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【摘要】　目的：探讨脑神经节细胞胶质瘤（ＧＧ）的影像学表现及临床病理特点，提高对该病的认识。方法：复习文献

并回顾性分析两例经手术病理证实的脑ＧＧ的临床、影像学表现及病理特征。结果：两例脑ＧＧ临床以头痛为主要症状，１

例发生于脑室系统，１例位于枕叶；影像学上形态、密度（信号）、强化方式各异；病理学表现为发育不良的神经元与新生的

胶质细胞共存；免疫组化染色ＮＳＦ（＋）、ＮｅｕＮ（＋）、ＧＦＡＰ（＋）。结论：不同部位脑ＧＧ的临床及影像学表现各异，最终确

诊需依靠病理学检查。
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　　神经节细胞胶质瘤（ｇａｎｇｌｉｏｇｌｉｏｍａ，ＧＧ）较少见，

占所有ＣＮＳ肿瘤的０．４％、占颅内肿瘤的１．３％
［１］。

发生于颅内的 ＧＧ即为本文讨论的内容，定义为脑

ＧＧ。ＧＧ在２００７年ＣＮＳ肿瘤 ＷＨＯ分类
［２］中被定

义为分化良好、生长缓慢的神经上皮肿瘤，由新生的成

熟神经节细胞构成，多见于长期癫痫患者。ＧＧ属良

性肿瘤，存活率为９４％。本文回顾性分析２例经病理

证实的脑ＧＧ的病例资料，结合文献复习，探讨脑ＧＧ

的临床、病理表现及影像学诊断、鉴别诊断，以提高对

该病的认识水平。

材料与方法

病例１，男，９岁，间歇性头痛、呕吐近１年半，未治

疗。近３天头痛呕吐症状持续时间明显延长，走路摇

晃。当地医院ＣＴ检查提示脑积水、鞍区占位性病变，

本院以鞍区占位收住院。查体：一般情况差，神清，双

侧瞳孔等大等圆，对光反射存在，四肢肌力及肌张力正

常，病理征未引出。行常规头颅 ＭＲ平扫及增强扫

描。成像序列及扫描参数：横轴面及矢状面ＦＬＡＩＲ

Ｔ１ＷＩ（ＴＲ２０２５ｍｓ，ＴＥ１８ｍｓ，ＴＩ７５０ｍｓ）；横轴面ＳＥ

Ｔ２ＷＩ（ＴＲ４５００ｍｓ，ＴＥ１０２ｍｓ）；横轴面 ＦＬＡＩＲ

Ｔ２ＷＩ（ＴＲ８６００ｍｓ，ＴＥ１２０ｍｓ，ＴＩ２１００ｍｓ）及横轴

面、冠状面、矢状面Ｔ１ＷＩ增强扫描。层厚６ｍｍ，层间

隔２ｍｍ，激励次数２，矩阵３２０×１９２，对比剂采用欧乃

影１０ｍｌ，以３．０ｍｌ／ｓ流率注入。

病例２，男，６岁，３个月前出现无明显诱因的间断

性头痛，以右枕顶部为甚，头痛渐加重，疼痛时间长。

病程中无昏迷，无恶心呕吐，无大小便失禁。查体：神

清，双侧瞳孔等大等圆，对光反射灵敏，心肺腹部无异

常，四肢活动正常。行常规头颅 ＣＴ、ＣＴＡ、ＭＲ 及

ＤＷＩ检查。ＣＴ 扫描参数：１２０ｋＶ，１４０ｍＡ，层厚

５ｍｍ，层间隔５ｍｍ；ＣＴＡ扫描参数：１２０ｋＶ，３９０ｍＡ，

层厚０．６２５ｍｍ，层间隔０．６２５ｍｍ，螺距０．９８４。ＣＴ

对比剂采用欧乃派克８５ｍｌ，以流率４．５ｍｌ／ｓ注入；

ＭＲ扫描序列、参数、对比剂同病例１，ＤＷＩ参数ｂ＝

１０００ｓ／ｍｍ２。

结　果

病例１：ＭＲＩ平扫示脑深部中线区域占位性病变，

形态不规则，范围较广（图１），并累及鞍上视交叉、左

侧视束、下丘、三脑室前部、侧脑室透明隔，左侧穹窿柱
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图１　脑ＧＧ。ａ）横轴面Ｔ２ＷＩ示肿瘤压迫双侧穹窿柱及透明隔（箭），孟氏孔受压变窄，双侧侧脑室扩张积水；ｂ）横轴面

