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讨论：自身免疫性脑炎(autoimmune encephalitis，AE)是
指中枢神经的自身抗原被免疫系统产生的自身抗体攻击而导致的
脑炎，表现为中枢神经系统多发性的炎性病变，进而导致神经
功能障碍。其病理改变以大脑灰质、白质、血管的炎性病变为
主。2007年抗N-甲基-D-天冬氨酸受体(N-methyl-D-aspartate 
receptor，NMDAR)脑炎被确诊，随后一系列抗神经元细胞表面
或者突触蛋白的自身抗体被陆续发现[1]。AE患病比例约占脑炎
病例的10%~20%，以抗NMDAR脑炎最为常见，约占AE病例的
54%~80%[2]。自身免疫性脑炎相关的抗神经细胞抗体分为三大
类：抗细胞表面抗原抗体、抗细胞内突触抗原抗体、抗细胞内抗
原抗体，共计19种抗体[3]。相关研究表明自身免疫性脑炎致病过
程中细胞免疫与体液免疫均有所参与，经免疫治疗后患者免疫指
标也将改善[4]。

自身免疫性脑炎的临床症状包括：(1)前驱症状：发热、头痛
等；(2)主要症状：根据受累的不同部位而表现出相应的症状，如
精神异常、癫痫发作、语言和运动障碍，甚至昏迷等；(3)其他症
状：如睡眠障碍、CNS局灶性损害、神经性肌强直等。

自身免疫性脑炎的影像检查以MR为主，表现为单侧或双侧的
片状稍长T1稍长T2信号，边界模糊，FLAIR序列呈高信号，DWI
序列可见病灶弥散受限，病灶可不对称分布。PET检查可见病灶
区呈高代谢。

本例为儿童患者，起病急，病程短，表现为行为异常、意识
不清、抽搐及浅昏迷，缺乏前驱症状，主要症状表现较为典型，
MRI检查可见右侧小脑半球、双侧颞叶及左额顶叶斑片异常信号
灶，呈稍长T1稍长T2信号，FLAIR序列呈高信号，DWI序列可见
弥散受限，累及皮质及皮质下区。孙颖志[5]等分析对比了30例自
身免疫性脑炎(AE)和病毒性脑炎(VE)的MRI表现，发现二者有诸
多相似之处，但是AE女性稍多，更易累及双侧大脑半球及深部
的脑实质。脑电图：儿童普遍性中度至重度异常动态脑电图(同
时出现癫痫放电波)。血清学：阴性，脊液检查：常见的6种抗体
均呈阴性，但是TBV呈阳性。自身免疫性脑炎的确诊实验为抗神
经细胞抗体阳性。检测采用了细胞免疫双荧光法，根据抗原底物

的不同分为两种，采用表达神经元细胞表面抗原的转染细胞称
为基于细胞底物的实验(cell based assay，CBA)；采用动物的
脑组织切片为抗原底物的方法称为基于组织底物的实验(tissue 
based assay，TBA)。在临床实践中，对19种抗体的检测过于繁
多，尤其是在经济欠发达地区往往并不一定能全部进行检测。
本例患者血清学检查自身免疫抗体阴性，脑脊液使用细胞免疫双
荧光法检测6项常见自免脑炎抗体均呈阴性(抗NMDAR抗体IgG、
抗AMPAR1抗体IgG、抗AMPAR2抗体IgG、抗LGI1抗体IgG、抗
CASPR2抗体IgG、抗GABABR抗体IgG)，但是在TBA检测中可见
小鼠大脑切片镜下细胞样阳性荧光，分布于海马区神经元细胞
膜；小鼠小脑切片镜下细胞样阳性荧光，分布于粒细胞层、分子
层，从而得以确诊，进行免疫冲击治疗后，头颅MR图像示患者颅
内病灶明显减少，临床症状也相应明显好转。

综上所述，MRI表现联合TBA检测结果，结合患者临床症状
可明确自身免疫性脑炎的诊断、病变的位置、范围，以便及时进
行治疗，是一种有效的临床诊断、评估方法。
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临床资料：患者，男，39岁。因“意识丧失伴肢体抽搐2小
时”入院；发作时呼之不应、四肢强直、四肢不自主抖动，伴有
双眼凝视、口吐白沫、牙关紧闭，偶有小便失禁，每次持续约1

