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　　中枢神经系统原发性淋巴瘤(primary central 

nervous system lymphoma, PCNSL)占颅内原发肿瘤

的3%～4%，定义为中枢神经系统的淋巴瘤而没有其

他原发肿瘤，是一种少见的结外非霍奇金淋巴瘤，以

仅累及中枢神经系统为特征，具有高度的侵袭性。其

免疫表型多为弥漫性大B细胞性淋巴瘤，少数为T细胞

型。发病高峰为60～70之间，免疫力低下的病人，

男：女比为1.5：1的[1]。临床症状表现各异，无特征

性。大多表现为头晕、头痛和呕吐，也可以表现为精

神状态改变、语言、肢体功能障碍，癫痫等，病程较

短，常短期死亡。近年来，PCNSL的发病率随艾滋病

的发病率升高及免疫抑制剂的使用而呈上升趋势。

　　中枢神经系统原发性淋巴瘤常规MRI检查常有以

下表现：1.病变单发或多发，幕上多见，好发于额

叶、颞叶、顶叶，常侵犯额叶白质、基底节、胼胝

体和脑室周围等深部组织，下丘脑、小脑也可以累

及,常浸润室管膜下组织,通过脑脊液向脑脊膜扩散。

2.病灶呈类圆形、椭圆形及不规则团块状,以前两者

多见，T1WI平扫病灶呈等或低信号，T2WI信号变化较

多,可呈低、等、略高或高信号。MRI增强后肿瘤多

为均匀强化。增强扫描特征文献报道有多种形态,如

“握拳样”、“脐凹征”、“缺口征”和“尖突征”

等。肿瘤内部出血或钙化罕见[2]。手术和血管造影证

实原发性中枢神经系统淋巴瘤多为乏血管肿瘤，但其

强化明显，被认为是由于肿瘤细胞围绕血管周围间隙

(V-R间隙)呈袖套样浸润致脑屏障破坏，造影剂渗透

到细胞外间隙引起病变强化。3.PCNSL对放疗和化疗

敏感，使用激素后，可使病灶的强化率下降，产生假
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阴性结果。与激素类药物可使破坏的血脑屏障恢复,

肿瘤抑制、消退有关。同时，多中心病灶变化较大，

多次检查图像可能有所不同，似时隐时现的改变，这

可能与患者自身免疫功能改变、对症治疗、脑水肿的

轻重以及对肾上腺皮质激素治疗的反应有关，淋巴瘤

对肾上腺皮质激素治疗可缩小或消失,这种情况为本

病较特征性的表现。4.肿瘤周围可见不同程度的水

肿，以轻、中度水肿常见。

　　T细胞型非霍奇金淋巴瘤大约占全部PCNSL的7%，

而原发性中枢神经系统结外鼻型NK/T细胞淋巴瘤

(Extranodal NK/T-cell lymphoma, nasal type，

NKTCL)更是一种极其罕见的肿瘤。2001年出版的WHO

关于淋巴造血组织肿瘤分类正式采用了NKTCL这一命

名。其病理是以弥漫的肿瘤细胞形成血管中心浸润及

血管破坏现象为特征，常伴大片凝固性坏死，同时

几乎百分之百的病例呈EB病毒EBERs原位杂交检测阳

性。NKTCL主要发生在鼻腔和副鼻窦，也可发生于上

呼吸道的其他位置如腭部，扁桃体等部位，其他部位

如皮肤、胃肠道、肺也可以发生。世界范围仅检索到

5例原发于中枢神经系统的NKTCL，5例患者均为成年

男性，其中最小发病年龄为25岁[3]。T细胞型PCNSL影

像表现除了具有PCNSL的常见特征外，其通常呈皮层

下分布，外周神经系统容易受累，易沿软脑膜蔓延。

　　PCNSL的功能MRI检查包括：1.DWI：PCNSL在DWI

序列呈高信号，与细胞密度较高，排列紧密，水分子

扩散受限有关。这些特征性征像易与颅内缺血性卒

中、脑脓肿中央坏死，高级别胶质瘤及部分转移瘤

等相鉴别。2.PWI：PCNSL易侵犯血脑屏障，而且肿瘤

滋养血管的生长速度和结构具有特异性，故肿瘤组织

的CBV值与对侧大脑半球相应部位脑白质CBV值之比

rCBV值会增高，但又明显低于恶性胶质瘤的rCBV值，

这可能与PCNSL较少的肿瘤内血管和较高的血管渗透

性有关。3.1H-MRS：PCNSL的波谱表现为Cho峰升高，

NAA、Cr峰的降低，1.3ppm处可见升高的Lip峰或Lip

与Lac的复合峰，巨大的Lip峰或Lip与Lac的复合峰可

以作为淋巴瘤的特征改变。4.SWI：PCNSL相对于脑胶

质细胞瘤较少的微血管形成和较低的血管内皮生长因

子水平，而SWI检查可以通过反映肿瘤内的微血管分

布，微小出血及坏死，从而鉴别诊断原发性中枢神经

系统淋巴瘤及脑胶质瘤[2]。              

　　尽管PCNSL的MRI表现有一定的特征性，但其临床

和MRI表现与颅内其他肿瘤有一定相似之处，因此还

需与颅内其它肿瘤鉴别：1.脑膜瘤：肿瘤边缘有假

包膜征象，增强扫描有“脑膜尾征”，灶周水肿程

度多较明显，另有“白质移位征”。2.间变型星形细

胞瘤：发生在脑深部的淋巴瘤应与间变型星形细胞瘤

鉴别，T2WI上肿瘤边缘通常清晰，占位效应相对较轻

是淋巴瘤的特点，而后者呈边缘明显强化或不规则强

化，占位效应及灶周水肿明显，囊变坏死明显。3.转

移瘤：肿瘤一般有原发灶，好发于皮髓质交界区及灶

周水肿明显[5]。

　　虽然功能MRI如DWI、PWI、1H-MRS和SWI等可能有

助于鉴别诊断脑淋巴瘤和其他神经系统胶质肿瘤。但

实际上磁共振对比增强成像被认为是黄金标准而推

荐。另外，CT及免疫组化对病灶的定性也是有帮助的
[2]。

　　总之，PCNSL属于罕少见病，在诊断上有一定难

度，在日常诊断工作中，除了考虑常见疾病的常见表

现之外，其次应该考虑少见疾病的常见表现；另外对

于病理学上的肿瘤最近分类方案也应该有一定的了

解，这样就能对我们影像诊断有帮助。

	

