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症状时需考虑MPNST可能。本例病例需与神经鞘瘤、恶性纤维
组织细胞瘤、黏液纤维肉瘤等鉴别：(1)神经鞘瘤：神经鞘瘤通常
体积较小，直径一般小于5.0cm，密度多均匀，增强后“靶征”
多见[7]，周围组织浸润不明显。然本例肿瘤体积较大，瘤内密度
不均并出现较明显坏死，增强后未见明显“靶征”，这与神经鞘
瘤表现不相符。(2)恶性纤维组织细胞瘤：常见于中老年人，通常
表现为无痛性肿块，肿瘤多位于深部组织，多呈类圆形，可见分
叶，密度多低于肌肉，常侵犯邻近血管、神经，多伴邻近骨质破
坏。本例患者伴有疼痛症状，肿瘤分叶不明显，邻近骨质未见破
坏，这与恶性纤维组织细胞瘤不相符。(3)黏液纤维肉瘤：多表现
为密度不均肿块，增强后明显不均匀强化，瘤内见低密度无强化
黏液基质，伴周围肌肉水肿。手术切除是MPNST治疗首选方法，
但通常预后较差[2,10]，目前术后随访该患者尚未发现肿瘤复发
征象。

综上所述，当NF1患者出现进行性增大肿物伴疼痛，且肿物
密度不均并呈轻-中度渐进性强化时，应考虑到MPNST的可能，
而确诊则需依赖病理学检查。
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患者，男，28岁，反复咳嗽1年余，头痛、发热1月余，意识
障碍2天于2024年4月13日入住昆明市第三人民医院，患者1年前
出现阵发性干咳，伴有体重下降，无发热、胸痛、咯血、盗汗、
呼吸困难，未治疗。1月前无明显诱因出现阵发性头痛，持续半
小时左右可缓解，伴恶心、呕吐、发热、乏力、纳差、记忆力减
退，最高体温40℃，至当地民营医院，完善检查后考虑肺结核、
结核性脑膜炎，给予异烟肼、利福平、左氧氟沙星治疗(异烟肼
0.6g/天，利福平0.6g/天，左氧氟沙星0.6g/天)，治疗后头痛无
好转，仍反复发热，遂到当地县医院感染科进行治疗，脑脊液生
化提示脑脊液葡萄糖2.1mmol/L，氯化物107mmol/L，蛋白质
3.35g /L，脑脊液NGS检出结核分枝杆菌复合群，序列数134，
诊断为肺结核、结核性脑膜炎，给予H-R-Z-E抗结核治疗，给予
地塞米松减轻炎症，甘露醇降低颅内压治疗。治疗10天后，复查
肝功能，提示转氨酶升高，停用吡嗪酰胺，改用左氧氟沙星，其
余治疗不变。4天后，复查肝功能提示正常。予以出院，出院继
续抗结核治疗，方案异烟肼0.3g/天、利福平0.6g/天、乙胺丁醇
1.0g/天、左氧氟沙星0.5g/天，地塞米松40mg/天(2周后每周减
量1片至停药)。患者于2天前出现嗜睡、胡言乱语，1天前出现抽
搐、呼之不应、双眼上翻、口角歪斜、口吐白沫、四肢强直，持
续1分钟后逐渐缓解，反复数次。患者既往身体健康，否认吸烟

史，饮酒10余年，其父患肺结核，1年前因结核病去世。
入院查体：体温37.2℃，心率102次/min，呼吸24次/min，

血压147/97mmHg，患者嗜睡、痛苦面容，一般情况差，能简
单配合查体，计算力可，定向力障碍，颈部无抵抗，左侧肢体肌
力3级，右侧肢体肌力5级，双侧Babinski征阳性，脑膜刺激征阴
性。双肺呼吸音粗，左肺呼吸音稍低，可闻及少许湿啰音。

实验室检查：血常规白细胞总数6.46×10 9/L，中性粒细
胞计数5.21×109/L，淋巴细胞计数0.41×109/L，单核细胞计
数0.83×109/L，超敏C反应蛋白3.77mg /L。结核感染T细胞检
测阳性。脑脊液生化显示脑脊液葡萄糖1.1mmol/L，氯化物
111mmol/L，蛋白质4.473g/L，脑脊液白细胞146×106/L。

