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·中枢神经影像学·
脑室外神经细胞瘤的 ＭＲＩ表现
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【摘要】　目的：探讨脑室外神经细胞瘤（ＥＶＮ）的 ＭＲＩ特征性表现，提高对此病的认识。方法：回顾性分析经手术病

理证实的７例ＥＶＮ的临床及 ＭＲＩ检查资料，结合文献总结其 ＭＲＩ特点。结果：７例中２例病灶位于额叶，１例位于顶叶，

２例位于中脑，１例位于松果体，１例位于颈髓。ＭＲＩＴ１ＷＩ示肿瘤呈不均匀低信号或等信号，Ｔ２ＷＩ及ＦＬＡＩＲ图像上呈不

均匀高信号，可见多发囊变，瘤周伴（３例）或不伴（４例）水肿，２例可见出血，呈片状或点状；增强扫描示病变实质部分呈絮

状不均匀强化（４例）或不强化（１例），囊变区呈环形强化。结论：ＥＶＮ的发生部位和 ＭＲＩ表现多种多样，ＭＲＩ检查有助

于诊断，但确诊仍需依靠病理检查。
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　　中枢神经细胞瘤是少见的中枢神经系统肿瘤，占

原发性中枢神经系统肿瘤的０．２５％～０．５０％，由

Ｈａｓｓｏｕｎ等于１９８２年首次报道。近年来，发生于脑室

外的中枢神经细胞瘤的相关报道日益增多，２００７年

ＷＨＯ新的神经系统肿瘤分类法将发生于脑室外的具

有与中枢神经细胞瘤相类似组织病理学特征的这类肿

瘤命名为脑室外神经细胞瘤（ｅｘｔｒａｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｎｅｕｒｏ

ｃｙｔｏｍａ，ＥＶＮ）
［１］。笔者回顾性分析近５年经手术病

理证实的７例ＥＶＮ的 ＭＲＩ表现，旨在提高对ＥＶＮ

的影像诊断水平。

材料与方法

７例中男４例，女３例，年龄２５～５９岁，平均４１

岁。６例表现为头晕、头痛，其中１例伴双下肢无力、

行走不稳，病程２周～１年；１例有头晕、头痛伴呕吐等

颅内压增高表现１６年，行脑室腹腔分流术缓解，因视

力模糊１个月就诊。

采用ＳｉｅｍｅｎｓＶｉｓｉｏｎＰｌｕｓ１．５Ｔ及ＧＥＳｉｇｎａＥｘ

ｃｉｔｅ３．０Ｔ超导型磁共振扫描仪，均行Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ

扫描，常规行矢状面、冠状面和横轴面扫描，均行Ｇｄ

ＤＴＰＡ增强扫描，剂量 ０．２ｍｍｏｌ／ｋｇ。Ｔ１ＷＩ：ＴＲ

５５２ｍｓ，ＴＥ１２ｍｓ；Ｔ２ＷＩ：ＴＲ５０００ｍｓ，ＴＥ１２８ｍｓ；

ＦＬＡＩＲ：ＴＲ９０００ｍｓ，ＴＥ１１０ｍｓ；层厚５～８ｍｍ，层间

距０．２ｍｍ，矩阵１８４×２５６。

结　果

肿瘤位于右侧额叶２例（２／７），体积均较大，呈不

规则形，边界欠清（图１、２）。其中１例累及右侧颞叶，

大小达１０．０ｃｍ×６．０ｃｍ×３．５ｃｍ，右侧侧脑室受压移

位、变形。１例（１／７）位于顶叶白质深部，呈巨大卵圆

形，边界欠清（图３）。２例（２／７）位于中脑，其中１例呈

片状，边界不清楚，形状不确定，大小为１．０ｃｍ×

１．５ｃｍ×１．０ｃｍ（图４）；另１例呈分叶状，向上累计间

脑，边界欠清，大小为３．４ｃｍ×３．５ｃｍ×３．２ｃｍ（图

５）。１例（１／７）位于松果体，类圆形，边界清，大小为

１．５ｃｍ×０．８ｃｍ×０．５ｃｍ。１例（１／７）肿瘤位于颈髓，呈

结节状弥漫性病变，向下累及至Ｃ５ 水平脊髓内（图６）。

３例发生于大脑半球、１例发生于中脑及１例发生

于颈髓的病例，ＭＲＩ信号特点表现为：Ｔ１ＷＩ呈不均匀
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图１　右额叶ＥＶＮ。ａ）Ｔ１ＷＩ示病灶位于额叶（箭），边界尚清，瘤周少量水肿，其内含大小不一的囊变、坏死区，可见液液平，

实质部分呈等信号－稍高信号；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病灶实质呈不均匀高信号；ｃ）增强扫描示病灶边缘有细小血管影，实质呈斑片状

