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神经纤维瘤病眼眶受累影像学诊断（附１２例分析）

杨振海，赵毅凯，尹智，薛鸿祥

【摘要】　目的：探讨神经纤维瘤病眼眶受累的影像学表现。方法：回顾性分析１２例经病理或临床表现和影像学证实

的神经纤维瘤病眼眶受累患者的影像学资料，１２例均行眼眶ＣＴ检查，其中５例行ＣＴ增强，６例行 ＭＲＩ或增强检查。结

果：１２例神经纤维瘤病病例中，Ⅰ型８例，Ⅱ型４例。眼眶内受累１０例，视神经受累２例，眼球内受累３例，眼环增厚伴点

状钙化１例，泪腺２例，视神经孔２例，海绵窦２例，眼睑部６例。ＣＴ表现为眶内不规则形等密度影，眼球内半月形等密度

影，视神经孔开大，邻近骨质缺损或增生硬化。Ｔ１ＷＩ上病灶呈等信号，Ｔ２ＷＩ上呈高信号，增强后中度增强。ＭＲＩ增强后

脂肪抑制序列更能清晰显示病变。结论：神经纤维瘤病眼眶受累的ＣＴ和 ＭＲＩ表现多种多样，结合临床和其他部位影像

学资料，可提高其诊断符合率。
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　　神经纤维瘤病（ｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ，ＮＦ）是一种常

染色体显性遗传性疾病，又称ＶｏｎＲｅｃｋｌｉｎｇｈａｕｓｅｎ氏

综合征，患病率０．０２５‰～０．０３０‰，为全身性疾病，主

要临床表现为神经系统肿瘤、皮肤肿瘤，以往文献对神

经纤维瘤病侵犯颅内神经报道较多见，而对于神经纤

维瘤病眼部受累国内文献报道少见。本文回顾性分析

１２例经病理或临床及影像学证实的神经纤维瘤病眼

眶受累的影像学资料，并对其眼眶结构受累进行了分

析，旨在探讨其特征性影像学表现。

材料与方法

搜集天津市眼科医院自２００４年１１月～２００８年８

月１２例经病理或临床及影像学证实的神经纤维瘤病

眼眶受累的影像学资料，其中病理证实８例，临床及影

像学证实４例。根据神经纤维瘤病的诊断标准，符合

神经纤维瘤病Ⅰ型（ＮＦⅠ）８例，神经纤维瘤病Ⅱ型

（ＮＦⅡ）４例。１２例中男９例，女３例，年龄７～２１岁，

平均１２．６岁。临床上除神经系统、皮肤肿瘤外均有眼

眶受累表现包括眼球突出、斜视、眼球固定、视力减退、

眼睑下垂、白内障、青光眼等。

所有病例均行眼眶ＣＴ平扫，其中５例行ＣＴ增

强，６例行眼眶 ＭＲＩ及增强检查。３例同时行ＣＴ和

ＭＲＩ检查。

ＣＴ扫描采用美国 ＧＥ公司 ＰｒｏＳｐｅｅｄＦＩＩ螺旋

ＣＴ扫描机，常规行横断面。层厚２ｍｍ，层间距２ｍｍ，

２６～２８ 层；矩阵 ５１２×５１２。窗宽 ３００ＨＵ，窗位

３５ＨＵ。ＣＴ增强对比剂为欧乃派克（３００ｍｇＩ／ｍｌ），
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图１　神经纤维瘤病眼眶受累。ａ）

