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【摘要】　目的：探讨结节性硬化的ＣＴ和ＭＲＩ影像学特征表现。方法：回顾性分析１０例结节性硬化的ＣＴ和ＭＲＩ表

现，１０例均行头部ＣＴ平扫，ＣＴ增强１例，膝关节ＣＴ平扫１例，２例行头部 ＭＲＩ平扫。结果：ＣＴ表现中，所有病例均见

双侧侧脑室室管膜下多发高密度钙化结节，１例并有室管膜下巨细胞星形细胞瘤，１例有皮肤血管纤维瘤。２例 ＭＲＩ均见

双侧侧脑室室管膜下多发结节，Ｔ１ＷＩ呈稍高信号或等信号，Ｔ２ＷＩ则为低信号。结论：ＣＴ和 ＭＲＩ检查对结节性硬化的诊

断具有重要价值，其ＣＴ和 ＭＲＩ影像学表现具有特征性。
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　　结节性硬化（ｔｕｂｅｒｏｕｓｓｃｌｅｒｏｓｉｓ，ＴＳ）是一种少见

的常染色体显性遗传性神经皮肤综合症，多器官系统

可见错构瘤或结节，以皮肤、中枢神经系统受累为主，

也可有肾脏、视网膜、心脏、脾脏、肺、胃肠及骨骼等全

身多个器官系统受累［１５］。随着ＣＴ、ＭＲＩ影像学技术

普及，ＣＴ和 ＭＲＩ对本病的临床诊断有着十分重要的

作用。本文对经ＣＴ及 ＭＲＩ检查并经临床和手术病

理证实的１０例结节性硬化病例进行回顾性分析，旨在

分析ＣＴ和 ＭＲＩ的诊断价值。

材料与方法

搜集我院１９９４年５月～２００５年３月间的１０例

结节性硬化患者的临床资料均符合国际结节性硬化协

会委员会提出的诊断标准［６］。其中男８例，女２例。

年龄５个月～２８岁，平均１３岁。临床表现：面部皮脂

腺瘤８例，癫痫发作５例，智力减退４例，具有颜面部

皮脂腺瘤、癫痫发作及智力减退典型三联征者３例，１

例６岁患儿背部、右膝部、左食指及左足背等处有无压

痛质硬的皮肤血管纤维瘤，２例无明显中枢神经系统

症状及皮肤改变。

本组１０例均行颅脑ＣＴ平扫，其中１例行增强扫

描，１例行膝关节 ＣＴ 平扫。ＣＴ 机为 ＰｉｃｋｅｒＩ．Ｑ．

Ｐｒｅｍｉｅｒ型。颅脑常规听眦线上１ｃｍ开始横断面扫

描，层厚１０ｍｍ，间距１０ｍｍ。增强对比剂为优维显

５０ｍｌ，一次性静脉团注。膝关节ＣＴ横断面扫描层厚

５ｍｍ，间距５ｍｍ。本组２例行颅脑 ＭＲ检查，采用日

立ＡＩＲＩＳ０．３Ｔ开放式永磁型磁共振机。用正交头部

线圈，ＳＥ序列横断面Ｔ１ＷＩ（ＴＲ５８０ｍｓ，ＴＥ２０ｍｓ），

ＦＳＥ序列横断面及矢状面 Ｔ２ＷＩ（ＴＲ４０００ｍｓ，ＴＥ

１１７ｍｓ），层厚８ｍｍ，间距９ｍｍ。

结　果

１．ＣＴ表现

室管膜下钙化结节：１０例均为多发，结节数目为

２～３１个，共发现９７个，结节直径最大者约１５ｍｍ，最

小者约２ｍｍ，多数直径为２～５ｍｍ。位于侧脑室前角

１６个，室间孔区１９个，侧脑室体部３７个，三角区１３

个，后角９个，下角３个。沿侧脑室壁散布，大部分双

侧基本对称，呈小丘状或蜡滴样向脑室腔突出。

皮质和皮质下结节：１例额顶叶见２个低密度小
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图１　男，１２岁。ａ）ＣＴ平扫示双侧侧脑

