
作者单位：１０００４５　北京，首都医科大学附属北京儿童医院影像中
心

作者简介：韩忠龙（１９８１－），男，山西大同人，硕士，住院医师，主要
从事儿童影像学诊断工作。

通讯作者：彭芸，Ｅｍａｉｌ：ｐｐｅｎｇｙｕｎ＠ｙａｈｏｏ．ｃｏｍ

神经纤维瘤病Ⅰ型合并脊柱侧弯及侧位脊膜膨出一例 ·病例报道·
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图１　ＤＲ示脊柱左凸侧弯伴多发肋

骨畸形（箭）。　图２　胸、腰段多个椎

体后缘呈前凸改变，椎间孔明显扩大

（箭）。　图３　ＭＳＣＴ横断面示病变

经两侧椎间孔膨出，椎间孔明显扩大

（箭）。

图４　ＭＳＣＴ横轴面示椎弓根拉长变细、局

部不连续（箭）。　图５　ＭＲＩ平扫冠状面示

囊性病变与脊髓蛛网膜下腔相通（箭），其内

未见分隔。　图６　ＭＲＩ平扫矢状面示囊性

病变不规则前凸致多个椎体后缘受压变形

（箭）。

　　病例资料　患儿，

男，８岁，因背部不直２

年入院。体检：躯干倾

斜，脊柱胸段向左弯曲，

脊柱活动受限，弯腰困

难，骨盆略倾斜，关节活

动好，肌力、肌张力正常。

全身皮肤密布牛奶咖啡

斑，大 者 约 ２．５ｃｍ×

４．０ｃｍ。２００７ 年 于 外 院

行左足、右肘神经纤维瘤

切除手术。患儿父亲亦

可见弥漫分布的牛奶咖

啡斑。

数字Ｘ线摄影（ＤＲ）

检查：脊柱以 Ｌ１ 为中心

左凸侧弯合并多发肋骨

畸形，胸、腰段多个椎体

后缘呈前凸改变、椎间孔

明显扩大（图１、２）。全脊

柱 ＭＳＣＴ示：无半椎体、

蝴蝶椎及椎管骨性纵裂

畸形。Ｔｈ９～Ｓ１ 椎管内

囊性占位性病变，范围约

１７．７ｃｍ×５．６ｃｍ×

８．４ｃｍ，ＣＴ 值 ５ ～

１０ＨＵ，病变经椎间孔向

两侧膨出，椎间孔明显扩

大，椎弓根拉长、变细，局

部不连续，Ｔｈ９～Ｌ５ 椎体

后缘受压呈弧形前凸改

变（图３、４）。平扫 ＭＲＩ：

脊髓无纵裂畸形，脊髓圆

锥位于Ｔｈ１２水平，囊性病变与脊髓蛛网膜下腔相通，其内未见

分隔（图５、６）。影像诊断：侧位脊膜膨出。

患儿入院后于全麻下行脊柱侧弯后路松解矫形固定术，控

制畸形加重，脊膜膨出暂不处理。术中见多个椎板骨质破坏，

扩大的椎间孔处可见囊状膨出物，囊内充满清亮脑脊液，无神

经组织。术中将椎弓根钉固定于Ｔｈ９、Ｔｈ１０和Ｌ３、Ｌ４，脊柱冠状

位侧弯基本纠正，残余约１５°，矢状面脊柱生理性弧度存在，原

脊柱后凸得到纠正。术后患儿恢复良好，无运动及感觉障碍。

讨论　侧位脊膜膨出是指充满脑脊液的硬脊膜和蛛网膜

囊经扩大的神经孔向侧外方突出，临床罕见，常见于神经纤维

瘤病Ⅰ型患者
［１］，多表现为单侧病变，少数病例表现为双侧或

多处病变。侧位脊膜膨出多见于胸部，可能是由于椎旁肌肉发

育不良、胸内负压和脑脊液之间较高的压力差造成。多数患者

起初无明显临床症状，常于体检或因其他疾病行影像学检查时

偶然发现，但随着脊膜膨出体积增大，周围组织受压加重，可能

会出现脊髓受累、咳嗽、呼吸困难、心悸等症状［２］，甚至会出现

脊膜自发破裂。本例患儿根据皮肤密布大小不等牛奶咖啡斑、

家族史、左足及右肘神经纤维瘤符合神经纤维瘤病Ⅰ型的诊断

标准。患儿早期无明显症状，近两年出现脊柱侧弯，影像检查

示硬脊膜囊和蛛网膜下腔扩大，向前压迫椎体后缘，同时经椎

间孔向两侧膨出，病变范围广，下胸段、腰段椎管同时受累，临

床罕见。
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侧位脊膜膨出常致椎间孔及局部椎管扩大，邻近椎弓根、