眼眶横轴面示眼球后不规则软组织

肿块影，眼球突出，眶上裂扩大，右侧

泪腺增大（箭）；ｂ）冠状面示右侧眶

上裂、眶下裂明显开大，翼腭窝被软

组织肿块所占据（箭）。

图２　神经纤维瘤病眼眶受累。ａ）

眼眶横轴面ＣＴ平扫示右侧眶尖软

组织影伴点状钙化，眶下裂开大，海

绵窦似增大（箭）；ｂ）ＭＲＩ增强扫描

示右侧海绵窦明显扩大且明显强化，

眶尖部增强异常信号影向眶尖部突

入。桥小脑角区多发增强异常信号

影。

剂量６０～８０ｍｌ，流率２．５ｍｌ／ｓ。４例行 ＭＲＩ，扫描采

用ＧＥ１．５ＴＭＲ／ｉｅｃｈｏｓｐｅｅｄｐｌｕｓ超导型磁共振成像

仪，２例采用ＴｏｓｈｉｂａＦｌｅｘａｒｔ０．５Ｔ超导型磁共振仪，

使用头线圈，自旋回波（ＳＥ）Ｔ１ＷＩ，ＴＲ３８０ｍｓ，ＴＥ

１６ｍｓ，矩阵５１２×５１２；快速自旋回波（ＦＳＥ）序列

Ｔ２ＷＩ，ＴＲ３０００ｍｓ，ＴＥ９５ｍｓ以及Ｔ１ 加权序列脂肪

抑制（化学位移（Ｆａｔｓａｔ）ＴＲ６００ｍｓ，ＴＥ１２ｍｓ，翻转

角９０°，带宽２０．８３ＫＨｚ，层厚３ｍｍ，间隔０，视野

１６ｃｍ×１６ｃｍ，矩阵１９２×２５６，激励次数４；扫描方位

包括横轴面、冠状面、斜矢状面（与视神经平行）；对比

剂为钆喷替酸葡钾铵（ＧｄＤＴＰＡ），剂量０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ

体重。

结　果

在所有１２例神经纤维瘤病的病例中（图１～５），

经ＣＴ或 ＭＲＩ增强证实均有颅内多发占位，其中单侧

听神经瘤５例；单侧听神经瘤合并海绵窦区神经纤维

瘤３例；双侧听神经瘤３例；双侧听神经瘤合并环池多

发神经纤维瘤１例（图２）。

１．眼眶受累部位

神经纤维瘤病在眼眶内为多结构受累（表１）。眼

睑部６例，眼眶肌锥内１０例（图１ａ，３），３例同时伴有

肌锥外受累；视神经受累２例，眼球内受累３例（图

４），眼环增厚伴点状钙化１例，泪腺２例，视神经孔２

例，海绵窦２例，眶骨受累４例。上述病变累及部位多

伴发。

表１　神经纤维瘤病眼眶受累 （例）

神经纤维瘤病 ＮＦⅠ型 ＮＦⅡ型

例数 ８ ４
眶内受累 ７ ３
视神经受累 １ １
视神经管 １ １
眼球内受累 ２ １
泪腺 １ １
海绵窦受累 ０ ２
眶骨受累 １ ３

２．形态和边缘

在１２例中，肿瘤呈不规则形分叶状８例，多发小

结节状２例，１例视神经孔受累可见视神经孔内小结

节状影，视神经管扩大（图１ｂ），邻近骨质受压；２例受

累的海绵窦增大外缘突起。

３．ＣＴ表现

６例眼睑部肿瘤呈等密度，无清晰边界，眼睑不规

则性增厚。１０例眶内肿瘤呈不规则形分叶状和小结

节状等密度。１例视神经孔肿瘤呈等密度伴点状钙化

（图２ａ）。眼球内和泪腺受累病变均示等密度。５例增

强检查病例中，病变均呈中等密度均匀强化。

４．ＭＲＩ表现

Ｔ１ＷＩ示瘤体呈低信号或等信号，Ｔ２ＷＩ为高信

号，小瘤体信号均匀，大多数瘤体与脊髓或颅神经信号
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图３　眼眶横轴面Ｔ２ＷＩ脂肪抑制像示左侧眼眶内脂肪完全被抑制，右侧眶内肿物呈不规则形高信号，右侧海绵窦增宽及双侧

