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【摘要】 浸润性视神经病变（ION）是以视神经及其鞘内肿瘤细胞或炎症细胞浸润为特征的视神经病

变。该病较为罕见，尤其是恶性肿瘤浸润或转移引起的ION，极易误诊为视神经周围炎或视神经炎，从而延

误治疗，并带来糖皮质激素治疗副作用相关风险。目前国内眼科医师对ION的认识尚存在不足，临床误诊和

漏诊率较高，针对ION的诊断和治疗尚未形成系统的规范化指导意见。因此，为了规范ION的诊治，中华医学

会眼科学分会神经眼科学组组织专家，结合国内外研究经验，经过反复讨论，针对ION的定义、诊断和治疗

提出规范化意见，以期指导ION的临床诊疗工作，并为相关研究提供依据。
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【Abstract】 Infiltrative optic neuropathy (ION) is characterized by the infiltration of tumor cells or
inflammatory cells in the optic nerve and its sheath. ION is rare in clinic practice, and ION caused by direct
infiltration or metastasis of malignant tumors is easily misdiagnosed as optic perineuritis or optic neuritis, which
means delayed proper treatment and makes patients risking possible side effects of steroid therapy. Currently,
ophthalmologists are lack of sufficient knowledge about ION, which contributes to the high rate of misdiagnosis
and missed diagnosis of ION in clinical practice. The diagnosis and treatment of ION have not yet formed
systematic standardized guidelines. Therefore, Neuro-ophthalmology Group of Ophthalmology Branch of
Chinese Medical Association organized experts to propose consenus of opinions on definition, diagnosis and
treatment of ION, which helps to guide clinical diagnosis and treatment of ION, as well as basic researches about
ION.

【Key words】 Infiltrative optic neuropathy;    Optic perineuritis;    Optic nerve diseases;    Practice
guidelines as topic;    Consensus

Fund program:  National Key Research and Development Program (2018YFE0113900); General Project
of National Natural Science Fundation of China (81870662)

DOI: 10.3760/cma.j.cn511434-20221107-00588 
 
 

浸润性视神经病变（ION）是以亚急性或急性视
力下降、视神经及其鞘内肿瘤细胞或炎症细胞浸润为
特征的视神经病变[1-5]。ION临床上罕见，尤其是恶性肿
瘤浸润或转移引起的ION患者在临床上极易误诊为视神
经周围炎或视神经炎（ON）而接受糖皮质激素治疗，
后者不仅不利于ION病情缓解，还会让患者不必要地承
担糖皮质激素治疗副作用的风险 [2-6]。鉴于ION诊断困
难、临床预后差，而目前国内外对ION的定义、诊断和
治疗尚不一致，临床误诊和漏诊率较高。因此，中华

医学会眼科学分会神经眼科学组经过集体讨论，提出
本专家共识，以期指导ION的临床诊断和治疗工作，并
为相关研究提供依据。 

1    ION定义和分类

ION是基于病理学检查结果提出的诊断名称。既
往研究将ION定义为视神经及其鞘内肿瘤细胞或炎症细
胞浸润引起的视神经病变，其病因包括原发性视神经
肿瘤（如视神经胶质瘤和视盘黑色素细胞瘤等）、继
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发性视神经肿瘤（即视神经的恶性肿瘤侵犯，包括肿
瘤直接浸润、局部蔓延和转移）、全身性自身免疫性
炎症和病原微生物感染，并根据上述病因将ION分为四类[1-5]。

但是，上述ION分类与目前国内外公认的ON分类
存在部分重叠[7-8]。例如，全身性自身免疫性炎症引起
的视神经病变，与ON分类中的自身免疫性视神经病变
相重叠；病原微生物感染引起的视神经病变，与ON分
类中的感染或感染相关性ON相重叠，这给临床工作中
视神经疾病的诊断和治疗带来诸多困惑和不便。

另外，原发性视神经肿瘤如视神经胶质瘤和视盘
黑色素细胞瘤等早期对视力无明显影响，且病变进展
慢，早期仅需定期随访，无需特殊处理。而恶性肿瘤
浸润或转移引起的视神经病变，以及全身性自身免疫
性炎症和病原微生物感染引起的炎症性肉芽肿性视神
经病变（又称视神经肉芽肿），发病初期即可引起亚
急性或急性、进行性视力下降，病变进展迅速，治疗
延误可导致不可逆性视力丧失。两者临床表现和治疗
原则与原发性视神经肿瘤引起的ION相差甚大。