　　参考文献

【收稿日期】 2015-02-09



JOURNAL OF  RARE  AND  UNCOMMON  DISEASES, FEB. 2015,Vol.22, No.1, Total No.108 9

*主要学术兼职介绍

　　夏军，男，主任医师、博士，硕士生导师，广东省中西医结合学会放射专业委员会委员，中华医学会深
圳市放射专业委员会委员，《CT理论与应用研究》杂志审稿专家。主持或主要参与国家、广东省及深圳市立
项课题11项；在中华系列及国家级专业学术期刊发表论著20多篇，其中4篇为SCI收录，参编专著2本。

　　内耳性传导聋(Inner ear conductive hearing 

loss)的概念最早由Gloris和Davis于1961年提出，当

时他们推测年龄和噪声引起的混合性聋中的传导性听

力损失成分与内耳基底膜的硬化有关。此后，许多学

者在临床中观察到纯音测听有气-骨导差、但没有明

显外耳道和中耳病变的传导聋患者，类似于耳硬化症

或其它中耳疾病，常被误诊施行镫骨手术或鼓室探

查、成型术，而术后听力无改善。Shea估计这种情况

占耳硬化症的1/700，Schuknecht(1987年)将这种现

象称为“Otologic mysteries”，并认为其发病率为

传导聋手术的1/3000。这些不易解释的传导聋很可能

就是内耳损害所致，即内耳性传导聋。

　　1  内耳的窗结构

　　卵圆窗和圆窗分别称为内耳第一窗和第二窗，是

听觉产生机制中重要的两个通道，此外，内耳窗还包

括耳蜗导水管、前庭导水管及血管神经通过的一些小

孔，但这些窗结构口径小且较长，声导抗较高，在声

音传递机制中作用轻微，统称为正常第三窗。除此以

外，内耳中出现的其它的骨裂、骨孔等窗结构或正常

第三窗的先天或后天病理性扩大，均称为病理性第三

窗或第三窗(The third window)。

　　2  内耳第三窗的致病机制

　　人们对内耳出现第三窗的危害早就有所认识，

1956年Cawthorne就明确指出，内耳只有且只能有2个

窗，否则会对内耳功能产生明显的影响。

　　2008年，Merchant在总结多年来系列研究成果的

基础上，提出了内耳第三窗导致患者出现低频传导聋

(气导听阈提高或正常，骨导听阈减小)的机制：正常

气导传声时，卵圆窗镫骨的内向活动，伴随有等量的

圆窗膜的外向活动，两窗间的液体流动在前庭阶和鼓

阶间产生一压力梯度，引起基底膜振动，激活毛细胞

内耳性传导聋-内耳第三窗致病机制及相关疾病         
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而感音，当耳蜗前庭侧存在病理性第三窗时(SCD、大

前庭水管综合征和其他内耳畸形等)，部分声音能量

从第三窗分流，导致前庭内声压减低，基底膜振动减

弱，气导听力下降；骨导传声时，骨导的压缩机制引

起内耳液体压缩，由于前庭阶和鼓阶间的导抗不相

等，基底膜因两侧出现压力梯度而运动，从而感受骨

导声，当耳蜗前庭侧存在病理性第三窗时，减低了前

庭侧的导抗而使前庭阶和鼓阶间的压力差增大，基底

膜的运动幅度加大，从而改善了骨导听力。

　　病理性第三窗也可引起前庭反应，导致患者在强

声刺激或中耳、颅腔压力改变时出现眩晕眼震，其机

制：正常情况下，半规管包裹在致密的骨质中，声音

和中耳/颅腔压力的改变不会引起内淋巴液的流动，

当半规管出现第三窗时，声音和压力的能量会传递至

裂孔处，引起内淋巴液的流动，声音或外耳中耳正向

压力时，内淋巴液产生离壶腹的流动，兴奋该侧前庭

神经，闭气负压时，内淋巴液产生向壶腹的流动，抑

制该侧前庭神经(相对兴奋对侧前庭神经)，从而产生

眩晕和眼震。

　　3  内耳第三窗病变引起传导聋的常见疾病

　　1、上半规管裂(SCD)：SCD为上半规管先天性骨

缺裂，患者可仅表现为传导性耳聋，或仅有前庭症

状，或两者均有。典型的传导聋表现是在2KHz下有

明显的气-骨导差，骨导听阈可超正常(0～-20dB，或

更好)，高频没有或有一小的气-骨导差，中耳检查均

无引起传导聋的中耳病变(包括鼓室导抗测量、镫骨

肌反射、LDV检测、VEMP、耳声发射和鼓室探查)。确

诊是靠高分辨率CT薄层扫描，并通过手术修补裂孔后

气-骨导差消失而证实。2、外半规管裂(LCD)：外半

规管裂多由中耳炎或中耳胆脂瘤破坏所致，由于有原

发中耳疾病的存在，很难确定传导聋是由于LCD的第