入院后2024年4月13日，颅脑CT提示右侧侧脑室内斑片状稍
高密度影，见图1A，双侧侧脑室未见增宽。右肺上叶后段斑片状
影及少许结节状影，边界欠清，双肺内散在小结节影。2024年4月
16日颅脑MRI提示右侧侧脑室内可见不规则状稍低T1WI稍高T2WI
信号影，T2flair呈稍高信号，DWI未见弥散受限，病灶沿侧脑室壁
匍匐生长，右侧侧脑室旁脑白质内可见斑片状高T2WI信号影，增
强扫描右侧侧脑室内病灶明显强化，右侧侧脑室壁明显强化，增强
扫描另可见双侧小脑半球、双侧大脑半球脑实质及脑沟内、基底池
内可见多发强化结节影，周围未见水肿征象，见图1B、图1C。
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入院诊断为：颅内结核、肺结核。入院后继续抗结核治疗，
方案为异烟肼0.5g/天、利福平0.6g/天、乙胺丁醇1.0g/天、莫西
沙星0.4g/天、利奈唑胺0.6g/天，同时使用醋酸泼尼松片30mg/
天口服治疗及甘露醇脱水治疗，4月26日，患者诉头痛有所缓
解，但感恶心，无呕吐，癫痫未再发作，脑脊液生化显示脑脊
液葡萄糖0.84mmol/L，氯化物112.9mmol/L，蛋白质4.4g/L，
脑脊液白细胞62×106/L。复查颅脑CT提示，右侧颞叶脑白质水
肿，右侧侧脑室颞角稍增宽，见图2A。患者分别于2024年5月4
日、5月10日、5月16、5月24日行颅脑CT检查，提示右侧侧脑室
颞角持续性缓慢增宽，右侧颞叶脑白质水肿加重，见图2B。患者
治疗期间，恶心症状缓解，偶感头痛，但出现顽固性呃逆，2024
年6月17日，行颅脑MRI提示右侧侧脑室颞角局限性增宽，右侧
颞叶脑白质内片状高T2WI信号影，提示脑白质水肿，脑中线结构
稍左偏，右侧侧脑室增宽颞角仅余狭窄通道与侧脑室体部沟通，
与2024年4月16日颅脑MRI片对比，右侧侧脑室内高T2WI信号范
围明显减少，双侧大脑半球、小脑半球脑实质及脑沟内、基底池
内强化结节明显减少，见图2C。脑脊液生化显示脑脊液葡萄糖
1.43mmol/L，氯化物104.2mmol/L，蛋白质0.864g/L，脑脊液
白细胞11×106/L。考虑颅内结核好转，室管膜结核造成室管膜粘
连引起右侧侧脑室局限性脑积水、脑白质间质性水肿。经神经外
科会诊后，建议行外科治疗。

讨论：颅内结核约占所有结核病的1%，占肺外结核的5%[1]，
其具有较高的致死率和致残率[2]，脑积水是颅内结核常见的并发
症，其发生率报道从10%-70%不等[3-5]，孤立颞角综合征是一种发
生于侧脑室颞角因脑脊液流出道受阻造成颞角脑积水引起包括颅
内压增高在内的临床综合征[6]，由室管膜结核造成的孤立颞角综合
征未见报道。

颅内结核造成的脑积水分为交通性脑积水、梗阻性脑积水和
混合性脑积水，绝大多数为交通性脑积水[3]，在颅内结核炎症急
性期，因室管膜炎症与脉络膜充血导致脑脊液生成过多，而大量
的结核渗出物及干酪样物质阻塞脑脊液循环通道，形成梗阻性脑
脊液，随着疾病的进展，蛛网膜炎症及蛛网膜颗粒消失使脑脊液
吸收减少，造成交通性脑积水，以上两种原因共同造成混合性脑
积水[7]，结核结节或结核瘤造成脑室内或者脑室外的压迫也可造
成梗阻性脑积水[8]。孤立颞角综合征是一种局限性脑积水，主要
为脑室内或脑室旁肿瘤性病变或感染性病变手术后室管膜粘连造
成[9]，可造成患者的颅内压增高、肢体活动障碍等症状，严重可
导致死亡[10]。

室管膜结核因结核杆菌经过脉络丛血行播散至侧脑室而造
成，或被认为是结核性脑膜炎的一部分[11-12]，其发生率较低[13]，但
具体发生率尚不清楚，室管膜结核粘连可造成脑室的变形[14]，第
四脑室室管膜结核造成的脑积水多表现为全脑室的扩张[13]，而侧
脑室室管膜结核造成局限性脑积水尚未见报道，该患者确诊颅内
结核，首次CT检查提示右侧侧脑室内不规则状稍高密度影，MRI
提示右侧侧脑室内不规则状稍低T1WI稍高T2WI信号影，增强扫描

明显强化，且脑室壁明显强化，符合室管膜结核的MRI表现[14]。
该患者在治疗过程中，软脑膜、脑实质及右侧侧脑室内病灶

均逐渐好转，但右侧侧脑室颞角出现逐渐加重的局限性脑积水，
分析其原因考虑为室管膜结核造成脑室内局部粘连、通道狭窄造
成，患者在病情好转过程中出现突发癫痫发作，后出现顽固性呃
逆，考虑症状出现的原因为颞角脑积水造成的脑水肿及颅内占位
效应，故应在今后的诊疗过程中关注此类临床现象。在影像诊断
上，MRI可观察到扩张的颞角与侧脑室体部的狭小沟通，而CT仅
能观察到脑积水造成的占位效应及脑白质水肿，需要与囊性肿瘤
性病变、脉络膜或室管膜囊肿等疾病相鉴别，影像随访及临床病
史有助于上述疾病的鉴别诊断。

