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肥厚性硬脑膜炎２例报道及文献复习
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摘　要：肥厚性硬脑膜炎（ＨＣＰ）是一种少见的中枢神经系统慢性无菌性炎性疾病。以头痛为主要临床表现，多伴有颅神
经损害。本文复习近５年的有关的病例报道，并结合本人经治２例患者。提示肥厚性硬脑膜炎是一种容易误诊，临床和

影像表现特殊，激素为其主要治疗手段的疾病。

关键词：头痛；肥厚性硬脑膜炎

１　临床资料
１．１　病例 １

５９岁男性，头痛半年，加重 ２月。查体：Ｔ：
３６．５℃，ＢＰ：１００／７６ｍｍＨｇ，精神差，反应迟钝，右
眼外展受限，右侧周围性面瘫，右耳听力减退，颈抗

（＋）。右乳突压痛。血常规：ＷＢＣ１３．４８×１０９／Ｌ，
中性粒细胞 ７８．６％。Ｃ反应蛋白 ７９ｍｇ／Ｌ。血沉
９７ｍｍ／ｈ。脑脊液：压力 １２８ｍｍＨ２Ｏ，蛋白 １０１５

ｍｇ／Ｌ，ＷＢＣ４．０×１０６／Ｌ，糖和氯化物正常。血液
免疫全套和风湿全套检查正常。头颅 ＭＲＩ示右侧

小脑幕肥厚伴明显强化，右乳突炎，右颞叶，左海

马长 Ｔ１长 Ｔ２信号，见图 １、图 ２。诊断为慢性肥厚
性硬脑膜炎。予地塞米松 ２０ｍｇ／ｄ，同时予头孢曲
松钠治疗。１周后疼痛基本消失，面瘫好转，听力
恢复，激素减量至 １０ｍｇ／ｄ后复发，再次加量，并
逐步缓慢减量后辅以小剂量环磷酰胺治疗。２８ｄ
后复查脑脊液蛋白 ６７７ｍｇ／Ｌ，糖 ３．２ｍｇ／Ｌ，氯化
物 １０２ｍｇ／Ｌ，ＷＢＣ１６×１０６／Ｌ，中性 ８０％。该病
人目前临床症状已消失。

图 １　左侧小脑幕低信号伴颞叶水肿。 图 ２　左侧小脑幕肥厚伴增强。

１．２　病例 ２
６８岁男性，进行吞咽困难１１月，头痛耳聋９月，

消瘦 ４月，查体：Ｔ：３７．６℃，ＢＰ：１５９／１０２ｍｍＨｇ，

颈抗（＋），咽反射减弱，双乳突区压痛。血常规：
ＷＢＣ１４．１０×１０９／Ｌ，中性粒细胞 ８０．６％。Ｃ反应
蛋白 ６４．８ｍｇ／Ｌ，血沉 １０１ｍｍ／Ｌ。脑脊液：压力
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１５０ｍｍＨ２Ｏ，蛋白 １１５０ｍｇ／Ｌ，ＷＢＣ２０×１０
６／Ｌ，淋

巴细胞 ９０％，糖 ４．１７ｍｇ／Ｌ，氯化物 １０６ｍｇ／Ｌ。
头颅 ＭＲＩ增强双侧小脑幕肥厚伴均匀增强，双乳突
炎，见图３。因患者合并肺部感染和冠心病，拒绝激
素治疗，自动出院。随访患者因肺部感染死亡。

图 ３　双侧小脑幕肥厚伴增强。

２　讨论
肥厚性硬脑膜炎（ｈｙｐｅｒｔｒｏｐｈｉｃｃｒａｎｉａｌｐａｃｈｙｍｅｎｉｎ

ｇｉｔｉｓ，ＨＣＰ）是一种非常少见的疾病，其病因复杂，
可分为原发和继发性。前者可能是非特异性结缔

组织病，如 Ｗｅｒｇｅｒｎｅｒ’ｓ肉芽肿、类风湿性关节炎、
白塞病、Ｓｊｇｒｅｎ综合征、动脉炎、结节病等特殊临床
表现［１］。后者可继发于结核［２，３］、霉菌［４］、ＥＢ病

