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·临床研究·
高分辨率核磁共振血管壁成像在中枢神经系统
血管炎诊疗中的应用价值--1例报道并文献复习
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摘要 中枢神经系统（central nervous system，CNS）血管炎是导致青年卒中的少见病因之一。由于临床症状

和常规影像学表现缺乏特异性，其诊断较为困难。本文报道了1例CNS血管炎导致的青年卒中的临床及影

像学特征、诊断过程和治疗转归。本文重点讨论了CNS血管炎的高分辨率核磁共振血管壁成像（high reso-

lution vessel wall image，HR-VWI）影像学特征，体现了HR-VWI在CNS血管炎诊断、鉴别诊断和治疗效果评

估中的应用价值。
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中枢神经系统（central nervous system，CNS）血

管炎是一种少见的脑卒中病因，大约 2%的 15～49

岁缺血性青年卒中的病因为CNS血管炎[1,2]。CNS

血管炎分为原发性中枢神经系统血管炎（primary

angiitis of the central nervous system，PACNS）和继

发于其他系统性疾病的 CNS 血管炎，如风湿性疾

病、感染性疾病和肿瘤等[3]。由于CNS血管炎尤其

是 PACNS 的发病率极低，临床症状和影像表现复

杂且缺乏特异性，导致诊断十分困难，极易漏诊、误

诊。本文报道 1 例以短暂性脑缺血发作（transient

ischemic attack，TIA）症状起病，头部MRI平扫正常，

激素治疗有效的青年CNS血管炎患者的临床表现、

影像学特征和诊疗过程，重点讨论高分辨率核磁共

振血管壁成像（high resolution vessel wall image，

HR-VWI）在 CNS 血管炎的诊断、病情随访和治疗

效果评估中的应用。

1 资料与方法

1.1 病例资料

患者，男，21岁，因“发作性言语含糊伴右侧肢

体无力12 d”就诊。无脑血管病危险因素。父母身

体健康。门诊行头部MRI平扫和弥散成像未见异

常（图 1A、B），头部+颈部血管成像（MRA）提示左

侧大脑中动脉（middle cerebral artery，MCA）M1远

端节段性狭窄（图 2A）。门诊给予患者阿司匹林

100 mg po qd，阿托伐他汀 20 mg po qd，以“短暂性

脑缺血发作”收入院。患者否认发病前半年内有

头痛、发热、腹泻、咽痛等症状，否认既往有包括带

状疱疹、丙型肝炎等在内的特殊感染病史。体格

检查全身和神经系统未见明显阳性体征。实验室

检查血常规、肝肾功能、电解质、血糖、血脂（低密

度脂蛋白 1.98 mmol/L）、粪尿常规、凝血功能未见

明显异常。入院后行头部增强MRI未见明显脑实

质和脑膜强化（图 1C）。脑数字减影血管造影

（digital subtraction angiography，DSA）提 示 左 侧

MCA M1段分叉后多处局限性狭窄（图 2B）。为进

一步明确血管情况，对 DSA 所示狭窄血管进行了

HR-VWI，结果提示左侧 MCA M1 段分叉后段及

M2段交界处管壁均匀增厚伴明显环状强化，受累

血管轻度狭窄，考虑血管炎可能性大（图 3A～

E）。后续进行一系列继发性CNS血管炎相关的病

因排查：血沉 2 mm/h，超敏C反应蛋白 0.6 mg/L，均

在正常范围；T-spot 试验阴性，梅毒螺旋体抗体定

量 0.05 S/CO阴性，HIV抗体定量阴性，丙肝抗体定

量阴性；血病毒学全套抗VZV-IgM阴性；甲状腺功

能全套（TSH、FT3 和 FT4）正常；抗中性粒细胞胞

浆抗体阴性，抗核抗体阴性，抗凝脂抗体阴性，狼

疮抗凝物阴性。因患者拒绝行腰椎穿刺，未行脑

脊液检测。结合患者临床表现、实验室检查和影

像学特点，诊断为TIA，TOAST分型为其他原因所

致的缺血性卒中，考虑 CNS 血管炎（PACNS 不排

除）。在无明显禁忌证情况下，住院期间予以患者

甲泼尼龙 120 mg iv qd，5 d 后减量为 80 mg iv qd，

持续 5 d 后减量至强的松 35 mg po qd 并出院。出

院后继续口服强的松治疗，逐渐减量至 10 mg qd

维持治疗。患者于 2021 年 8 月 2 日（出院后 4 月）

再次至门诊复诊，诉未再出现言语含糊、肢体无力

等脑缺血发作症状，行 HR-VWI 复查提示左侧大

脑中动脉M1段分叉后段及M2段交界处管壁增厚

及强化基本消失（图3F-J）。

1.2 方法

通过 PubMed 数据库，输入关键词“central

nervous system vasculitis”、“primary angiitis of the