听神经增粗多发异常信号影。　图４　眼眶横轴面Ｔ２ＷＩ示眼球内鼻侧盘状低信号影（黑箭），考虑为虹膜错构瘤（Ｌｉｓｃｈ氏结

节）。球后不规则稍低信号。右侧海绵窦及眶尖部软组织信号影。双侧听神经明显增粗，信号异常，为双侧听神经瘤（白箭）。

图５　眼眶ＣＴ冠状面示除右侧上斜肌显示正常外，其余眼外肌均示明显菲薄，提示动眼神经和外展神经麻痹。

相似；瘤体较大时，信号多不均匀，增强扫描示瘤体实

质部分显著强化。

５．邻近眼眶结构改变

１例眼外直肌多发变细（图５）；４例蝶骨增生肥

大。

讨　论

神经纤维瘤病多属于常染色体显性遗传病，目前

其发病机制尚不清楚。ＮＦ的病理主要特征为外胚层

结构和神经组织过度增生和肿瘤形成，尚伴中胚层结

构的过度增生。１９８７年美国国家卫生研究会提出了

神经纤维瘤病的诊断标准有两个不同分型，即神经纤

维瘤病Ⅰ型（ＮＦⅠ）和神经纤维瘤病Ⅱ型（ＮＦⅡ）。

９０％的神经纤维瘤病为 ＮＦⅠ型，双侧听神经神经瘤

是ＮＦⅡ最常见和最典型的征象。

１．影像学分析与诊断

该病常累及中枢神经系统、周围神经系统、骨骼、

肌肉、皮肤，但眼部也是神经纤维瘤病的好发部位，以

往影像学文献报道在中枢神经系统的神经纤维瘤病较

多见，但该病累及眼部结构的影像学文献则少见，可侵

及所有眼部结构和组织，眼部易累及的部位依次为眼

睑、眼眶、视神经、角膜、结膜、巩膜，晶状体和玻璃体一

般不受累。

眼睑是最常受累的部位，上睑多见，常为单侧性。

上眼睑的丛状神经纤维瘤，弥漫性增生，软性肥厚无边

界，可导致机械性上睑下垂，上睑呈特征性的Ｓ形畸

形，影像学表现为眼睑软组织不规则性增厚。

眶内受累：本组１０例眼眶内病变表现为眼眶内为

不规则形软组织肿块影，多为结节状或丛状，眼球突

出，ＣＴ或 ＭＲＩ增强呈中等强化。采用眼眶 ＭＲＩ脂

肪抑制增强技术对病变的显示以及病变周围情况有较

好效果。

视神经和视神经管受累：本组２例病例中，视神经

管均明显扩大，其中１例可见在视神经孔内小结节状

软组织影，其内可见点状钙化影，另外１例视神经增

粗，视神经管扩大，这种影像学表现往往提示存在视神

经胶质瘤的可能，在有些病例中，视神经孔扩大可能

是提示视神经胶质瘤唯一的异常表现，视神经孔可成

倍增大，直径可增大２～４倍，偶尔还有两侧同时扩大，

也可因其骨壁受压而致。视神经胶质瘤可因视盘萎缩

或水肿而使视力受损，９０％的病例肿瘤会累及视神经

管的前段而引起视神经孔扩大。神经纤维瘤病发生视

神经胶质瘤的发生率，文献报道为０．１９％～１５％
［１］。

在所有视神经胶质瘤病例中，大约２５％有神经纤维瘤

病［１］。神经纤维瘤病最常伴随的眼眶肿瘤为视神经胶

质瘤，其次是脑膜瘤、神经鞘瘤、神经纤维瘤、神经纤维

肉瘤，还可能伴有横纹肌肉瘤。

眼球内受累：本组１例眼球内鼻侧病灶应考虑为

虹膜错构瘤（Ｌｉｓｃｈ氏结节），其呈境界清楚的结节状，

称为虹膜结节。由 Ｗａａｒｄｅｎｂｕｒｇ于１９１８年首先报

告。Ｈｕｓｏｎ等
［２］对虹膜结节进行了较全面研究后，认

为１４岁以上患者９５％以上有虹膜结节。眼球后壁眼

环增厚考虑为脉络膜错构瘤，其为散在的色素沉着，平

坦或略隆起，３０％患者有此改变。也可能为视网膜受

侵犯继发视网膜脱离。１例神经纤维瘤伴青光眼，１例

伴发白内障及晶状体脱位钙化。

海绵窦侵犯：表现为海绵窦为病变填充、增大和外

缘膨隆。由于海绵窦是鞍旁两层硬膜间的静脉丛，内

有颈内动脉及第Ⅲ、Ⅳ 、Ⅴ和Ⅵ颅神经穿行，所以，动

眼神经、滑车神经和外展神经可被瘤组织侵犯而引起

麻痹性斜视及眼球运动障碍［３］。在海绵窦被明显侵犯

时，ＣＴ和 ＭＲＩ影像学检查较难对支配眼球运动的颅
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神经进行评价，但可通过麻痹的眼肌影像学改变来推

