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结节性硬化症脑部ＣＴ和 ＭＲＩ表现（附１２例报告）
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【摘要】　目的：分析结节性硬化症脑部ＣＴ和 ＭＲＩ表现，以提高对本病的认识。方法：回顾性分析１２例经临床证实

为结节性硬化症患者的ＣＴ和 ＭＲＩ脑部影像学表现。结果：ＴＳＣ脑部主要影像学改变包括：①室管膜下结节（１２例），ＣＴ

上表现为多发高密度钙化结节，ＭＲＩ上表现为Ｔ１ＷＩ高信号、Ｔ２ＷＩ低信号７例，Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ上均为低信号１例，Ｔ１ＷＩ

上呈等信号、Ｔ２ＷＩ上呈低信号４例；②皮层及皮层下结节（９例），其ＣＴ表现为高密度钙化灶３例、低密度灶６例，ＭＲＩ上

呈Ｔ１ＷＩ低信号、Ｔ２ＷＩ高信号９例；③脑白质异常（６例），ＣＴ上表现为多发低密度灶４例，ＭＲＩ上表现为Ｔ１ＷＩ低信号、

Ｔ２ＷＩ高信号６例。５例行 ＭＲＩ增强扫描，示室管膜下结节呈中等强化，皮层及皮层下结节和脑白质异常信号均未见强

化。结论：ＣＴ和 ＭＲＩ能较好显示结节性硬化脑部改变，ＣＴ对显示钙化结节较敏感，ＭＲＩ对显示皮层及皮层下结节和脑

白质改变较敏感。
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　　结节性硬化症（ｔｕｂｅｒｏｕｓｓｃｌｅｒｏｓｉｓｃｏｍｐｌｅｘ，ＴＳＣ）

又称Ｂｏｕｒｎｅｖｉｌｌｅ病，是一种斑痣性错构瘤样发育异

常，为常染色体显性遗传病，属于皮肤神经综合征，可

累及中枢神经系统、皮肤、肾脏、视网膜、心脏等全身多

个脏器。本文分析１２例ＴＳＣ脑部 ＣＴ和 ＭＲＩ表现

及其鉴别诊断，旨在提高对本病的认识。

材料与方法

本组１２例中男９例，女３例，年龄６个月～２４

岁，平均７岁。主要临床表现：癫痫１２例，智力障碍８

例，皮脂腺瘤７例，皮肤色素脱失或牛奶咖啡斑６例，

失语１例，肢体活动不利３例。１２例均经临床表现结

合ＣＴ和 ＭＲＩ表现综合诊断。

１２例均行ＣＴ和 ＭＲＩ检查。使用Ｅｌｓｃｉｎｔ２４００

ＣＴ机及ＰｈｉｌｉｐｓＡＵＲＡ螺旋ＣＴ机，层厚１０ｍｍ，层

距１０ｍｍ，部分加扫５ｍｍ薄层。使用ＳｉｅｍｅｎｓＭａｇ

ｎｅｔｏｍＳｙｍｐｈｏｎｙ１．５Ｔ超导型磁共振扫描仪和头线

圈，采用 ＳＥ 序列行横轴面 Ｔ１ＷＩ（ＴＲ５００ｍｓ，ＴＥ

１５ｍｓ），横轴面和矢状面 Ｔ２ＷＩ（ＴＲ２５００ｍｓ，ＴＥ

９０ｍｓ）扫描。扫描参数：视野２４ｃｍ，矩阵２５６×２５６，

层厚５ｍｍ，层距６ｍｍ。５例行横轴面、矢状面或冠状

面增强扫描，扫描参数和位置与平扫Ｔ１ＷＩ相同，对比

剂为磁显葡胺，剂量０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ。
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图１　男，１０月龄。ａ）ＣＴ平扫示两侧侧脑室体旁多发室管膜下钙化结节呈不对称分布，两侧额顶叶皮层及皮层下低密度结节