Ｔ１ＷＩ增强示透明隔区域不规则，呈明显较均匀强化的实性病灶，边界清楚（箭）；ｃ）矢状面Ｔ１ＷＩ示肿瘤呈等信号，范围较广，

主要位于三脑室，向上累及透明隔区域，且胼胝体体部受压上抬（箭头），向下累及鞍区，右侧视交叉视束受累增粗（箭）；ｄ）冠

状面Ｔ１ＷＩ增强扫描示肿瘤明显强化，亦可见视交叉视束强化（箭）；ｅ）镜下示肿瘤细胞核异型性较大，分化不成熟，其内可见

小淋巴细胞（×１００，ＨＥ）；ｆ）免疫组化示ＮｅｕＮ染色明显阳性。

呈推移改变。肿瘤呈实性，表现为等Ｔ１ 等Ｔ２ 信号，

边界清楚，增强后呈较均匀明显强化，伴明显脑积水并

引流后改变，ＭＲＩ诊断为鞍区占位，颅咽管瘤可能。

病理：肿瘤细胞核异型性较大，分化不成熟，其内可见

小淋巴细胞。（鞍区）神经节细胞胶质瘤（ＷＨＯ Ⅰ

级）。免疫组化：ＮＳＦ（＋）、ＮｅｕＮ（＋）、部分 Ｎｅｓｔｉｎ

（＋）、ＮＦ（＋）、部分ＧＦＡＰ（＋）、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋）。

病例 ２：ＣＴ 平扫示右枕叶脑回状低密度灶

（图２），边界清楚，灶周无水肿，占位效应轻，囊内密度

不均，增强后呈脑回样强化；ＭＲＩ平扫示右枕叶脑回

状长Ｔ１ 长 Ｔ２ 信号灶，ＦＬＡＩＲＴ２ＷＩ上基本呈等信

号，ＤＷＩ上呈低信号，边界清楚，灶周无水肿，占位效

应轻，囊内见脑回样分隔，增强后呈脑回样强化。ＣＴ

和 ＭＲ诊断为右枕叶占位，胶质瘤可能。病理：肿瘤

细胞核异型性明显，大小不一，单核或多核，分化不成

熟。（后颅窝）节细胞胶质瘤（ＷＨＯ Ⅱ级）。免疫组

化：ＮｅｕＮ（＋）、ＮＳＦ（＋）、ＧＦＡＰ（＋）、Ｓ１００（－）。

讨　论

ＧＧ属于良性肿瘤，１９２６年Ｐｅｒｋｉｎｓ首次定义ＧＧ

为一种独特类型的颅内肿瘤，Ｃｏｕｒｖｉｌｌｅ在１９３０年正

确阐明该肿瘤的组织成分。形态学上ＧＧ以发育不良

性神经元和新生胶质细胞共存为特征，临床以癫痫为

主要症状［１］。

１．关于 ＷＨＯ分类

根据各版 ＷＨＯ分类，ＧＧ均归于神经上皮肿瘤

类别下的亚型神经元和混合性神经元神经胶质肿瘤。

２０００年分类
［３］开始使用ＩＣＤＯ编码：ＧＧ９５０５／１，间

变性ＧＧ９５０５／３。２０００年 ＷＨＯ分级：ＧＧ为Ⅰ～Ⅱ

级，间变性ＧＧ多为Ⅲ级，当其胶质瘤部分是胶质母细

胞瘤时可诊断为Ⅳ级。２００７年继续沿用２０００年的

ＩＣＤＯ编码，分级方面与２０００年相比有所简化，分两

级：ＧＧ为Ⅰ级，间变性 ＧＧ为Ⅲ级，有学者提出Ⅱ级

的分级，但还没有最终确定标准［２］。本组１例脑ＧＧ
