．ｃｏｍ

详情请登录：ｗｗｗ．ｈｊｚｙｙ．ｃｏｍ．ｃｎ，可自行下载通知及回执表。

·７１３·中国神经免疫学和神经病学杂志２０１７年９月第２４卷第５期　Ｃｈｉｎ　Ｊ　Ｎｅｕｒｏｉｍｍｕｎｏｌ　＆Ｎｅｕｒｏｌ　２０１７，Ｖｏｌ．２４，Ｎｏ．５
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