鉴于目前国内外公认的ON分类标准已经覆盖全身
性自身免疫性炎症和病原微生物感染引起的部分视神
经病变，因此，我们建议调整ION的定义范围，将既往
文献所述的广义ION修改为狭义ION，即ION特指恶性
肿瘤浸润或转移引起的视神经病变，以及全身性自身
免疫性炎症和病原微生物感染引起的视神经肉芽肿。
本共识以下所述均指狭义ION。由于视神经肉芽肿在临
床上非常罕见，本共识主要讲述恶性肿瘤浸润或转移
引起的ION。 

2    ION病因和发病机制

引起ION的恶性肿瘤中绝大多数是白血病和淋巴
瘤等血液系统恶性肿瘤，其中最常见的是急性淋巴细
胞性白血病和弥漫大B细胞淋巴瘤，慢性淋巴细胞性白
血病、急性早幼粒性白血病、T细胞淋巴瘤、伯基特淋
巴瘤和多发性骨髓瘤偶见报道[5-6, 9-18]。视网膜母细胞瘤
和恶性视神经胶质瘤等眼内或眶内恶性肿瘤直接浸
润，鼻咽癌等眼周恶性肿瘤局部蔓延侵犯，以及乳腺
癌和肺癌等实体恶性肿瘤转移，是恶性肿瘤浸润或转
移性ION的少见病因[18-20]。肿瘤细胞直接侵犯和损害，
继发性炎症性损伤、营养剥夺和压迫效应是其主要致病机制。

可引起 ION的全身性自身免疫性炎症包括结节
病、肉芽肿性血管炎（既往称为韦格纳肉芽肿）和嗜
酸性肉芽肿等。其发病机制主要与自身抗体攻击或抗
原抗体免疫复合物沉积引起的免疫反应损伤[7-8]，以及
视神经组织内非干酪样肉芽肿引起的神经压迫效应

有关[21-30]。
可引起ION的病原微生物包括梅毒螺旋体、结核

杆菌和真菌等。其发病机制主要与病原微生物直接侵
犯和损害、抗病原微生物抗体引起的抗体和补体依赖
性细胞毒性作用所产生的免疫反应损伤[7-8, 31-32]，以及视
神经组织内干酪样或非干酪样肉芽肿引起的神经压迫
效应有关[33-37]。

罕见情况下，由于居于视神经鞘外层的硬脑膜结
构致密、扩张程度有限，视神经内大量肿瘤细胞和（或）
炎症细胞浸润和增生，可引起视神经内部压力显著升
高和视力急剧下降，严重者可继发视网膜中央动脉阻
塞（CRAO）和视神经缺血性坏死，导致筋膜室综合征
样病变，患眼视力通常急剧降至无光感 [ 3 8 - 41 ]。因此，
ION病变严重时，通常合并压迫性视神经病变。国内外
许多关于视神经病变的专著，通常也因此将ION与压迫
性视神经病变合并在一起讲述。 

3    ION临床表现特征
 

3.1    ION的全身表现
大多数恶性肿瘤浸润或转移引起的ION患者，在

发病前即有明确的全身恶性肿瘤病史，患者可能已经
完成肿瘤切除手术、化学药物治疗（以下简称为化
疗）、放射治疗（以下简称为放疗）和生物制剂靶向
治疗，或者正在接受化疗、放疗和靶向治疗，部分患
者甚至已经临床治愈。罕见情况下，ION可能是全身恶
性肿瘤的首发表现，而且还有可能是全身恶性肿瘤复
发的首发或唯一表现[11-15, 42-48]。另外，ION患者可以单独
发病，也可能合并恶性肿瘤颅内转移，后者主要表现
为颅内占位病灶或脑膜癌病（癌性脑膜炎），临床上
通常合并头痛、呕吐、耳鸣和反复发作的一过性黑矇
等颅内高压和脑膜侵犯症状[2, 4, 38, 44, 49]。

视神经肉芽肿通常是全身性自身免疫性炎症和病
原微生物感染的眼部表现，罕见情况下，可能是全身
性自身免疫性炎症或病原微生物感染的首发表现[ 24, 29, 36, 41]。 