孤立颞角综合征在治疗上依赖神经内科或外科的处理，包括
脑室腹腔分流、内镜下脉络裂造瘘术及转流术[15]，但颅内结核造
成的孤立颞角综合征治疗尚未见报道，手术时机的选择有待今后
进一步的研究。

室管膜结核是颅内结核较罕见的表现形式，其可能因脑室内
粘连引起局限性脑积水，局限性脑积水持续存在可导致脑水肿及
颅内占位效应，若颅内结核治疗好转，但新出现癫痫、呃逆及持
续头痛等症状，需要及时行影像学检查，尤其是MRI检查以排除
局限性脑积水的形成。
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图1 患者，男，28岁，反复咳嗽1年余，头痛、发热1月余，意识障碍2天，诊断为颅内结核、肺结核。图1A:2024年4月13日颅脑CT平扫，右侧侧脑室内斑片状稍高密
度影(黑箭)；图1B～1C为2024年4月16日颅脑MRI，图1B:T2WI平扫，右侧侧脑室内不规则稍高T2WI信号影，沿侧脑室壁匍匐分布(黑箭)；图1C:T2WI平扫 右侧侧脑室
颞角无明显增宽(黑箭)。
图2 患者，男，28岁，反复咳嗽1年余，头痛、发热1月余，意识障碍2天，诊断为颅内结核、肺结核。图2A:2024年4月26日颅脑CT平扫，右侧侧脑室颞角较前增宽
(黑箭)，周围脑白质水肿；图2B:2024年5月16日颅脑CT平扫，右侧侧脑室颞角进一步增宽(黑箭)，周围脑白质水肿；图2C:T2WI平扫，右侧侧脑室颞角局限性增宽
(黑箭)，周围脑白质水肿(白箭)。
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脾脏作为髓外造血的一个常见部位，其髓外造血通常与骨髓
造血功能不全相关，是机体对造血需求增加的一种代偿性反应。
然而，在无血液系统相关症状的情况下，这种代偿性反应往往难
以被及时发现，导致对疾病的认知和治疗策略的制定带来挑战。
本病例的发现和报道，不仅丰富了我们对脾脏髓外造血的认识，
也提醒临床医师在面对脾脏占位性病变时，应考虑到髓外造血的
可能性，避免误诊和误治。通过详细分析该病例的临床表现、影
像学检查、病理诊断及治疗过程，我们旨在提高医学界对无症状
局灶性脾脏髓外造血的识别能力，为未来的临床实践提供有价值
的参考。

1  病例资料
患者，男，53岁，因“发现脾脏占位性病变2月余”入院。

患者2个月前因骑自行车摔倒致左侧股骨颈基底部骨折，术前胸
部CT及腹部B超检查发现脾脏占位性病变。

2  结　果
2.1 影像学检查结果  超声检查：脾脏切面形态失常，几乎呈球
形，大小约9.5cm×8.1cm，实质回声增粗增强，光点分布不均

匀，可见少许片状低回声分布，CDFI：脾脏内血流信号增多。腹
部CT检查：脾脏可见一不均匀密度实性肿块，形态规则，边缘光
滑，边界清楚，CT值约为39.9HU，未见钙化；肿块内散在分布
片絮状稍高密度影，CT值约为51.6HU，见图1，提示肿块内存在
出血；腹部增强扫描显示病灶呈渐进性强化，肿块内未见坏死、
囊变，见图2。容积再现(VR)图、最大密度投影(MIP)图，显示病
灶周围见大量侧支小动脉，见图3。病灶周围相邻脏器及腹壁未
见浸润，腹膜后未见肿大淋巴结。血常规示白细胞、中性粒细胞
稍偏高，血红蛋白为106g/L(参考范围130-175g/L)。
2.2 手术所见  鉴于影像学检查的初步结果，临床评估患者骨折恢
复良好，遂计划行脾脏切除，术前血常规示血红蛋白为131g/L，
术中显示脾脏明显肿大，脾脏内有约10cm圆形肿物，质地与脾
脏相近，呈红灰褐色，周围形成多发侧支循环，触之极易出血。
2.3 病理组织学诊断结果  术后免疫组化结果显示：CD117(-
),CD20(+,示B细胞),CD235a(+，红系),CD3(+,示T细胞),CD31(弥
漫+),CD34(灶+),CD8(+，示T细胞),ECadherin(+，红系),IPO(髓
系+),SIA(+),Ki67(+，约5%),CD61(巨核系+)。病理诊断为脾脏髓
外造血伴局灶性出血，含铁血黄素沉积，见图4。

图1 1腹部CT平扫轴位图，病灶密度不均匀，边缘光滑，平均CT值约为39.9HU，病灶内无钙化灶，病灶内可见斑片状稍高密度影，其中一处稍高密度影区CT值为
    51.6HU。
图2 2腹部CT增强扫描轴位图，显示病灶呈明显不均匀强化，以边缘强化较显著，造影剂继续向病灶中央填充，病灶内无囊变、坏死区。
图3 3容积再现(VR)图，显示脾脏肿大，病灶周围见多发侧枝动脉。
图4 术后病理图片，镜下可见扩张的血窦及大量巨核细胞(HE×100)。
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