不均匀强化，囊变区呈环形强化。　图２　右额叶ＥＶＮ。ａ）Ｔ２ＷＩ示病灶位于额叶，呈高信号（箭），其内有小片状低信号及小

囊状改变，瘤周轻度水肿；ｂ）增强扫描示病灶呈斑片状不均匀强化，周边多发小血管影。　图３　左顶叶ＥＶＮ，矢状面增强扫

描示病灶实质呈不均匀斑片状轻度－中度强化（箭）。

等低信号，Ｔ２ＷＩ、ＦＬＡＩＲ呈不均匀高信号；５例肿瘤

内均可见囊变，多成小片状，１例坏死囊变明显、可见

液平面，１例内呈多发囊变区；２例内可见出血，呈大片

状或点片状；３例肿瘤周边可见大片状水肿带；增强扫

描示４例肿瘤实质呈斑片状不均匀强化，囊变部位呈

环形强化；２例肿瘤内或周边可见细小血管影。另１

例发生于中脑者 Ｔ１ＷＩ呈等信号，Ｔ２ＷＩ呈片状稍高

信号，ＦＬＡＩＲ像上显示较清晰，呈片状稍高信号；增强

扫描无明显不强化。１例发生于松果体者Ｔ１ＷＩ呈均

匀低信号，Ｔ２ＷＩ呈均匀高信号，增强扫描呈环形强

化。

７例均行肿瘤全切术，术后常规病理检查及免疫

组织化学检查证实为ＥＶＮ，其中１例为非典型ＥＶＮ。

肿瘤大体标本呈灰白、灰褐色碎组织。镜下观察肿瘤

细胞弥漫分布，大小一致，细胞较小，间质内可见小血

管增生，部分周围可见神经毡样结构（均质纤维性基

质），部分区域有出血、囊性变（图７）。１例被诊断为非

典型ＥＶＮ者，可见细胞异形性及核分裂象。免疫组

化７例均见突触素阳性表达（图８），部分可见胶质纤

维酸性蛋白（＋）、神经丝蛋白（＋）、神经元特异性标记

物（＋）、Ｋｉ６７（＋）。

讨　论

近年来，关于ＥＶＮ的报道不断增多，２００７年版

ＷＨＯ中枢神经系统肿瘤分类将以往文献报道的发生

于脑室外如大脑半球、小脑、脑干、松果体区等部位的

中枢神经细胞瘤统称为ＥＶＮ
［２］。但有研究报道ＥＶＮ

的组织学特征及生物学行为与中枢神经细胞瘤相似，

故有学者认为ＥＶＮ只是ＣＮＣ的一种“变异型”，而并

非一种新的病种［３］。

１．临床及病理

ＥＶＮ罕见，常见于青壮年，儿童比较少见，无性别

差异，本组病例年龄偏大，笔者认为与病例数较少有

关。临床表现通常为典型颅内肿瘤性病变的表现，本
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图４　中脑ＥＶＮ，ＦＬＡＩＲ图像示肿瘤呈小片状稍高信号（箭）。　图５　中脑ＥＶＮ。ａ）Ｔ２ＷＩ示病灶呈稍高信号（箭），其内有