3.2    ION的眼部表现
ION通常表现为亚急性、进行性视力下降，少数

患者表现为急性视力下降[16, 38-41]。恶性肿瘤浸润或转移
引起的ION多数双眼同时受累，单眼发病少见[5, 13, 16]。视
神经肉芽肿通常单眼发病，双眼受累少见[21-30, 41]。ION
病变早期视力大多数正常，随病变进展逐渐或快速出
现视力下降。这是因为恶性肿瘤细胞通常是通过视神
经滋养血管，从视神经鞘膜向中央部逐渐浸润和扩散
的。而视神经肉芽肿早期对视神经组织的压迫作用不
明显，故病变早期对视力影响也不大。ION患者通常是
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在病变累及视神经中央部时才感受到视力下降，部分
患者因此表现为“急性视力下降”。极少数患者可因
ION病变进展迅速、继发CRAO而致视力急剧丧失至无
光感[38-41]。

ION患者早期瞳孔正常，视力明显受损后才出现
患眼瞳孔散大与瞳孔直接对光反射迟钝或消失，但近
反射正常（提示瞳孔括约肌功能正常）。由于大多数
ION患者双眼同时受累且病情对称，相对性传入性瞳孔
障碍阳性并不多见。

大多数ION早期即表现为视盘充血、水肿，且随
时间延长逐渐加重，通常合并视盘表面或周围小片状
或放射状出血或硬性渗出，甚至视盘周围视网膜浸润
性灰白水肿。病变严重者视盘高度水肿和隆起呈“蘑
菇样”，伴有视网膜中央静脉纡曲、扩张，甚至黄斑
区浆液性视网膜脱离[50]。少数患者因病变快速进展继发
CRAO，而出现后极部视网膜弥漫性灰白水肿和黄斑樱
桃红[16, 38-41, 51-52]。极少数ION患者早期视盘正常，随病变
加重逐渐出现视盘水肿或视神经萎缩[11]。

ION患者中心30°视野检查通常表现为早期正常或
生理盲点扩大，随后出现弓形或环形视野缺损，并逐
渐向视野中央扩展，最终引起弥漫性光敏感度降低。

ION荧光素眼底血管造影（FFA）通常表现为早期
视盘表面毛细血管弥漫性扩张和荧光素渗漏，合并CRAO
者还会同时出现视网膜中央动脉充盈显著延迟，甚至
始终无荧光素充盈[16, 38-41, 51-52]。但是，眼底检查显示视盘
正常者，FFA检查一般无异常。 

4    ION影像学和实验室检查特征
 

4.1    ION的眼眶核磁共振成像（MRI）检查
ION眼眶MRI检查通常表现为弥漫性、节段性或结

节状视神经增粗和鞘膜强化，即双轨征（轴位）和套
袖征（冠状位）[1-6, 16, 28-29, 31, 42, 44, 46]，少数患者表现为视神
经本身强化[12, 53]。前者表现类似视神经周围炎，后者表
现类似ON。合并恶性肿瘤颅内浸润或转移者，MRI检
查可显示颅内占位病灶和（或）脑膜增厚和强化[2, 4, 38, 44, 50]。
另外，部分ION患者可以合并全身性疾病如肺癌和乳腺
癌等恶性肿瘤、结节病等全身性自身免疫性炎症，以
及肺结核和副鼻窦真菌感染等感染性疾病相应的典型
影像学检查表现。 

4.2    ION的血清学检查
血清肿瘤标志物定量检测及其浓度变化，有助于

恶性肿瘤浸润或转移继发性ION的诊断。血清自身抗体
如抗核抗体谱、抗中性粒细胞浆抗体和抗心磷脂抗体
等阳性有助于全身性自身免疫性炎症的诊断。血清血

管紧张素转化酶水平升高有助于结节病的诊断。血清
病原微生物抗体和DNA检测，有助于病原微生物感染
的诊断。血清人水通道蛋白4抗体（AQP-4-Ab）和人抗
髓鞘少突胶质细胞糖蛋白抗体（MOG-Ab）检测，有助
于排除特发性脱髓鞘性ON。 