central nervous system”、“high resolution vessel wall

image”，得到关于CNS血管炎和HR-VWI的相关临

床研究和个案报道，提取与本案例临床表现、影像

学特征、诊断和鉴别诊断以及治疗相关的内容，进

行文献复习和总结。
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2 讨论

本文报道了1例少见病因的青年卒中病例，患者无脑血管病

危险因素，DSA和HR-VWI表现为CNS血管炎的典型改变，系统

性和感染性疾病的一系列排查均为阴性，糖皮质激素治疗后症

状和影像学明显好转，最终诊断为CNS血管炎（PACNS不排除）。

CNS血管炎是少见的累及大脑、脊髓血管的疾病，可继发

于多种自身免疫性疾病、感染性疾病，少部分为 PACNS。

PACNS 是一种罕见的只累及大脑、脊髓血管的疾病。由于

PACNS病变累及的血管类型和位置不同，临其床症状复杂多样

且缺乏特异性。头痛（59.5%）和认知功能障碍（54%）是最常见

的临床症状，主要见于小血管受累的PACNS患者[4]。局限性神

经功能缺损（如偏瘫、共济失调、失语、构音障碍和视觉障碍）也

较常见，易出现在中或大血管受累的病例中[4]。约25.8%的患者

出现TIA的症状。此外，少部分患者还可能出现癫痫、脑出血和

脊髓症状[4]。PACNS的血液检验大多是正常的，主要目的是排

除继发性CNS血管炎。需重点关注高敏 C 反应蛋白、血沉、抗

核抗体、抗中性粒细胞胞浆抗体、抗凝脂抗体等指标。此外，

还需对感染性疾病如VZV、HIV、梅毒、结核和丙肝病毒等进行

排查[3]。脑脊液（cerebrospinal fluid，CSF）检查对PACNS的诊断

具有提示作用。90%的PACNS患者CSF有轻度有核细胞增多

和（或）蛋白水平升高[5]，尤其是在血管造影阴性的患者中更明

显 [6]。明显的有核细胞和蛋白升高则应考虑感染性疾病的可

能。然而，CSF有核细胞和蛋白的轻度升高也可见于部分脑梗

死患者、非血管炎性疾病如Fabry’s病[7]和可逆性脑血管收缩综

合征（reversible cerebral vasoconstriction syndrome，RCVS）[8]。

因此，CSF 的蛋白和有核细胞的轻度升高对 PACNS 有提示作

用，但特异性低。

本例患者MRI未见明显异常病灶，既往认为正常MRI并不

支持PACNS的诊断，但在对梅奥诊所就诊的149例原发性中枢

神经系统血管炎患者MRI研究中，有6例表现为正常[9]。MRI对

PACNS 的诊断具有高敏感性（95%～100%），但特异性较低[9]。

PACNS的MRI表现非常多样，可表现为皮质和（或）皮质下梗死

灶，脑实质和软脑膜强化，颅内出血、肿瘤样改变以及液体衰减

反转恢复序列（fluid attenuation inversion recovery，FLAIR）或T2

加权序列的高信号，其中分布在双侧的多血管受累的皮质和皮

质下梗死最常见[10]。

脑血管造影对CNS血管炎的诊断具有提示作用，可表现为

单发或多发血管狭窄，有时与正常或扩张的血管交替出现，可呈

“串珠样”改变[11]。在法国的60例PACNS患者的DSA和MRA回

顾性分析中发现，80%的患者有 MRA 或 DSA 异常，超过半数

（60.7%）的患者表现为前循环的多个区域血管的狭窄，其中

58.9%为大脑中动脉（MCA）分支受累，串珠状血管改变发生在

19.6%的患者中[11]。然而，动脉粥样硬化、动脉夹层和RCVS也可

有类似的DSA改变。本例患者DSA表现为局限在单一血管区域

的多发狭窄，不能除外单根血管的动脉粥样硬化或动脉夹层的

可能。因此，有必要进一步对责任血管进行HR-VWI明确病因。

CNS 血管炎、动脉粥样硬化和动脉夹层具有不同的

HR-VWI影像特征[12-15]。CNS血管炎的典型表现为血管壁多发

的均匀增厚和强化，管腔大多呈向心性狭窄，也可出现偏心性狭
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注：未见明显异常。

图1 患者头部MRI平扫（A）、弥散成像（B）和增强（C）

注：A：MRA 示左侧大脑中动脉 M1 段分叉后多发血管狭

窄。B：DSA更清晰地显示了血管狭窄部位。C：激素治疗 4月

后复查MRA示病变血管狭窄明显好转。白色箭头示病变血管，

黑色箭头示血管狭窄处。

图2 患者头颅MRA+DSA

注：A～D：HR-VWI矢状位血管壁成像示病变血管管壁均

匀增厚伴明显环状强化，受累血管向心性狭窄（左侧MCA近端

至远端）。E：冠状位示左侧MCA远端多发管壁增厚强化伴血

管狭窄。F～J：激素治疗4月后病变血管管壁增厚、强化和血管

狭窄明显好转。白色箭头示病变血管。

图3 患者头颅HR-VWI
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窄，强化可局限于或超出受累血管范围。本例患者为典型的