（箭）；ｂ）ＭＲＴ１ＷＩ示两侧侧脑室体部室管膜下多发大小不等的结节呈略高信号，皮层及皮层下结节呈低信号，明显多于ＣＴ

显示的结节；ｃ）Ｔ２ＷＩ示室管膜下结节呈低和略低信号，皮层及皮层下结节呈高信号。　图２　女，２４岁。ａ）ＣＴ平扫示双侧

侧脑室体部室管膜下不对称分布多个高密度结节；ｂ）ＭＲＴ１ＷＩ示双侧侧脑室体部室管膜下结节呈等及稍高信号；ｃ）Ｔ２ＷＩ

示室管膜下结节呈低信号。

结　果

本组中ＣＴ拟诊５例，加扫 ＭＲＩ并结合患者的临

床表现后确诊；ＭＲＩ拟诊７例，加扫ＣＴ并结合患者的

临床表现后确诊；本组中综合ＣＴ、ＭＲＩ和患者的临床

表现进行诊断，符合率为１００％。

ＣＴ表现：①室管膜下结节１２例（图１ａ、２ａ），呈多

发高密度或等密度钙化结节，沿侧脑室外侧壁分布，向

脑室内突出，直径１．０～１０．０ｍｍ，少许较大结节可呈

多角状或不规则形。其中对称性钙化５例、非对称性

钙化７例，位于侧脑室体部１２例、室间孔区５例、三角

区６例、枕角４例；②皮层及皮层下结节９例。其中低

密度结节６例（图１ａ），钙化结节３例（单发钙化结节１

例、多发钙化结节２例），分别位于双侧额叶、左枕叶及

额颞顶枕叶；③脑白质内低密度结节６例，均为多发病

灶，位于双侧额叶、顶叶、枕叶及颞叶；④皮层脑萎缩４

例；⑤脑室扩大３例。

ＭＲＩ表现：①多发室管膜下结节１２例。其中结

节于Ｔ１ＷＩ呈高信号、Ｔ２ＷＩ呈低信号７例（图１、３），

Ｔ１ＷＩ及 Ｔ２ＷＩ均呈低信号１例，Ｔ１ＷＩ呈等信号、

Ｔ２ＷＩ呈低信号４例（图２～４），同一病例其结节信号

可不同。１２例中，ＭＲＩ显示的室管膜下结节的数量均

明显多于ＣＴ；②皮层及皮层下结节９例。其中 ＭＲＩ

对３例钙化结节的显示不如ＣＴ清晰，另６例均为多

发，分布于双侧额颞顶枕叶，于Ｔ１ＷＩ呈低信号或略低

信号，Ｔ２ＷＩ呈明显高信号，表现为ＰｅｌｌｉｚｚｉⅠ型４例

（图１、４），ＰｅｌｌｉｚｚｉⅡ型２例。③脑白质多发异常信号

６例。病灶于Ｔ１ＷＩ呈低信号或略低信号、Ｔ２ＷＩ呈高

信号，可呈线状（图１ｃ）、楔形或不规则形，同一病例可

有形状不同的病灶；④５例行 ＭＲＩ增强扫描示室管膜

下结节均可见中度强化，皮层及皮层下结节、脑白质内

异常信号均未见明显强化（图３ｃ、ｄ）。
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图３　男，６月龄。ａ）ＭＲＴ１ＷＩ示双侧侧脑室体部室管膜下多发结节呈略高信号；ｂ）Ｔ２ＷＩ示室管膜下结节呈低信号，右枕