4.3    ION的脑脊液检查
继发于全身性自身免疫性炎症的ION患者脑脊液

压力、蛋白定量和白细胞计数通常在正常范围内，少
数高于正常。继发于病原微生物感染的ION患者脑脊液
压力通常升常，脑脊液蛋白定量和白细胞计数多数高
于正常，结核感染患者脑脊液同时伴有葡萄糖和氯化
物降低。脑脊液中病原微生物抗体和DNA检测，有助
于病原微生物感染的诊断[31]。

恶性肿瘤浸润或转移引起的孤立性ION患者脑脊
液压力通常在正常范围内[3-4, 10-11, 46, 52]，脑脊液蛋白定量和
细胞计数也大多正常。但是，合并恶性肿瘤颅内浸润
或转移者，其脑脊液压力通常高于正常，且伴有淋巴
细胞为主的白细胞增高、蛋白含量增高，以及葡萄糖
和氯化物同时降低[2, 4, 38, 44, 49]。显微镜下发现与原发恶性
肿瘤一致的恶性肿瘤细胞对于恶性肿瘤浸润或转移引
起的ION具有确诊意义。但是，ION患者脑脊液中恶性
肿瘤细胞检出率较低，约为42%～64%，通常需要多次
检测才能查到恶性肿瘤细胞[5, 9-12, 15, 48, 52]。近年来应用的
流式细胞技术有助于提高恶性肿瘤细胞检出率[4-5, 10, 48, 52]。 

4.4    ION的病理学检查
病理学检查对于ION具有确诊意义[3-4, 6, 46, 48, 50, 52]。恶

性肿瘤浸润或转移引起的ION病理学检查表现为视神经
组织和视神经鞘膜内弥漫性或局限性恶性肿瘤细胞浸
润，且肿瘤细胞的形态和免疫组织化学染色与来自恶
性肿瘤原发病灶者相一致。少数患者仅表现为视神经
组织内恶性肿瘤细胞浸润。脑脊液中检出恶性肿瘤细
胞有助于ION的诊断。

结节病、肉芽肿性血管炎、组织细胞增生症和嗜
酸性肉芽肿等肉芽肿性疾病引起的视神经肉芽肿，病
理学检查表现为视神经组织内多灶性非干酪样肉芽
肿。结核杆菌感染引起的视神经肉芽肿病理学检查表
现为多灶性干酪样肉芽肿，伴抗酸染色阳性的结核分
枝杆菌。梅毒螺旋体和真菌感染引起的视神经肉芽肿
病理学检查表现为多灶性非干酪样肉芽肿，伴相应病
原微生物染色阳性。

另外，骨髓穿刺和活组织检查对于白血病和多发
性骨髓瘤[48, 50]，肿大淋巴结穿刺和活组织检查对于淋巴
瘤等血液系统恶性肿瘤[51]，以及细针穿刺、部分切取活
组织检查或全部切除后组织病理学检查，对于原发性

中华眼底病杂志  2022 年  12 月第  38 卷第  12 期  Chin J Ocul Fundus Dis, December 2022, Vol. 38, No. 12 • 957 •    



实体恶性肿瘤的确诊[3-4, 6, 46, 50]，具有决定性意义。纤维
支气管镜活检有助于肺结节病和肺结核的诊断。 

5    ION诊断和鉴别诊断
 

5.1    ION诊断依据
需要强调的是，在临床实践中，ION通常是作为

视神经周围炎的鉴别诊断而存在的，因为视神经周围
炎在临床上较ION更为多发和常见。由于视神经活检可
导致不可逆性视功能丧失，故临床上诊断ION主要依据
患者全身病史、典型临床表现和影像学检查特征，而
且应该首先排除视神经周围炎。

对于有明确的全身恶性肿瘤病史或临床表现，尤
其是目前正处于抗肿瘤治疗和肿瘤复发期的患者，出
现典型临床表现和MRI影像学检查依据，即双眼或单眼
亚急性或急性进行性视力下降、视盘充血水肿、弓形
或环形暗点等视野缺损，眼眶MRI检查显示视神经增粗
和鞘膜强化，应高度怀疑恶性肿瘤浸润或转移所致的
ION。建议立即行腰椎穿刺测定颅内压、显微镜下查找
恶性肿瘤细胞，同时应结合颅脑MRI和脑脊液检查结
果，注意排除是否合并恶性肿瘤颅内转移灶和脑膜癌
病。对于临床表现和MRI影像学检查特征典型，但无全
身性恶性肿瘤、自身免疫性炎症和病原微生物感染病
史、实验室检查阳性结果或临床表现，且糖皮质激素
治疗无效者，也应高度怀疑恶性肿瘤浸润或转移所致
的ION，应积极行全身体检和影像学检查以排除恶性
肿瘤。