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图２　脑ＧＧ。ａ）ＣＴ增强扫描示右侧颞枕叶脑回状低密度灶，边界清楚，灶周无水肿，占位效应轻，囊内密度欠均匀，呈脑回样

强化（箭头）；ｂ）横轴面Ｔ１ＷＩ示右枕叶脑回状低信号灶，内部信号略不均匀，见脑回样等信号分隔影（箭头）；ｃ）横轴面Ｔ２ＷＩ

示肿瘤呈高信号，内见等信号脑回样分隔影（箭头）；ｄ）ＤＷＩ图示肿瘤呈低信号（箭）；ｅ）横轴面Ｔ１ＷＩ增强扫描示肿瘤内脑回

样强化（箭头）；ｆ）免疫组化示ＮｅｕＮ染色阳性。

病理诊断参考 ＷＨＯ２０００分级标准，为Ⅱ级。

２．影像学表现

脑ＧＧ好发于幕上，以颞叶最为多见（＞７０％）
［２］，

其次是大脑额叶、顶叶和枕叶，其它少见部位包括小

脑、基底节、松果体、下丘脑、视神经、脑干、垂体［４］，脑

室系统（起源于透明隔、四脑室下壁、三脑室）及鞍区、

鞍上罕见［５，６］。发生于鞍上并累及视交叉的ＧＧ，国外

已报道１７例
［６１０］，国内尚未见报道。本组中１例发生

于鞍上及脑室系统，并累及视交叉和左侧视束，国内外

尚未见文献报道。

ＧＧ影像学表现为边界清楚的占位性病变，多呈

类圆形，也可为不规则形，病变常有不同程度囊变，占

位征象无或轻微，瘤周水肿无或仅有轻度水肿，且瘤周

水肿与肿瘤的类型及分级无相关性［１１］。肿瘤可有钙

化，钙化率约３５％
［１２］。增强可呈实性结节强化、囊壁

强化或囊中附壁结节强化且强化程度不等，呈无或弱

强化到明显强化［２］。Ｚｈａｎｇ等
［１３］将ＧＧ分３型：囊性、

囊实性和实性。实性病变好发于颞叶，囊性病变明显

小于囊实性和实性病变。本文２例手术证实均为实

性，１例呈明显强化，另１例脑回样强化，再次验证了

ＧＧ强化特征的多样性。

３．临床及病理特点

ＧＧ好发于儿童及年轻人，３０岁以下多见
［１４］，男

性略多［１］，在１组６２６例患者的统计研究中ＧＧ发病

年龄为８．５～２５岁，男女比例为１．１∶１～１．９∶１
［２］。

临床症状随肿瘤大小和部位的不同而不同。最常见的

临床症状为癫痫，文献报道癫痫症状大约占７５％～

１００％，可能是由于ＧＧ最好发于颞叶的原因
［５］。本文

两例均未出现癫痫，而表现为头痛，其中１例头痛可能

是由于梗阻性脑积水导致的。

大体病理见肿瘤呈实性或囊状肿块，占位效应较

轻，钙化可见，出血或坏死少见。组织病理学特点是神

经元与胶质细胞并存。绝大部分ＧＧ为 ＷＨＯ Ⅰ级，

肿瘤内存在神经节细胞和新生的胶质细胞。其中神经
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节细胞或神经元表现为发育不良改变：细胞结构缺失、