椎板和椎体后缘受压，可见弧形压迹，即扇形征，而脑脊液搏动

可能是扇形征形成的原因。椎间孔扩大、扇形征形成、病变呈

脑脊液信号并与蛛网膜下腔相通是本病诊断的主要依据。多

种影像结合对于本病的临床诊断及术前评估具有重要作用。

椎管造影损伤大，并发症多，现已弃用；Ｘ线检查常用于筛查发

现病变；ＭＳＣＴ３Ｄ及 ＭＰＲ后处理能够很好地显示脊柱及肋骨

畸形、病变范围、椎体及附件骨质受压改变，如椎间孔扩大、扇

形征、椎弓不连续等；ＭＲＩ是诊断侧位脊膜膨出中最有价值的

检查方法，尤其是鉴别囊性病变是否与脊髓蛛网膜下腔相通中

作用更为明显。好发于后纵隔以及椎管内的肿瘤囊性变，其囊

内液混浊，囊壁厚，瘤蒂与蛛网膜下腔不交通，而侧位脊膜膨出

病变为脑脊液信号，与蛛网膜下腔相通。
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结节性硬化合并室管膜下巨细胞星形细胞瘤一例
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　张。　图３　Ｔ２ＷＩ右侧孟氏孔附近肿物呈等信号（箭），边界清楚。

图４　ＭＲＩ增强扫描示右侧孟氏孔区病灶显著均匀强化（箭）。　图５　室管膜

下巨细胞星形细胞瘤组织学改变，多形性多核肿瘤细胞，伴高度毛细血管增生，

灶区钙化，未见坏死性病灶（×４０，ＨＥ）。

图１　ＣＴ平扫见右侧孟

氏孔 区 软 组 织 肿 块 影

（箭），室管膜下多发钙化，

侧脑室积水扩张，中线结

构左 移。　 图 ２　 ＭＲＩ

Ｔ１ＷＩ示右侧孟氏孔附近

肿物呈等信号（箭），右侧

脑室受压变形并积水扩

　　病例资料　患者，女，１８岁，因头痛伴视力

减退来院就诊。查体：精神可，欠合作，注意力

不集中；在鼻唇交界处、口周及前额部左右对称

出现棕红色丘疹；语言发育落后，智能明显减

退，自幼未上学。无家族遗传史。头颅ＣＴ平

扫：双侧室管膜下及右侧孟氏孔区见多枚斑点

状高密度钙化影，右侧孟氏孔区见大小约３．２１

ｃｍ×２．３２ｃｍ的软组织肿块影，幕上脑室系统

扩张，以右侧脑室为著，中线结构左移（图１）。

ＭＲＩ表现：右侧孟氏孔附近不规则形团块状等

Ｔ１ 等Ｔ２ 信号，右侧脑室受压变形，中线结构左

移，胼胝体受压变形；静脉注入ＧｄＤＴＰＡ后病

灶显著强化（图２～４）。诊断：结节性硬化合并

室管膜下巨细胞星形细胞瘤，伴梗阻性脑积水。

手术所见：经右额部开颅切开脑皮质，向深处分

离至侧脑室前角，打开脑室壁，见脑室壁增厚变

硬；向内后方探查可见肿瘤，大小约２ｃｍ×２ｃｍ

×３ｃｍ，灰褐色、质中、无明显包膜、血供丰富，

分离肿瘤深部前方见室间孔，肿瘤深部后下方

与周边组织紧密粘连，边界不清，分块切除肿瘤

并探查室间孔通畅。病理诊断：室管膜下巨细

胞星形细胞瘤。

讨论　结节性硬化为常染色体显性遗传性疾病，临床症状

以皮质腺瘤、癫痫和智力减退为主［１］。脑部病理可见神经胶质

增生性硬化结节，结节多有钙化，以侧脑室壁的室管膜下好发。

室管膜下结节可演变为巨细胞星形细胞瘤，由于常位于室间孔

附近，生长缓慢，阻塞脑脊液循环而引起梗阻性脑积水致使脑

室系统扩大及颅内压增高。本病常合并其他器官畸形和肿瘤，

如肾脏错构瘤、视网膜畸胎瘤等。ＣＴ对钙化性结节的显示较

ＭＲＩ敏感，而在等密度结节及结节肿瘤周围水肿的显示上 ＭＲＩ

具有明显的优势。本病影像表现典型加之特征性的临床表现

可以在术前作出定性诊断，主要应与侧脑室室管膜下瘤和脉络

丛乳头状瘤相鉴别。侧脑室室管膜下瘤多无钙化，ＭＲＩ呈等

Ｔ１ 等Ｔ２ 信号，增强扫描多无强化；侧脑室脉络丛乳头状瘤在

Ｔ１ 呈低信号，在Ｔ２ 呈高信号，增强扫描大多有显著均匀的对

比强化，其另一特征为交通性脑积水；而室管膜下巨细胞星形

细胞瘤表现为等Ｔ１ 等Ｔ２ 信号，增强扫描呈显著均匀强化，且

常伴梗阻性脑积水。
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