对于有明确的全身性自身免疫性炎症，或全身性
或眼部周围感染性疾病病史或临床表现者，出现单眼
（少数情况下为双眼）亚急性或急性进行性视力下
降，视盘处可见肉芽肿样病灶，视野检查显示弓形或
环形暗点，诊断视神经肉芽肿并不困难。实验室血清
学检测发现自身抗体阳性，或血管紧张素转化酶水平
升高，或病原微生物抗体或DNA阳性，则更加有助于
诊断。

但是，对于球后段视神经肉芽肿的临床诊断非常
困难。即使有典型临床表现（亚急性或急性进行性视
力下降、视盘充血水肿、弓形或环形暗点等视野缺
损）和典型眼眶MRI影像学检查（视神经增粗和鞘膜强
化）依据，临床上一般也首先考虑诊断为视神经周围
炎。只有在规范、足疗程的视神经周围炎治疗无效，
如病原微生物感染患者经全身抗感染治疗，自身免疫
性炎症患者经糖皮质激素治疗，且全身体检、实验室
和影像学检查排除恶性肿瘤后，开始考虑球后段视神
经肉芽肿作为怀疑诊断，而且需要视神经活检才能确诊。 

5.2    ION鉴别诊断
视神经周围炎：多为双眼同时发病，发病时典型

表现为周边视野遮挡，中心视力正常。部分患者病变
可迅速进展，累及视神经中央而致中心视力下降。多
数患者视盘充血水肿，少数患者视盘正常。早期视野
检查呈弓形、环形暗点或管状视野，眼眶MRI表现为视
神经增粗、鞘膜强化（轴位呈双轨征，冠状位呈套袖
征），多见于干燥综合征、系统性红斑狼疮和结节病
等全身性自身免疫性炎症，或梅毒和结核等病原微生
物感染患者 [7, 15, 30-31,41]。值得注意的是，部分AQP-4Ab
和MOG-Ab阳性ON患者发病初期也可以表现为视神经
周围炎，即先表现为周边视野遮挡，但患者病情进展
通常很快，数天内可致视力显著下降。故临床上诊断
视神经周围炎时，实验室检查除了抗核抗体谱、抗中
性粒细胞浆抗体和抗心磷脂抗体等自身抗体、血管紧
张素转化酶水平，以及病原微生物抗体和DNA外，还
应注意检测血清AQP-4Ab和MOG-Ab，以排除特发性脱
髓鞘性ON[8, 52]。病原微生物感染早期患者经抗感染治
疗，全身性自身免疫性炎症和特发性脱髓鞘性ON患者
经糖皮质激素冲击治疗后，视力和视野损害通常会迅
速、明显改善。不过，全身性自身免疫性炎症以及
AQP-4Ab和MOG-Ab阳性患者易于复发和糖皮质激素依
赖，常需联合免疫抑制剂治疗[7, 30-31]。

视神经鞘脑膜瘤：表现为双眼慢性进行性视力下
降，大多数患者眼底检查表现为视盘充血水肿，少数
患者视盘正常。早期视野检查呈正常，逐渐出现弓
形、环形暗点或管状视野等视野缺损，眼眶MRI表现为
不同程度的视神经增粗、鞘膜强化（轴位呈双轨征，
冠状位呈套袖征），晚期典型临床表现包括视力丧
失、继发性视神经萎缩、视神经睫状静脉和眼球突出
（四联征）[1-2]。部分患者无视神经睫状静脉形成，表
现为视盘水肿持续加重，最终继发视网膜中央静脉阻
塞，甚至新生血管性青光眼。