分钟可自行缓解。既往无手术史、外伤史等，未去过其他地方病
或传染病流行地区及其接触情况。入院时查体：昏睡状态，偶
有对答，查体不合作；四肢肌张力正常，双侧腱反射对称(++)，
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图1A-图1B 颅脑CT图像。1A：脑窗示右顶部紧贴颅骨内板结节状高密度影，以钙化为主(箭头所示)；1B：骨窗示结节状呈环状高密度影；图2A-图2F 磁共振图像。
2A：T1WI示病灶中心呈等信号，边缘呈稍低信号；2B：T2WI呈低信号；2C：FLIAR呈高低混杂信号；2D：DWI(b=800mm2/s)呈低信号；2E-2F：增强扫描示病灶呈不
规则边缘明显强化，邻近脑膜增厚强化(箭头所示)；图3 病理图片示肿瘤细胞呈簇状分布于神经毡背景中，呈短梭形、卵圆形(HE×200)。
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无明显深浅感觉障碍；闭目难立征睁眼阴性、闭目难立征闭眼
阴性，双侧指鼻试验及跟-膝-胫试验正常，双侧Babinski征、
Chaddock征、Gordon征、Oppenheim征阴性。颈软，Kernig
征及brudzinski征阴性。颅脑CT平扫：右侧顶部颅骨内板下见
结节状高密度影，最大径约1.8cm，以钙化为主，邻近颅骨稍增
厚(图1)。颅脑MRI检查示：右侧顶部颅骨内板下见结节状异常信
号，与颅骨宽基底相连，大小约1.5cm×1.4cm，信号欠均匀，
T1WI呈等及低信号，T2WI呈低信号，FLAIR呈混杂信号，DWI
呈低信号，增强扫描呈不均匀较明显强化，邻近脑膜增厚强化，

相应区域颅骨稍增厚(图2)。术前完善相关检查无手术禁忌证，
全麻下行“肿瘤切除术”，术中所见：肿瘤位于右侧顶部，脑外
生长，基底位于硬脑膜，呈灰红色，质地硬，血供一般，边界清
楚，与脑组织粘连紧密，向下压迫脑组织。镜下肿瘤组织与大脑
皮质分界不清，由大量玻变胶原样物、砂粒体及梭形肿瘤细胞组
成，肿瘤细胞呈簇状分布于神经毡背景中，呈短梭形、卵圆形，
染色质细腻，未见核仁及核分裂象(图3)；病理诊断为平滑肌瘤伴
玻变、钙化。
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讨论：平滑肌瘤是一种常见良性肿瘤，因其富含平滑肌及纤
维间质而得名，主要见于子宫及胃肠道，颅内极为罕见，相关文
献报道仅数例[1-3]。颅内平滑肌瘤其起源尚不明确，可能与颅骨骨
组织中成纤维细胞相关，或是起源于血管壁平滑肌组织。该病临
床上多无特征性表现，常常因头痛或其他不适而发现；本例为中
年男性，因“意识丧失伴肢体抽搐2小时”就诊，类似于癫痫发
作，其发病机制尚不明确。据文献报道颅内平滑肌瘤多呈膨胀性
生长，多与颅骨宽基底相贴，相应骨质可有吸收变薄，钙化多位
于病灶中央[1-3]。

本病例CT表现为环状高密度，T2WI、FLAIR及DWI均以低信
号为主，T1WI呈等稍低信号，增强扫描呈边缘明显不均匀强化，
邻近脑膜增厚强化，均倾向于脑膜瘤，且与文献报道的有所区
别。回顾分析本病例，以下征象有别于脑膜瘤：(1)与颅骨呈锐角
相贴，脑膜瘤多呈宽基底与颅骨相贴；(2)呈环状连续钙化，脑膜
瘤钙化多呈斑片、点结状，常位于病灶靠中心位置；(3)本病增强
扫描边缘明显不均匀强化，而中心强化不明显，与其玻变相关，
而脑膜瘤囊变坏死少见，故而增强扫描多呈整体明显强化；因其
可起自颅骨骨组织或血管壁，亦可导致病变区脑膜增厚，与脑膜
瘤相似[4-5]。本病除与脑膜瘤鉴别外，还需与血管平滑肌瘤鉴别，
血管平滑肌瘤多呈实性、囊实性，其内可见钙化，T2WI多呈稍高
信号，增强扫描多呈明显不均匀强化或壁结节强化[6-8]。

颅内平滑肌瘤罕见，临床上无典型表现，影像学上环状钙化
具有一定特征，需与脑膜瘤、血管平滑肌瘤等鉴别，最终诊断仍

需病理；治疗方面首选手术切除。
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