毒［５］、中耳炎、乳突炎等慢性感染［６］，或鼻咽部纤维

瘤和神经肉瘤等的浸润［１，３］。

任何年龄可发病，文献报道 ３．５～７３岁不等，
３０～６０岁多发。最常见的临床表现为长期慢性头
痛，持续数周到 １０年不等。症状波动，常被误诊
为偏头痛、病毒性脑炎等。肥厚的硬脑膜压迫或炎

性浸润周围组织并发颅神经损害和小脑共济失调，

其中以动眼、滑车、三叉、面神经和位听神经常被

累及［４８］。肥厚严重者，硬膜静脉窦狭窄可并发血

栓形成［８］，病变扩展到蝶骨和颞骨，出现眶尖综合

征，巩膜和虹膜也可受累［９］。因血管炎继发 ＴＩＡ［１０］

或硬脊膜受累并发截瘫［７］是临床少见的表现。除

此以外，中耳流液、耳聋、乳突压痛［６］、结肠炎和结

缔组织疾病的症状可同时存在［１］。

ＨＣＰ实验室检查缺乏特异性，脑脊液压力多为
轻中度增高或正常高限（１５０～２８０ｍｍＨ２Ｏ），蛋白
（５６０～１０３０ｍｇ／Ｌ）、细胞数轻度增高（８～２８×

１０６／Ｌ），中性粒细胞或淋巴细胞为主，糖和氯化物
早期 正 常，病 程 较 长 或 激 素 治 疗 后，可 以 降

低［２，５，６，８］。血沉（４８～９１ｍｍ／ｈ）和 Ｃ反应蛋白
（４４．９～１０４ｍｇ／Ｌ）增高，如为结缔组织如溃疡性
结肠炎、Ｗｅｇｅｒｎｅｒ’ｓ肉芽肿等可合并风湿指标异
常［１］。

头颅 ＣＴ、ＭＲＩ是目前诊断 ＨＣＰ的主要手段，有
特异性，能够协助确诊。ＣＴ平扫即可见到小脑幕、
大脑镰及颅底肥厚的硬脑膜呈高密度，可伴钙化，

并有增强效应［３，６，８］，可被误诊为硬膜下血肿［３］。

ＭＲＩ显示硬脑膜局部或弥漫性肥厚，Ｔ１呈低或等

信号，增强扫描可见明显均匀强化［１，３］。小脑幕和

大脑镰的硬脑膜强化较为特殊，表现为中心线样无

强化区，两侧呈轨道样强化，Ｔ２加权像根据病变纤
维化程度不同可为低信号或高信号。硬脑膜纤维

组织明显增生肥厚伴淋巴细胞、浆细胞浸润是该病

的主要病理表现［１，２］，有时可见玻璃样变性或干酪

样坏死、上皮样组织细胞、朗罕巨细胞等［８］；还有的

表现为慢性非特异性肉芽肿伴血管炎［１，２，１０］。

９３％肥厚性硬脑膜炎对激素敏感，其中 ６５％
可单一用药［３］。目前缺乏规范的治疗剂量，从报道

的病例来看，早期较大剂量糖皮质激素（约合地塞

米松 ２０ｍｇ／ｄ）治疗 １周左右。强的松每天 ０．５～
１ｍｇ／ｋｇ使用时间为 １月到半年不等［１３］。减量过

早或过快容易复发，复发加量后仍有效。效果不佳

时加用免疫抑制剂环孢菌素、环磷酰胺、阿糖胞

苷，同时可以减少激素剂量或停用［１，３，９］。如怀疑

或确定为结核、霉菌感染，特异性治疗则势必不可

或缺［２，４］。合并乳突炎、胆脂瘤、纤维瘤或静脉窦

堵塞，手术和抗生素是治愈和减少复发的重要手

段［６］。婴幼儿和老年人预后较差。
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