断出受损的颅神经。外直肌由第Ⅵ颅神经支配；上斜

肌由第Ⅳ颅神经支配；其余眼外肌由第Ⅲ颅神经支配。

本组１例表现为除上斜肌形态正常外，其余眼外肌截

面积均变小，提示动眼神经、外展神经均受损造成的眼

肌麻痹。

眶骨的改变包括蝶骨骨质缺损、蝶骨发育不良或

骨质增生，类似纤维性囊性骨炎，ＣＴ上应特别注意蝶

骨大翼和眼眶骨质情况，其次还有眼眶扩大，颞窝扩

大，眶上、下裂开大等［４］。

神经纤维瘤病除上述在眼部的影像学表现外，临

床上还合并青光眼，主要机制是神经纤维瘤直接侵犯

房角，前房角有异常组织阻塞造成房水流出受阻导致

青光眼，其发病率可高达５０％
［５］。神经纤维瘤病伴发

白内障较少见，本组１例伴发白内障及晶状体脱位钙

化，其发病机制可能为外胚叶发育异常直接影响晶状

体和晶状体纤维的发育。除此之外，还可侵及角膜、结

膜。视网膜受侵犯出现结节状肿物，继发视网膜脱离。

２．鉴别诊断

由于神经纤维瘤病眶内受累的表现与多数恶性肿

瘤鉴别困难，恶性肿瘤多为不规则形软组织影，由于无

包膜或包膜不完整且呈浸润性生长，边缘多不规则。

多伴有邻近眶壁骨质破坏，ＣＴ或 ＭＲＩ增强表现为不

规则明显增强。眼球内受累应与脉络膜黑色素瘤相鉴

别，ＣＴ检查对其两者鉴别帮助不大，脉络膜黑色素瘤

在 ＭＲＩ上有一定特征性
［６］，由于色素膜黑色素瘤含有

顺磁性物质黑色素，可缩短Ｔ１ 和Ｔ２ 弛豫时间，即在

Ｔ１ＷＩ上呈高信号，在Ｔ２ＷＩ上呈低信号，缩短程度与

黑色素的多少成比例，这种特征性征象在１．５Ｔ ＭＲ

扫描仪上显示率为７２％～９５％。弥漫性黑色素瘤呈

扁平状生长，常引起广泛性视网膜脱离，肿瘤有时被积

液的信号所掩盖。海绵窦受累应与颈动脉海绵窦瘘相

鉴别，两者均表现为海绵窦扩张，ＣＴ增强和 ＭＲＩ能

明确病变性质，神经纤维瘤病海绵窦受累可见软组织

影，与血管增强程度不同。颈动脉海绵窦瘘除海绵窦

扩张外，还伴有眼上静脉迂曲增粗。其次还应与 Ｗａｔ

ｓｏｎ综合征（即有牛奶咖啡斑和精神发育不全，伴有肺

动脉狭窄而无其它ＮＦⅠ的表现）、骨纤维结构不良综

合征（有早熟、多发性骨改变，如骨增生、增粗、弯曲畸

形，有时皮肤亦有类似的褐色斑点和色素沉着，但无皮

肤和皮下的神经纤维瘤改变）、局部软组织蔓状血管瘤

等相鉴别［７］。

综上所述，神经纤维瘤病在中枢或周围神经系统、

皮肤全身性病变为主要特征，综合分析该病的临床表

现和影像学特征，正确诊断并不难。若神经纤维瘤病

仅以眼部病变表现时，则诊断较困难，而且其在眼部的

影像学表现也是多种多样。
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