副肿瘤性视神经病变：由恶性肿瘤（如肺癌、乳
腺癌和卵巢癌等）引起的远达性、非浸润性、炎症性
视神经病变。其发病可能与肿瘤组织和视神经组织表
达有共同抗原有关，部分患者血清中可检测到副肿瘤
综合征抗体，如抗Hu、抗Yo、抗Ri、抗Ma2/Ta、抗
CV2/CRMP5和抗Amphiphysin抗体等。通常表现为双眼
急性或亚急性视力下降，大多数患者眼底检查表现为
视盘充血水肿，少数患者视盘正常。早期视野检查巨
大中心暗点或周边视野缺损，眼眶MRI表现为视神经增
粗和强化。副肿瘤性视神经病变视力预后不佳，单纯
糖皮质激素冲击治疗效果很差，治疗上应首先考虑原
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发恶性肿瘤的治疗，后者包括手术切除、化疗、放疗
和生物靶向治疗。部分患者在原发恶性肿瘤治愈后，
副肿瘤性视神经病变自行消退[7, 16, 18]。 

5.3    ION诊断和鉴别诊断注意事项 

5.3.1    牢记ION的临床罕见性　如上文所述，ION在临
床上通常是作为视神经周围炎的鉴别诊断而存在的，
对于有典型临床表现（亚急性或急性进行性视力下
降、视盘充血水肿、弓形或环形暗点等视野缺损），
但无全身恶性肿瘤病史的患者，临床上一般首先考虑
诊断为视神经周围炎，应行实验室检测明确是否存在
自身免疫性炎症或病原微生物感染，眼眶MRI检查明确
视神经增粗和强化，并排除肿瘤和占位性病变。视神
经周围炎经规范、足疗程治疗后病情无改善，视力或
视野损害进行性加重，甚至继发CRAO者，应高度怀疑
恶性肿瘤浸润或转移所致的ION，并注意排除临床上极
为罕见的球后段视神经肉芽肿，后者多见于结节病、
肉芽肿性血管炎和嗜酸性肉芽肿等成肉芽肿性自身免
疫性炎症，以及结核杆菌、梅毒螺旋体和真菌感染性
疾病等[3-4, 6, 8, 15, 20-29, 32-36, 38-40, 50-51]。 

5.3.2    对侧眼检查　恶性肿瘤浸润或转移引起的ION多
为双眼受累，单眼发病少见[5, 13]。部分双眼受累患者，
尽管是以单眼视力下降就诊，“未发病眼”视力和视
野检查均正常，但是，眼底检查可发现双眼视盘水
肿，FFA检查显示双眼视盘表面毛细血管扩张和荧光素
渗漏，眼眶MRI检查表现为双眼视神经增粗和鞘膜强
化，少数患者甚至累及视交叉和视束。另外，少数情
况下，ION眼底检查可表现为视盘色界正常 [ 5 - 10 ]。因
此，对于ION患者，一定要进行双侧眼底检眼镜、视
野、FFA和眼眶MRI检查，以免漏诊和病情解释不全，
从而避免医疗纠纷。 

5.3.3    全身体格检查和影像学检查　鉴于ION有可能是
全身恶性肿瘤复发的首发表现。因此，对于临床上高
度怀疑ION，且既往2～5年内有全身恶性肿瘤病史者，
应进一步行全身体格检查和影像学检查，如彩色超
声、CT和MRI，必要时应用正电子发射断层-X线计算
机断层组合系统检查，以明确是否存在肿瘤复发和转
移。另外，鉴于ION也有可能是全身恶性肿瘤的首发表
现，因此，即使患者无全身恶性肿瘤病史，如果临床
上高度怀疑ION，也应建议患者行全身体格检查和影像
学检查，以明确是否存在全身恶性肿瘤[3, 6, 21, 48, 54]。 

5.3.4    脑脊液检查　对于临床上高度怀疑恶性肿瘤浸润
或转移引起的ION患者，均应请神经内科或神经外科会
诊，行腰椎穿刺测定颅内压，注意脑脊液生化指标变
化，并在显微镜下查找脑脊液内是否存在恶性肿瘤细

胞。孤立发病的ION患者脑脊液压力通常在正常范围
内，合并恶性肿瘤颅内浸润或转移者，其脑脊液压力
通常高于正常。显微镜下发现恶性肿瘤细胞对于ION和
恶性肿瘤颅内转移具有确诊意义。但是，ION患者的脑
脊液中恶性肿瘤细胞镜下检出率较低。因此，脑脊液
镜检未发现恶性肿瘤细胞并不能完全排除ION[5, 11, 16]。联
合流式细胞技术有助于提高脑脊液中恶性肿瘤细胞检
出率[4, 10, 48, 52]。 