室室管膜下多发钙化结节，突入脑室内；左

侧室间孔区附近伴有室管膜下巨细胞星形

细胞瘤，呈较均匀等密度肿块，有脑积水；

ｂ）ＣＴ增强后示左侧室间孔区附近室管膜

下巨细胞星形细胞瘤，呈较均匀明显强化。

图２　男，６岁。ａ）右膝关节ＣＴ平扫示髌

骨下韧带后方皮肤血管纤维瘤，为软组织

密度团块状肿物；ｂ）Ｔ１ＷＩ示双侧侧脑室

室管膜下多发结节，呈等信号或稍高信号，

突入脑室；ｃ）Ｔ２ＷＩ示双侧侧脑室室管膜

下多发结节，呈低信号，右侧侧脑室旁脑白

质内见一垂直线条状较高信号影。

结节，另１例见散布１２个高密度钙化小结节，边界清

楚，伴有明显脑萎缩征象。

合并脑肿瘤１例（图１），位于左侧侧脑室室间孔

附近，平扫见一等密度不规则肿块，大小约２９ｍｍ×

２１ｍｍ×１８ｍｍ，密度均匀，ＣＴ值４４ＨＵ，增强后肿块

呈均匀明显强化，ＣＴ值８５ＨＵ，边界清楚，并见肿块

压迫室间孔及第三脑室引起的脑积水，手术后病理诊

断为巨细胞星形细胞瘤。皮肤血管纤维瘤１例，右膝

关节髌骨下韧带后方见一团块状肿物（图２ａ），大小约

２４ｍｍ×３７ｍｍ×４８ｍｍ，密度均匀，ＣＴ值６２ＨＵ，与

髌韧带分界不清。

２．ＭＲＩ表现

ＭＲＩ平扫２例，１例发现室管膜下结节２个，另１

例发现９个，分布于侧脑室前角、体部、三角区及后角，

呈小类圆形结节状，多数结节程度不同地向脑室内突

出，Ｔ１ＷＩ呈等信号或稍高信号，Ｔ２ＷＩ则为低信号，边

缘光滑（图２ｂ、ｃ），Ｔ１ＷＩ显示室管膜下结节病灶较

Ｔ２ＷＩ更清楚。１例见右侧侧脑室旁脑白质内一垂直

线条状异常信号灶，Ｔ１ＷＩ呈等信号，Ｔ２ＷＩ则为高信

号（图２ｃ）。

讨　论

结节性硬化又称为Ｂｏｕｒｎｅｖｉｌｌｅ病，是一种可以侵

犯多系统、多器官的常染色体显性遗传病，有家族性，

而对于散发病例则除归因于基因突变外，还与外显程

度不同有关［２］。发病率为１／２～５万，儿童多见，男性

多于女性２～３倍。本病的皮肤损害主要表现为颜面

部的皮脂腺瘤，主要由皮脂腺、结缔组织和血管组成，

多在４～５岁出现，发育期皮脂腺瘤增多，主要见于面

颊、鼻、额及两耳际等处，为对称性散发，针尖大小黄红

色透亮坚硬丘疹。中枢神经系统特征性病理改变为神

经胶质增生性硬化结节，其主要表现为皮层或皮层下

结节、室管膜下结节和白质病灶。皮层或皮层下结节

是癫痫的病理基础，以额顶叶多见，主要成分是巨细

胞，这些巨细胞有的类似于星形细胞，有的类似于神经

元，结节内髓鞘减少而紊乱，常伴有原纤维胶质增生，

可有钙质沉着。室管膜下结节的组织成分与皮层或皮

层下结节相似，但以巨星形细胞多见，且发生钙化的概

率很高。结节可演变成肿瘤，发生率约１０％～１５％，

大多数是发生在室间孔附近室管膜下巨细胞星形细胞

瘤。白质病灶主要为成簇分布的异位巨细胞团，周围

有明显髓鞘破坏和原纤维胶质增生，是神经元移行障

碍的结果［５］。此外，病变常伴局限性或广泛性脑萎缩。

除上述常见皮肤和中枢神经损害表现外，其它较常见

的还有脱失斑、牛奶咖啡色斑、色素性痣、肾血管平滑
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肌脂肪瘤或多囊肾、视网膜星形细胞瘤或错构瘤、心脏