叶皮层及皮层下结节呈高信号（箭）；ｃ）增强扫描示室管膜下结节呈中度强化；ｄ）增强扫描示室管膜下结节明显强化，皮层及

皮层下结节无强化（箭）。　图４　男，３岁。ａ）ＭＲＴ１ＷＩ示双侧侧脑室体旁室管膜下结节呈等及略高信号；ｂ）Ｔ２ＷＩ示室管

膜下结节呈低及略低信号，皮层及皮层下结节呈高信号（箭）。

讨　论

结节性硬化于１８６２年由Ｖｏｎ首先提出，１８８０年

Ｂｏｕｒｎｅｖｉｌｌｅ描述其大体神经病理学表现，并正式命名

为ＴＳＣ。１９０８年ｈｅｉｎｒｉｃｈ发现ＴＳＣ与面部皮脂腺瘤

有联系，因此把癫痫、智力障碍及皮脂腺瘤称为三联

症。ＴＳＣ常见于儿童，男女比例约为２～３１，关于其

发病率（０．１０５‰～０．００７‰）文献
［１～５］报道不一致。本

病为常染色体显性遗传，其致病基因分为ＴＳＣ１（定位

于９ｑ３４）和ＴＳＣ２（定位于１６ｐｌ３．３）。ＴＳＣⅠ型以家族

性发病占多数，发生智力障碍者较少；ＴＳＣⅡ型多为

散发，多伴有智力障碍。ＴＳＣ患者可出现多器官、多

系统病变，除中枢神经系统受累外，较常见表现包括心

脏横纹肌瘤、肾错构瘤、多囊肾、视网膜星形细胞瘤或

错构瘤、肺淋巴管肌瘤病、直肠错构瘤样息肉及指（趾）

甲床多发纤维瘤。

病理学基础：皮层及皮层下白质和室管膜下多发

硬化结节，小结节直径为１．０～２．０ｍｍ，多数结节为

５．０ｍｍ左右，结节直径大于３．０ｃｍ者表现为巨脑回

畸形。室管膜下结节质地坚硬，似蜡烛油滴下所形成，

故称为蜡滴状突起。这些结节可阻塞孟氏孔、三脑室

等引起脑积水。皮质内异位细胞团主要由异型的胶质

细胞及神经节细胞组成，伴少量胶质纤维。

室管膜下多发结节，是ＴＳＣ患者最重要的ＣＴ和

ＭＲＩ表现之一，常见于侧脑室体部外侧壁和侧脑室额

角前部、尾状核头部、孟氏孔后方及侧脑室颞角等处，

呈对称或不对称分布。本组钙化结节以ＣＴ显示较清

楚，但是对未钙化结节的显示ＣＴ不及 ＭＲＩ。本组１２

例中 ＭＲＩ对室管膜下结节的显示均多于ＣＴ，提示当

未钙化结节呈等密度和／或较小时ＣＴ未能显示。较

大的钙化灶在Ｔ１ＷＩ及Ｔ２ＷＩ上均为低信号，本组仅

见１例，其余１１例结节在 Ｔ１ＷＩ上呈等信号～高信
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号。一般来说，钙盐晶体因不含有氢质子或含极低密