5.3.5    血清学检查　需要注意的是，视神经肉芽肿可能
是全身性自身免疫性炎症和病原微生物感染的眼部表
现，也有可能是全身性自身免疫性炎症和病原微生物
感染的首发表现。因此，对于临床上高度怀疑视神经
肉芽肿的患者，应立即行血清学和全身影像学检查以
明确全身性自身免疫性炎症和全身感染性疾病。 

5.3.6    视神经活检　尽管视神经活检是确诊ION的金标
准，但视神经活检可造成不可逆性视功能丧失，故仅
适于视力已降至无光感患者[3-4, 6, 50]。视神经活检应同时
选取视神经组织和视神经鞘膜，单纯行视神经鞘膜活
检有可能漏诊。对于尚残存部分视力，且不得不行视
神经活检以明确诊断、指导治疗者，建议尽可能选取
视神经下部和颞侧活检，以尽可能保全中心视力和下
方视野，后者对于注视和阅读等日常生活更为重要。 

6    ION治疗

由于 ION患者通常合并全身性疾病，如恶性肿
瘤、全身性自身免疫性炎症或病原微生物感染性疾
病，故通常需要多学科会诊和联合治疗，而且应该首
先治疗其全身性疾病。恶性肿瘤可根据肿瘤类型和病
灶部位给予肿瘤切除、化疗、放疗和生物制剂靶向治
疗，自身免疫性疾病可给予糖皮质激素、免疫抑制剂
和生物制剂治疗。感染性疾病应根据病原微生物种类
给予相应抗感染药物治疗。所有ION患者均可给予B族
维生素和胞磷胆碱等神经营养药物对症治疗。

对于合并白血病、淋巴瘤、多发性骨髓瘤、组织
细胞增生症或嗜酸性肉芽肿患者，应转至血液科专家
会诊和治疗。合并乳腺癌、肺癌、胃癌和卵巢癌等实
体肿瘤患者，应转至肿瘤科或相应专科专家会诊和治
疗。恶性肿瘤可根据肿瘤类型和病灶部位给予肿瘤切
除、化疗、放疗和生物制剂靶向治疗[14, 16, 29, 41, 51-52, 55-58]。对
于恶性肿瘤浸润或转移引起的ION患者，若全身治疗效
果不佳，可联合视神经病灶局部治疗，如视神经鞘内
注射甲氨蝶呤和阿糖胞苷，以及视神经病灶立体
定向放射治疗等，部分病变早期患者可获得良好
疗效[13, 28, 40, 54, 56, 59]。
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对于ION的最常见病因即弥漫大B细胞淋巴瘤，目
前国内血液科专家通常推荐基于大剂量甲氨蝶呤的联
合方案治疗，联合治疗药物包括利妥昔单抗、阿糖胞
苷、替莫唑胺，或其他可以穿过血脑屏障的药物。对
于 难 治 性 或 复 发 性 患 者 ， 可 使 用 伊 布 替 尼
（ibrutinib），联合或不联合化疗药物。难治性患者病
变复发后可给予立体定向放疗[58]。

合并结节病和肉芽肿性血管炎等全身性自身免疫
性炎症患者，应转至风湿病科专家会诊和治疗，治疗
方案包括糖皮质激素、免疫抑制剂和生物制剂治疗[7-8]。
感染性疾病应根据病原微生物种类给予相应抗感染药
物治疗[8, 31-32, 60]。合并结核病患者，应转至传染病或呼吸
科专家会诊，并接受规范、足疗程的三联或四联抗结
核药物治疗，同时应提醒患者注意乙胺丁醇和利奈唑
胺等抗结核药物的神经毒性副作用 [8 ,  32]。合并梅毒患
者，应转至皮肤病专家会诊，接受规范的神经梅毒方
案治疗，并提醒其定期复诊，监测其眼部病情变化，
以及血清快速血浆反应素或梅毒甲苯胺红不加热血清
试验滴度变化，后者一般要求每隔3个月复查1次[8, 31-32, 60]。
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