横纹肌瘤、肺淋巴管肌瘤病、直肠错构瘤样息肉、指

（趾）甲床多发纤维瘤及皮肤血管纤维瘤等全身多个器

官系统受累的表现［１，５］。临床上常将颜面部皮脂腺

瘤、癫痫发作及智力减退“Ｖｏｇｔ三联征”作为诊断结节

性硬化的主要依据，但具有典型三联征的患者并不多

见，大多数患者仅有一种或两种表现，病变轻微者甚至

无症状，这与结节性硬化的表现类型有关。本组１０例

中具有典型三联征表现者仅３例，５例为不典型表现

者，２例无明显症状因头部外伤ＣＴ检查而发现。

结节性硬化的特征性ＣＴ表现
［２，３，５，７］是室管膜下

高密度钙化结节，圆形或类圆形，直径数毫米，常多发

且两侧分布，主要分布于侧脑室体部、前角的前部、侧

脑室尾状核头部、室间孔后方及颞角等处，并突入脑室

内。未钙化结节很少，平扫呈等密度，增强扫描可轻度

强化或不强化。钙化的皮质或皮质下结节呈高密度，

形态可不规则；未钙化的皮质或皮质下结节呈等密度

时不易显示，当伴有脱髓鞘改变时，结节周围出现低密

度区，可衬托出结节。白质病灶在皮质下及侧脑室周

围见斑片状低密度灶，可与皮质下小片低密度灶相连，

边界模糊。ＣＴ能清楚显示邻近室间孔结节阻塞室间

孔引起脑积水。本组病例仅发现室管膜下和皮质或皮

质下高密度钙化结节结节，未发现未钙化的皮质或皮

质下结节及白质病灶。并发的脑肿瘤主要是发生在室

间孔附近室管膜下巨细胞星形细胞瘤，其发病部位具

有诊断特征性，ＣＴ平扫呈等密度或略低密度的肿块，

瘤内常见灶性钙化，增强后肿块呈明显均匀性强化，边

界清楚，伴有不同程度的脑积水，本组１例（１／１０）病例

与此相符。

结节性硬化的主要特征性 ＭＲ征象
［１３，５］是室管

膜下结节、皮层或皮层下结节和脑白质异常信号灶。

室管膜下结节表现为Ｔ１ＷＩ呈等或稍高信号，与周围

低信号脑脊液形成对比，易于辨认；而在Ｔ２ＷＩ上结节

为低或等信号，显示不如Ｔ１ＷＩ清楚。皮层或皮层下

结节表现为受累脑回膨胀，并有两种不同的位置分布

类型即脑回核（脑回面包圈样病灶）和脑沟岛（脑回

“Ｈ”型病灶）。脑回核是指结节占据扩大的脑回内部

核心，Ｔ１ＷＩ呈低信号，Ｔ２ＷＩ则为高信号；脑沟岛是指

病灶结节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它们之间的一脑沟共同组成，

完全或部分被高信号皮质下白质所包绕。脑白质异常

信号灶可表现为３种类型：①放射状线状Ｔ２ＷＩ高信

号灶，此型最常见，从脑室或邻近脑室白质延伸至正常

皮质或皮质下结节；②楔形Ｔ２ＷＩ高信号灶，尖端位于

或邻近脑室壁而基底位于皮层或皮层下结节；③不定

形或肿胀Ｔ２ＷＩ高信号灶，最少见。本组２病例均见

室管膜下结节特征性 ＭＲ征象，１例见脑白质线状异

常信号灶，未发现皮质或皮质下结节的特征性 ＭＲ征

象。

本组有１例６岁患儿背部、右膝部、左食指及左足

背等处有质硬无压痛的皮肤血管纤维瘤，以四肢多个

皮下肿物初次就诊而行膝关节ＣＴ检查，当时考虑是

神经纤维瘤病，住院后经过仔细体检发现颜面部似有

皮脂腺瘤，进一步做头部 ＭＲＩ及ＣＴ检查，显示有典

型室管膜下钙化结节，最后确诊为结节性硬化。提示

结节性硬化需要与另一种神经皮肤综合症—神经纤维

瘤病鉴别，一般后者有皮肤色素沉着及骨骼异常改变。

另外脑部特征性影像学表现需要与脑囊虫病、脑结核

及脑弓体病等疾病鉴别［２，３，５］。总之，根据结节性硬化

的ＣＴ及 ＭＲＩ特征性影像学表现，结合临床表现，一

般不难作出正确的诊断。

参考文献：

［１］　肖江喜，郭雪梅，王宵英，等．结节性硬化症的磁共振影像学表现

［Ｊ］．实用放射学杂志，２００３，１９（３）：２００２００３．

［２］　汪秀玲，郑建刚，王恭宪，等．结节性硬化症的ＣＴ和 ＭＲＩ表现（综

述）［Ｊ］．临床放射学杂志，１９９５，１４（６）：３７４３７５．

［３］　ＡｌｔｍａｎＮＲ，ＰｕｒｓｅｒＲＫ，ＰｏｎｖａｎＭＪ．ＴｕｂｅｒｏｕｓＳｃｌｅｒｏｓｉｓ，Ｃｈａｒａｃ

ｔｅｒｉｓｔｉｃｓａｔＣＴａｎｄＭＲＩＩｍａｇｉｎｇ［Ｊ］．Ｒａｄｉｏｌｏｇｙ，１９８８，１６７（２）：

５２７５３２．

［４］　许崇永，赵雅萍，陈雪鹏，等．结节性硬化的特殊影像表现［Ｊ］．中

国临床医学影像杂志，２００３，１４（１）：４４４６．

［５］　高万本，周晓鸥，唐克新．脑结节性硬化的临床、ＣＴ和 ＭＲＩ表现

分析（附３０例报告）［Ｊ］．神经疾病与精神卫生，２００４，４（４）：３１２

３１４．

［６］　ＫｗｉａｔｋｏｗｓｋｉＤＪ，ＳｈｏｒｔＭＰ．ＴｕｂｅｒｏｕｓＳｃｌｅｒｏｓｉｓ［Ｊ］．ＡｒｃｈＤｅｒｍａ

ｔｏｌ，１９９４，１３０（３）：３４８３５４．

［７］　王安明，赵汉青，程国勤．结节性硬化症脑部ＣＴ及 ＭＲＩ表现（附

１２例报告）［Ｊ］．放射学实践，２００６，２１（１）：３０３３．

（收稿日期：２００５０９０２　修回日期：２００５０３１７）

９５６放射学实践２００６年７月第２１卷第７期　ＲａｄｉｏｌＰｒａｃｔｉｃｅ，Ｊｕｌ２００６，Ｖｏｌ２１，Ｎｏ．７




