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[Abstract] Objective  To analyze the expression fractures of MRI and investigate the 

diagnostic value of functional magnetic resonance Imaging in central nervous system 

vasculitis(CNSV). Methods  MRI appearance of 15 cases of CNSV proved by pathology 

or clinical treatment were retrospectively reviewed. Results  13 multiple cases distributed 

randomly and 2 cases solitary supratentorial lesions were found. Equal or slight hypo-

intensity in 13 cases and mixed intensity in 2 cases on T1WI. Slight hyper or hyper- 

intensity in 12 cases and mixed intensity in 3 cases on T2WI. Hyper-intensity in all cases 

on T2-flair. Hyper-intensity in 9 cases (6 cases with drop hypo-intensity), equal intensity 

in 3 cases and hypo-intensity in 3 cases on DWI. Hypo-intensity of micro-bleeding in 

10 cases on SWI, including phlebectasis of homolateral lesions in 6 cases and contralateral 

lesion in 1 case. Slight hypo-perfusion in 7 cases and slight hyper-perfusion in 1 case 

among 8 perfusion cases. Most of lesions demonstrated piebald or gyrus enhancement. 2 

cases of hyper-intensity lesions on T2WI were not enhanced. Thickened and obviously 

enhanced vessel wall in 9 cases, enhanced meningeal artery in 5 cases and enhanced 

peripheral cerebral pia mater of lesions in 4 cases. Beading blood vessel in 5 cases, middle 

cerebral artery occlusion similar to Moya-Moya disease in 1 case and normal blood vessel 

in 5 cases among 11 TOF-MRA cases. Beading blood vessel in 2 cases on 2 DSA cases, 

including 1 negative case on TOF-MRA. 7 cases of new lesions, 6 cases of advanced 

lesions and 2 cases of stable lesions were found before confirmed diagnosis of CNSV. 11 

cases of obviously shrink or absorption lesions, 1 case of new lesion and 1 case of stable 

lesion were found with MR after impulsion hormonotherapy. Conclusion  Characteristic 

expression of CNSV on MR is benefit to early diagnosis of CNSV and to guiding biopsy.

[Key words] Central Nervous System Vasculitis(CNSV); Magnetic Resonance Imaging;  

Functional Magnetic Resonance Imaging(fMRI)

　　中枢神经系统血管炎(CNSV)是一类主要累及中枢神经系统的血管

炎性病变
[1]
。其病因、临床症状及影像表现复杂，如非对症治疗，则

病情进展较快，预后欠佳。CNSV的确诊主要依靠活检，但其活检结果

与取材位置密切相关，所以脑组织活检亦有很大的局限性，并且是有

创检查，应用受到限制
[2]
。本文回顾性分析了15例CNSV的MRI特点，进

一步探讨了fMRI对CNSV早期诊断的临床价值。

　　1  材料与方法

　　1.1 临床资料  回顾性分析本院2014年8月至2016年7月符合以下

标准的患者。纳入标准：(1)经脑组织活检或临床试验性治疗证实病

例；(2)所有病例都有完整临床资料及相关的血清学检查结果；(3)排

除动脉粥样硬化、高血压、糖尿病等基础病；(4)具备一次以上MRI复

查结果。15例患者纳入研究，男性9例，女性6例，年龄19～61岁，中

位年龄48岁。脑组织活检证实9例，尸检证实2例，临床试验性治疗证

实4例。其中原发性中枢神经系统血管炎(PACNS)2例，继发性脑血管炎
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例血管呈串珠样改变，1例大脑中动脉闭
塞呈 “Moya-Moya”病改变，5例血管未
见异常。2例DSA均见血管呈串珠样改变，
其中包含1例TOF-MRA阴性病例。CNSV确诊
前MRI复查，7例出现新发病灶，6例原发
病灶有进展,2例变化不大。13例CNSV经过
激素冲击等对症治疗后复查MRI，11例原
有病灶明显缩小或者吸收，1例见新发病
灶，1例变化不明显。结论 CNSV具有特征
性MRI表现，MRI检查有利于早期诊断及指
导活检取材。
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9例，感染性性脑血管炎4例。