CNS血管炎表现（图 3A～E）。一例本院就诊的右侧椎动脉动

脉硬化引起的右侧延髓梗死的青年卒中患者，椎动脉 V4 段

HR-VWI T1增强序列可见管壁不均匀增厚，伴片状不规则强化

和血管偏心性狭窄，提示动脉粥样硬化（图4A）。另一例本院就

诊的以头痛为主要症状的患者，外院CTA提示右侧颈动脉重度

狭窄，行HR-VWI示右侧颈动脉管径明显扩张，双腔结构，假腔

内可见T1高信号的亚急性血肿，不规则强化，真腔被挤压导致

重度血管狭窄，提示动脉夹层（图 4B）。需要注意的是，

HR-VWI的局限性在于对原发性和继发性CNS血管炎的鉴别

能力有限，血管内淋巴瘤也可有血管炎类似的HR-VWI表现[16]。

特别提到两种在影像学上与本病例十分相似的罕见疾

病。首先是RCVS。RCVS可引起雷击样头痛、局灶性功能缺损

和癫痫等症状。RCVS 传统的血管造影表现与 CNS 血管炎相

似，为多发的血管狭窄，可呈串珠样。但是，RCVS血管改变一

般可在1～3月自行恢复，不需要免疫抑制治疗，因此与CNS血

管炎的鉴别非常重要。RCVS的HR-VWI表现为血管壁均匀增

厚，血管向心性狭窄而无强化或轻度强化，可与CNS血管炎管

壁明显的均匀强化改变相鉴别[17]。另一种罕见情况是水痘带状

疱疹病毒血管病变（Varicella zoster vasculopathy）。极少情况

下，水痘带状疱疹病毒（varicella zoster virus，VZV）可引起局限

性脑动脉感染导致感染性血管炎，进而发生相应血管区域的脑

卒中。VZV血管病变的HR-VWI表现包括血管壁均匀增厚强

化，受累血管向心性狭窄，并且病变往往局限在单根血管，少部

分可出现血管周围的强化[18,19]。其诊断依据包括症状和影像学

证实的脑卒中，眼或其他部位带状疱疹病毒前驱感染史，CNS

血管炎的影像学表现和脑脊液VZV抗体检测阳性[19-21]。本文报

道的患者的影像表现与VZV血管病变十分相似，但是本患者前

期无疱疹病毒感染病史，血VZV抗体阴性，暂无明确VZV血管

病变的诊断依据。

对脑白质和灰质以及软脑膜的活检是PACNS的诊断金标

准，但敏感性低，有25%的假阴性率。脑组织活检对DSA阴性，

合并脑实质和软脑膜强化和炎性CSF改变的患者诊断价值更

高，但对累及大血管，无脑实质和软脑膜强化，无脑脊液炎性改

变的患者诊断意义有限[4,22]。因此，本例患者未行脑组织活检。

PACNS的诊断目前主要沿用Calabrese和Mallek的标准[23]。包

括患者临床表现和检查提示有不能用其他病变解释的神经功能

缺损，由影像和（或）病理证实的CNS血管炎性过程，无继发性

血管炎证据，如系统性血管炎、感染性血管炎等。

继发性CNS血管炎需对其病因进行治疗，而 PACNS的治

疗方案目前缺乏前瞻性随机对照试验，治疗策略来源于其他血

管炎的治疗经验，回顾性研究和专家共识。糖皮质激素单药或

结合免疫抑制剂是其主要治疗方案[10,24,25]。本例患者临床症状

和影像学改变较轻，未发现明确的继发性CNS血管炎证据，因

此选择糖皮质激素单药治疗。出院后神经系统症状缓解，4月

后 HR-VWI 示病变血管的管壁增厚和强化明显好转，证实了

诊断正确和治疗有效。HR-VWI 血管壁的强化被认为与血管

壁炎症的活动程度密切相关[26]，因此HR-VWI 有可能成为评估

CNS血管炎治疗反应的有效工具。既往研究发现，对于PACNS

患者，使用抗炎药物后HR-VWI的增强效果可在数周内显著降

低[17]。在对 23例CNS血管炎患者共 55次HR-VWI随访检查的

分析中发现，与具有稳定或进行性血管壁强化相比，血管壁强化

消失或缓解的病例中出现病情复发的频率明显降低，具有统计

学意义[27]。然而，在少数病例中存在虽然使用了免疫抑制治疗

并取得了临床症状的缓解，HR-VWI血管壁强化仍然持续存在

的现象[27]。由于CNS血管炎发病率低，HR-VWI是否具有指导

CNS血管炎治疗决策的价值目前仍无定论，需要更多的临床报

道、临床研究和多中心的数据汇集进一步明确。

CNS血管炎作为一种临床症状和影像学特异性低的罕见

卒中病因，极易误诊漏诊。对于病因不明的脑血管病变，建议进

行 HR-VWI，可大大提高病因的正确诊断率。本报道体现了

HR-VWI在CNS血管炎起始诊断和后期治疗随访整个疾病过

程中的应用价值，尤其是为HR-VWI作为有效工具辅助治疗策

略和病情随访提供了有力证据。
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