多发小囊状结构，边缘有明显水肿；ｂ）矢状面增强扫描示病灶呈环形强化（箭）。　图６　颈髓ＥＶＮ，Ｔ２ＷＩ示肿瘤为弥漫性病

变，呈不均匀高信号，内有多发小囊状改变。　图７　镜下示肿瘤细胞弥漫性分布，大小一致，间质内小血管增生，周围可见神

经毡样结构 （×２００，ＨＥ）。　图８　免疫组化突触素染色，镜下示染色阳性细胞弥漫性分布（×１００）。

组中１例病灶位于中脑者有长达１６年的脑积水病史，

但是诊断一直不明确，患者未得到有效的治疗。病理

表现上，镜下示ＥＶＮ瘤细胞大小一致，成片状、簇状

或菊形团样，靠近血管的区域可见神经毡样结构，本组

中２例有此典型表现。确诊依靠免疫组化，突触素不

仅是诊断中枢神经细胞瘤的可靠标准，同时也是ＥＶＮ

的诊断标准之一。部分病例瘤细胞尚可出现 ＧＦＡＰ

灶状阳性，提示ＥＶＮ可能起源于神经胶质细胞。本

组中有１例被诊断为非典型ＥＶＮ（ＷＨＯⅢ级），特征

是具有细胞异形性、核分裂象、坏死、血管增生、Ｋｉ６７

阳性（＞３％）
［４］。虽然有学者认为ＥＶＮ是良性的

［５］，

但是非典型ＥＶＮ具有恶变的组织学特点，这也预示

着ＥＶＮ的预后比中枢神经细胞瘤要差。

２．ＥＶＮ的 ＭＲＩ表现

发病部位：ＥＶＮ多发生于大脑半球，额叶多见，也

可以发生于小脑蚓部、松果体及脊髓等部位［６］，甚至可

以发生于中枢神经系统外，有文献报道肿瘤位于盆腔

和肾上腺［７８］。本组中３例位于大脑半球，有跨叶生长

趋势，呈较大的囊实性肿块；１例位于颈髓，病变弥漫，

呈结节状囊实性；２例位于中脑者，１例呈较大囊性肿

块，１例呈小片状；１例位于松果体。

信号特点：肿瘤 ＭＲＩ表现方式多样化，与发生部

位、肿瘤大小有一定的相关性。本组中３例位于大脑

半球及１例位于中脑的病灶，ＭＲＩ表现与颅内胶质瘤

类似，术前均误诊为胶质瘤。肿瘤形态不规则、境界欠

清。肿瘤实性部分 Ｔ１ＷＩ呈不均匀等低信号，Ｔ２ＷＩ

及ＦＬＡＩＲ像上呈稍高混杂信号。１例位于颈髓的病

灶其 ＭＲＩ特点与位于大脑半球的病灶类似。另１例

位于中脑的病灶于Ｔ１ＷＩ上呈等信号，Ｔ２ＷＩ、ＦＬＡＩＲ

像上呈稍高信号，肿瘤内信号略不均匀，边界欠清。１

例位于松果体的病灶呈长Ｔ１、长Ｔ２ 信号，肿瘤信号均

匀，边界清，与文献报道的发生于中脑的病灶表现类

似［９］。

囊变：神经节样分化的 ＥＶＮ 具有囊变的倾向，
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ＥＶＮ的囊变率为５７％
［９］，本组３例位于大脑半球、１

例位于中脑及１例位于颈髓的病灶均伴有囊变，小囊

变多见，大囊变并囊内液平１例。笔者认为易囊变是

ＥＶＮ的特征之一，特别是病灶较大呈弥漫性且形态不

规则者；有文献报道１例发生于小脑半球的病灶呈大

囊样变，内有附壁小结节［１０］，与本组病例中１例发生

于中脑病灶较大者表现相像。本组１例位于松果体的

病灶整个肿瘤呈囊性，术前误诊为松果体囊肿。

其它表现：ＥＶＮ可出现瘤内出血，但并不常见，本

组中有２例。肿瘤可伴或不伴水肿，视肿瘤大小及位

置而定，有文献报道ＥＶＮ更倾向于瘤周大范围的水

肿，但浸润性较低［１１］。本组中３例发生于大脑半球的

病灶中２例瘤周出现水肿，２例发生于中脑者中１例

肿瘤较大、瘤周水肿明显。本病钙化较常见，本组仅１

例有点状、小片状钙化。

增强扫描：病灶较大者实性成分不均匀强化，部分

实质呈斑片状不均匀强化，笔者认为较具特征性。２

例病灶瘤周及其内可见细小血管影。囊变病灶呈环形

强化，大的囊变壁内可见小结节样强化。有学者［１２］指

出，并不是所有ＥＶＮ均有明显强化，也可以完全不强

化，本组中１例位于中脑的病灶未见明显强化。

因为ＥＶＮ有较宽的形态学谱系，ＭＲＩ表现多样

化。本组中发生于大脑半球的病灶具有以下特点：肿

瘤体积较大，不规则，边缘欠清，信号改变无明显特征

性，囊变多见且多发、可位于肿瘤周边也可出现于瘤

内，可伴有出血、瘤周水肿及细小钙化，增强扫描呈不

均匀强化，这种不均匀强化呈絮状，笔者认为较具特征

性，有助于与颅内其它肿瘤相鉴别。本组中１例发生

于颈髓及１例发生于中脑的病灶也具有以上特点。其

它部位、体积较小的ＥＶＮ，肿瘤信号较均匀，易囊变，

强化不明显，术前容易漏诊、错诊。因此发生在少见部

位、肿瘤体积较小的ＥＶＮ应引起必要的重视。

３．鉴别诊断

ＥＶＮ罕见，目前影像学方面的报道较少，且其与

其它常见原发性脑肿瘤的影像学表现相似，因此易误

诊。鉴别诊断需结合患者的发病年龄和肿瘤发生的部

位。星形细胞瘤：特别是高级别星形细胞瘤，好发于

４０～５０岁，Ｔ１ＷＩ呈混杂等或低信号，Ｔ２ＷＩ呈等或高

信号，肿瘤多伴出血、囊变、坏死，钙化少见。发生于大

脑半球且肿瘤体积较大的ＥＶＮ极易误诊为高级别星

形细胞瘤。ＥＶＮ囊变更多见，多发且多位于肿瘤周

边。钙化也更多见，本组中仅１例见钙化，不典型。增

强扫描高级别星形细胞瘤呈典型的明显不均匀环形及

花环形强化。本组中１例表现类似，但强化程度较低。

ＥＶＮ的不均匀强化呈较具特征的斑片状强化，流空血

管影及瘤内出血较多见。少突胶质细胞瘤：主要位于

大脑半球白质，额叶最多见，与ＥＶＮ 的好发部位相

同。两者的组织学表现亦相似，最终需免疫组化检查

进行鉴别。少突胶质细胞瘤更倾向于呈浸润性生长，

且钙化非常常见，是颅内肿瘤中最易发生钙化者。

ＥＶＮ的钙化呈点状、片状，相对较少见，而囊变及出血

在少突胶质细胞瘤内较少见。节细胞胶质瘤：发病年

龄较轻，一般＜３０岁，颞叶好发，典型影像学表现是巨

大的囊性肿块伴点状钙化，可见壁结节。本组中１例

发生于中脑者表现相似，但瘤周水肿比较严重。需结

合发病部位及其它征象进行鉴别。
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