　　主要症状为头痛13例，其中

7例为首发症状，伴卒中样发作3

例。外周血c反应蛋白升高4例，

抗核抗体(ANA)阳性4例，抗中性

粒细胞胞质抗体(ANCA)阳性2例；

脑脊液免疫球蛋白IgG或IgM升高9

例。13例经激素冲击治疗后，9例

症状明显改善或者消失，3例残留

肢体运动障碍，痴呆1例；2例死

亡病例均未经激素治疗。

　　1.2 检查方法  使用GE HDxt 

1.5T超导型磁共振仪，8通道头

颈联合相控阵线圈。成像序列包

括：(1)常规颅脑MR扫描。(2)

TOF-MRA脑血管成像。(3)SWI：

采用SWAN技术成像，TR 79ms，

TE 50ms，层厚2mm，无间隔，激

励次数1次。(4)灌注成像：3D-

ASL全脑灌注扫描，TR 4564ms 

，TE 11ms；PWI灌注扫描，TR 

1800ms，TE 11ms，层厚5mm，

层间距1.5mm，造影剂采用Gd-

DTPA,注射速度为4.0ml/s，剂量

为0.2ml/kg。(5)3D-BOYA增强扫

描，TI 450ms，层厚1mm。DSA血

管成像2例。

　　2  结   果

　　2.1 MRI特点

　　2.1.1 病灶分布：随机分布

(未按脑血管供血区分布)病灶13

例，其中幕上及幕下脑实质同时

受累12例(图1-2)，幕下多发病

灶1例，幕上单发病灶2例。13例

CNSV多发病灶均见皮层及皮层下

受累，部分见深部白质受累。

　　2.1.2 信号特点：14例CNSV

病灶边缘模糊，其周围水肿4例，

合并有边缘清晰病灶7例，幕上1

例单发病灶边缘清晰。T1WI等或

稍低信号13例，混杂信号2例；

T2WI稍高或者高信号12例，混杂

信号3例。全部病灶T2-FLAIR高信

号。增强扫描以斑片状、脑回样

强化为主，其中2例T2WI高信号病

灶未见强化，血管壁增厚伴明显

强化9例(图3)，5例见脑膜动脉强

化，4例见病灶周围软脑膜强化。

11例TOF-MRA脑血管成像中5例呈

串珠样改变(图4)，其中3例以3级

血管串珠样改变为主, 1例大脑中

动脉闭塞呈“Moya-Moya”病改

变，5例血管未见异常。

　　2.1.3 fMRI特点：15例CNSV

病灶中含有DWI高信号9例(6例夹

杂点状低信号)，其中7例ADC为低

信号，2例ADC显示高信号；DWI等

信号3例；DWI低信号3例。10例

SWI图像中均见渗出性微出血低信

号影(图5)，其中病灶侧静脉扩张

6例，对侧静脉扩张1例(图13)。

8例灌注成像中7例显示略低灌注

(图6)，1例灌注略增高。

　　2.1.4 动态观察：CNSV确诊

前MRI复查7例出现新发病灶，6例

原发病灶有进展,2例变化不大。

13例CNSV经过激素冲击等对症治

疗后复查MRI，其中11例原有病灶

明显缩小或者吸收(图7-8)，1例

见新发病灶，1例变化不明显。2

例死亡病例MRI复查均见新发病

灶。

　　2.2 DSA表现  2例DSA均见血

管呈串珠样改变，其中包括1例

TOF-MRA阴性病例。

　　3  讨   论

　　3.1 病因分类  中枢神经系

统血管炎(CNSV)是由多种病因引

起的血管壁炎症性病变，进而引

起相应供血区脑组织的缺血或梗

死性疾病
[2]
，最初被命名为中枢

神经系统肉芽肿性脉管炎
[3]
，近

年来统称为CNSV。按发病原因可

分为
[4]
：(1)感染性血管炎。(2) 