度氢质子，不产生 ＭＲ信号。但当钙盐存在于含水的

环境中时，水分子可以粘附在钙盐晶体的表面，结合状

态的水分子的运动频率明显低于自由水，其中氢质子

的进动频率可能接近于Ｌａｒｍｏｒ频率，因此，钙化灶

［呈凝胶状态的Ｃａ３（ＰＯ４）２和Ｃａ（ＯＨ）２］在 ＭＲＩＴ１ＷＩ

上可以表现为高信号，而在Ｔ２ＷＩ上均呈低信号及略

低信号［６］，但因受脑脊液高信号的影响，不及Ｔ１ＷＩ时

显示清晰。

皮层及皮层下结节：ＣＴ平扫示结节呈等或稍低

密度或者结节状钙化，周围无水肿及占位效应，增强扫

描无明显强化。ＭＲＩ上表现为受累脑回膨胀，病变有

两种不同的位置分布，文献［５］上称其为脑回核（Ｐｅｌｌｉｚｚｉ

Ⅰ型）和脑回岛（ＰｅｌｌｉｚｚｉⅡ型）。前者指结节占据扩大

的脑回内部核心，Ｔ１ＷＩ呈低信号、Ｔ２ＷＩ呈高信号，本

组有５例，影像表现非常典型；后者指病灶位于两个脑

回连接处，Ｔ２ＷＩ可见一高信号环，完全或部分地围住

一个等信号岛。这种等信号岛由两层正常形态的皮质

及其间的脑沟共同组成，高信号环即为皮质下病灶。

此型本组共有２例。ＣＴ显示钙化结节较 ＭＲＩ敏感，

本组３例皮层及皮层下钙化结节，ＭＲＩ上未能确认；

但在显示脑回膨胀上，ＭＲＩ优于ＣＴ。

脑白质异常：病灶在ＣＴ上表现为低密度，在 ＭＲ

Ｔ１ＷＩ上呈等信号或略低信号，在 Ｔ２ＷＩ上显示清晰

呈高信号。其形态可分为３种类型：①放射线状，从脑

室或脑室旁白质延伸至正常皮层或皮层下结节；②楔

形病灶，尖端位于或邻近脑室壁而基底位于皮层或皮

层下结节；③非特异性球形病灶，病理上为纤维胶质增

生和／或髓鞘破坏，现认为是神经元移行障碍的结果。

ＭＲＩ显示脑白质改变优于 ＣＴ，本组中 ＭＲＩ显示６

例，ＣＴ仅显示４例且不如 ＭＲＩ清晰。

室管膜下星形细胞瘤：约有１．７％～１４．０％的

ＴＳＣ并发脑肿瘤
［４］，多为孟氏孔区室管膜下巨细胞性

星形细胞瘤，是一种良性错构瘤样病变，含有不成熟的

神经细胞和胶质细胞，其发病部位具有诊断特征性。

ＭＲＩ显示瘤体于Ｔ１ＷＩ呈等信号～低信号，Ｔ２ＷＩ呈

轻度～明显高信号，瘤体信号常不均匀，可见血管流空

的低信号区，瘤体多呈明显均匀强化。

脑积水：室管膜下结节或巨细胞星形细胞瘤可压

迫孟氏孔或中脑导水管，导致脑积水。

ＣＴ或 ＭＲＩ上出现以下特征中的一项，即可诊断

结节性硬化症［７］：①多发室管膜下结节，尤其当合并钙

化时；②多发皮层区异常钙化和皮层下水肿。当ＣＴ

或 ＭＲＩ上出现以下任意一项时提示结节性硬化症可

能：①脑室内肿瘤与室管膜下巨细胞星形细胞瘤相一

致；②大脑或小脑皮层局灶性楔形钙化；③多发皮层或

皮层下水肿灶。

ＴＳＣ需与以下疾病鉴别
［１３］。①甲状旁腺机能减

退：表现为双侧基底节、丘脑、小脑齿状核及脑皮质区

多发性钙化，齿状核及丘脑区的钙化灶呈“八”字形，尾

状核头部的钙化灶呈倒“八”字形，血清钙降低、磷升

高；②Ｆａｈｒ＇ｓ病：ＣＴ和 ＭＲＩ表现同甲状旁腺机能减

退，有家族史，血清钙、磷正常；③脑囊虫病：脑囊虫钙

化没有ＴＳＣ钙化位于侧脑室室管膜下的特点；④宫内

感染的弓形体原虫病与巨细胞病毒脑炎：钙化结节较

小，常伴有脑萎缩、小脑畸形和基底节区钙化；⑤脑白

质异位：多位于脑室旁，可使脑室边缘不规则，与ＴＳＣ

相似。但异位白质呈等密度（信号），位于脑室内壁。

而ＴＳＣ病灶呈高密度，于 ＭＲＴ１ＷＩ呈等、高信号，

Ｔ２ＷＩ呈低信号，或于Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ上均呈低信号，

且位于脑室外壁；⑥另外，ＭＲＩ上室管膜下结节需与

室管膜下静脉相鉴别。一般情况下，后者于Ｔ１ＷＩ和

Ｔ２ＷＩ上均呈线样流空信号，从上下层面连续观察低

信号影是连续的，而室管膜下结节在Ｔ１ＷＩ上很少呈

低信号，于Ｔ２ＷＩ上大部分呈低信号或略低信号；⑦白

质内线形病灶要与髓样静脉及ＶｉｒｃｈｏｗＲｏｂｉｎ间隙鉴

别，后两者随年龄增大其大小和发生率增加，且两者既

无与之相连的室管膜下结节，又无皮质下病灶。

总之，ＣＴ和 ＭＲＩ相结合，再结合患者的临床表

现，可以对结节性硬化症作出正确诊断。
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