位于皮层下、呈簇状分布、巨细胞性、膜周尼氏小体聚

集；而胶质成分各异，形态可类似于纤维性星形细胞、

少突胶质细胞、毛细胞性星形细胞。钙化、血管周围淋

巴样细胞聚集和嗜伊红小体可见。胶质细胞的数目决

定肿瘤的增殖倍数，因此决定了生物学行为［２，６］。若

出现高增殖活性（ＭＩＢ１＞１０％），微血管增殖，坏死，

核分裂等间变特征，则定义为 ＷＨＯⅢ级
［１５］。免疫组

化：ＧＦＡＰ、Ｓ１００蛋白标记胶质细胞的成分；ＮｅｕＮ、

神经微丝、突触素和 ＭＡＰ２标记神经元成分；Ｋｉ６７标

记指数为半定量指标，反映肿瘤的生物学行为［１］。本

组两例ＮＳＦ、ＮｅｕＮ、ＧＦＡＰ均呈阳性表达，与文献报

道一致。ＧＧ可合并不同的病理状态，如局灶性皮层

发育不良［１５］、多形性黄色瘤型星形细胞瘤［１６］等。

３．鉴别诊断

ＧＧ形态、部位、信号特征及强化方式多变，定性

诊断较困难，发生于不同的部位须与不同的病变鉴别。

ＧＧ以幕上多见，需鉴别：①胚胎发育不良性神经上皮

肿瘤（ＤＮＴ）：ＤＮＴ与ＧＧ均多见于儿童和青年、好发

于颞叶、边界清楚、有长期的癫痫病史，但ＧＧ可以发

生于幕下，而ＤＮＴ均发生于幕上；ＧＧ可表现为多灶

性，且以囊实性为主，囊通常较大，而ＤＮＴ多为囊性，

且多为小囊，很少出现大囊；ＧＧ的钙化较ＤＮＴ常见，

约３５％ ＧＧ 可见钙化，而 ＤＮＴ出现钙化的比率约

２０％；ＧＧ有恶变可能，而ＤＮＴ则多年不变
［１１］；ＤＮＴ

多位于皮层或以皮层为主，呈三角形假囊肿样，瘤内分

隔多见；②少突胶质瘤：因 ＧＧ偏于良性的生物学行

为，须与一些低级别胶质瘤鉴别，尤其有钙化时须与少

突胶质瘤鉴别。少突胶质瘤以额叶最多见，肿瘤呈长

Ｔ１ 长Ｔ２ 信号且信号不均匀，增强后肿瘤多呈完全或

部分强化且强化不均匀，瘤周水肿无或少见；③婴儿促

纤维型星形细胞瘤：患者多为１～２４个月的婴幼儿，病

史通常较短，肿瘤多见于额叶及颞叶，其它部位罕见，

常与硬脑膜相贴呈浅表斑块状，瘤体较大可呈囊状，常

有强化的壁结节；④多形性黄色星形细胞瘤（ＰＸＡ）：

ＰＸＡ也常表现为囊实性病灶伴壁结节强化，绝大多数

发生在幕上，其中４９％发生在颞叶，但ＰＸＡ发病年龄

多小于１８岁（２／３），壁结节多位于囊壁的脑膜面，邻近

脑膜强化可形成“脑膜尾征”，部分ＰＸＡ为实质性，但

钙化罕见。

青少年幕下ＧＧ需与毛细胞性星形细胞瘤或血管

母细胞瘤鉴别。毛细胞性星形细胞瘤是儿童最常见的

ＣＮＳ肿瘤，易坏死、囊变，钙化少见，多见于幕下，也可

见于幕上，囊壁和壁结节往往显著不均匀强化；实性血

管母细胞瘤常见瘤周或瘤结节内血管流空征象，而

ＧＧ很少见此征象。ＧＧ位于皮层且邻近颅骨，尤其是

局部颅骨有压迫或破坏改变的，应与脑膜瘤鉴别，脑膜

瘤Ｔ２ＷＩ呈等信号或稍低信号，且强化明显、均匀
［１３］。
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