原发性血管炎，只累及中枢神经

系统。(3)继发性血管炎，为系统

性或全身疾病所引起。

　　本研究中有4例为感染性CNSV

病例，其中2例为体部感染，1例

为感染性心内膜炎，1例为钩端螺

旋体感染。而少见的隐球菌及组

织胞浆菌
[5]
，寄生虫性血管炎

[6]
亦

有报道。

　　PACNS最早由Newman和Wolf

在1952年描述为累及中枢神经系

统的非感染肉芽肿性血管炎
[7]
。

1992年Lie
[8]
提出PACNS的病名，

逐渐得到公认并沿用至今。本组

研究中有2例PACNS，1例术前误诊

为胶质瘤，另1例穿刺活检证实为

PACNS。

　　本研究中系统性血管炎9例，

其中2例风湿关节炎性、2例红斑

狼疮性、1例干燥综合征性CNSV均

经脑组织活检证实；3例风湿关节

炎性及1例白塞氏病性CNSV为试验

性治疗证实。

　　3.2 临床表现  CNSV可发生

于任何年龄段，以40～60岁人

群好发，男性发病率较女性略    

高
[9]
。头痛、多灶性神经功能缺

陷和弥漫性脑损害为CNSV三大主

要表现
[10]

，头痛经常是主要或者

首发神经系统症状
[11]

。本研究中

头痛者13例，其中7例为首发症

状，John S
[12]

还报道过强度更重

的霹雳性头痛。15例CNSV中表现

为情感淡漠及认知功能障碍8例，

这一症状尚未见大宗文献报道。

其它少见临床症状，如潘峥
[13]

报

道了1例以多饮多尿起病的CNSV，

季萍
[14]

报道了1例表现为精神障碍

的CNSV。

　　3.3 病理改变  CNSV诊断的

金标准是脑组织病理学检查
[11]

。

在各种CNSV中，机体的自身免疫

异常在发病中具有重要的作用，

其清除微生物的过程中，破坏细
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胞壁上正常蛋白，导致血管炎的

产生
[15]

。本研究中免疫球蛋白

IgG和/或IgM升高9例，抗核抗体

(ANA)阳性4例，抗中性粒细胞胞

质抗体(ANCA)阳性2例，提示CNSV

与机体自身免疫异常相关，这与

Kelley
[16]

的观点相一致。

　　CNSV的病理改变具有多变

性，同一标本内可见处于不同阶

段及组织学类型不同的血管炎改

变，本研究中14例含有边缘模糊

病灶，病理表现为急性期11例，

慢性期3例；合并边缘清晰病灶共

8例，病理结果为急性期1例，慢

性期3例，稳定期4例。其中5例

活检取材位置不同，病理结果表

现为不同时期的CNSV,这表明活

检病理也有一定局限性。并且脑

活检也有一定的假阳性率，颅内

感染、何杰金病、系统性红斑狼

疮、Wegener病等均可出现中枢神

经系统血管炎样表现
[17]

。

　　3.4 影像学征象  CNSV的确

诊需要组织活检或者DSA，但两者

阳性率均不高,临床怀疑的CNSV

的病例DSA常无阳性发现，并且活

检结果与取材位置选择及病程有  

关
[11]

。本研究联合应用多种MR功

能成像结果表明，影像学异常区

域尤其是可强化部位及明显弥散

受限部位的取样可以提高活检的

阳性率。

　　DWI对早期或者较小病灶具有

较高的敏感性，尤其是发现不同

血管分布区的病变或不同时期病

变的叠加，并且在复查中可以观

察新旧交替病灶的动态变化过程

(图7-8)。14例边缘模糊的CNSV

病灶中，9例DWI显示为高信号，

8例ADC图显示为低信号，1例ADC

高信号，以DWI高信号作为靶活检

位置，病理结果为急性期5例，慢

性期3例，稳定期1例，并且5例急

性期CNSV中ADC值明显低于其它4

例CNSV；15例中含有边缘清晰病

灶7例，5例DWI显示为高信号，2

例为等信号，其中边缘清晰病灶2

例活检结果为慢性期CNSV。以上

表明DWI能够判断血管炎是否处

于活动期，这也与初曙光等
[2]
观

点一致。White ML等
[18]

的一项回

顾性研究也表明DWI的弥散系数

(diffusion coefficient，ADC)

分析能更好地显示大脑的一些异

常改变，有助于CNSV诊断，同时

也为活检取材位置选择和综合判

断CNSV程度提供依据。

　　SWI是诊断CNSV的优势序列，

其基于血氧饱和度所致的磁敏感

差异成像，对出血及小血管成像

具有极大优势。10例SWI图像中

均见渗出性微出血低信号，为血

管壁受炎性细胞浸润后通透性增

加血液渗出所致，这也高度提示

CNSV的小血管损害特征；7例SWI

图像中发现病灶周围血管增粗，

考虑为低灌注的脑组织导致静脉

血氧饱和度下降，血管代偿性增

粗所致，并且这一征象在脑梗塞

中尚未见大宗报导，笔者推测这

也可能是区别于脑梗塞的特异性

征象，但尚需大量病例证实。

　　CNSV注药后病灶表现多样

化，以斑片状、脑回样强化为

主，1例PACNS表现为肿瘤样强

化，其中以血管壁增厚强化为

CNSV特征性影像表现，特别是3D-

BOYA增强后重建图像显示强化血

管更为直接。同一脑标本内可以

见到强化程度不同的病灶，或者

出现新发强化灶、或者原有强化

病灶出现弱强化。不同强化区活

检取材，病理结果为不同时期的

CNSV，反映出了CNSV在时间上和

空间上分布不同的特点，合适的

位置取材可以增加穿刺活检诊断

的阳性率。

　　灌注成像在CNSV诊断中尚未

见大宗报道，本研究7例CNSV显示

略低灌注，但低灌注区CBF值明显

高于急性期脑梗塞患者CBF值，所

以笔者推测CNSV病灶仅为脑组织

低灌注而引起的缺血性改变，而

非真正的脑梗死，这与国外学者

William TC报道一致
[19]

，但这一

影像特征尚需进一步证实。

　　近年来的研究表明，MRA显示

CNSV受累的血管呈节段性狭窄如

图4，可以为双侧不对称性，本

组中1例单侧大脑中动脉闭塞呈 

“Moya-Moya”病改变。本研究中

5例血管MRA呈串珠样改变，其中3

例以3级血管串珠样改变为主，5

例血管MRA未见异常。MRA显示的

血管异常与病变范围不符合，即

显示的闭塞血管常为较大分支，

而与之对应的病变范围不够广

泛。笔者推测血管的未显影，不

一定是血管真正的闭塞，可能与

血管狭窄，血流缓慢，从而在3D-

TOF-MRA未显影有关，这与初曙

光
[3]
观点一致。同时MRA显示的血

管异常与病变范围不符合，病灶

未按正常血管供血区分布，这对

CNSV有提示作用。

　　DSA显示脑血管呈“串珠样”

为CNSV特征性改变，但缺乏特异

性。感染、动脉硬化以及可逆性

脑血管收缩综合征(RCVS)等都可

有类似表现
[11]

。本研究中1例DSA

见小分支血管呈“串珠样”改

变，另1例表现正常，分析可能是

受累血管太小，而不能检测出。

　　总之，CNSV的MRI表现具有一

定的特征性，MRA及增强扫描，

特别是DWI、SWI、灌注等功能成

像的联合应用，对于早期诊断和

指导活检取材具有非常重要的意

义。对于不同病因CNSV的MRI表现

异同，因病例数较少，有待进一

步探讨。
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