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非典型畸胎样／横纹肌样瘤一例

任彦军，李坤成，王志群，张德江
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图１　ＣＴ平扫示右侧中颅窝囊实性混杂密度占位（箭）。　图２　ａ）Ｔ１ＷＩ示右侧中颅窝病灶呈等或稍低信号（箭），其内散在

小片状高信号；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病灶呈混杂等高信号（箭），其内小囊状高信号；ｃ）ＤＷＩ上病灶实性部分呈弥散稍高信号（箭）；ｄ）

增强Ｔ１ＷＩ示病灶实性部分呈结节状强化（箭），部分表现为环形厚壁包绕一个不强化的中心坏死区，形状类似“盘山公路”。　

图３　镜下可见呈实片状分布的肿瘤细胞呈圆形及短梭形，细胞核圆形、卵圆形，部分细胞胞浆丰富，核偏位，核分裂易见，可见

片状坏死，伴小血管增生（ＨＥ，×４００）。

　　病例资料　患者，男，１岁，１５天前无明显诱因出现睡眠增

多，饮食同前无明显变化，体温不高，５天前患儿呈现嗜睡状态，

刺激后不能睁眼，无自主活动。既往体健。ＣＴ表现：平扫右侧

中颅窝混杂密度肿块，实性部分呈稍高密度，其内可见点片状

小囊状低密度影 （图１）。ＭＲＩ表现：中颅窝可见巨大肿块，大

小约６７ｍｍ×５８ｍｍ×６４ｍｍ，肿块局部边界欠清晰，信号不均

匀，大部分为实性成分，呈等或稍长Ｔ１、稍长Ｔ２ 信号，内见散在

长Ｔ２ 信号（图２ａ、ｂ）；肿块大部分实性成分在ＤＷＩ上呈稍高信

号（图２ｃ）；增强扫描肿块实性成分呈明显强化，囊变区无强化，

占位效应明显，瘤周水肿不明显（图２ｄ）。病理：送检标本镜下

见实片状分布的肿瘤细胞，细胞圆形及短梭形，细胞核圆形、卵

圆形，部分细胞胞浆丰富，核偏位，核分裂易见，可见片状坏死，

伴小血管增生；结合免疫组化及特殊染色结果，诊断为非典型

畸胎样／横纹肌样瘤（ａｔｙｐｉｃａｌｔｅｒａｔｏｉｄ／ｒｈａｂｄｏｉｄｔｕｍｏｕｒ，ＡＴ／
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ＲＴ），ＷＨＯＩＶ级（图３）。

讨论　中枢神经系统 ＡＴ／ＲＴ是一种罕见的高度恶性肿

瘤，多发生于３岁以下的婴幼儿，幕下者多于幕上。原发于中

枢神经系统的横纹肌样瘤先由Ｂｉｇｇｓ等于１９８７年报道，随后经

多个病例发现，肿瘤除含有横纹肌样细胞外，尚伴有原始神经

外胚层肿瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒ，ＰＮＥＴ）样区域、肿

瘤性上皮或（和）间质等多种异源性结构，近似于生殖细胞来源

的畸胎瘤样组织发生，但与后者的组织学形态、生物学行为及

免疫组化标记等相距甚远。故１９９６年 Ｒｏｒｋｅ等将其命名为

ＡＴ／ＲＴ，认为其是一种独特的肿瘤类型，ＷＨＯ于２０００年正式

将其归入ＣＮＳ胚胎性肿瘤类别，于２００７年分级为Ⅳ级。

ＡＴ／ＲＴ的影像学表现因其组织成分的复杂而呈多样性。

肿瘤常较大，幕上体积多大于幕下，有明显的占位效应。ＣＴ平

扫多表现为混杂密度，强化不均匀或均匀，瘤周常可见囊变或

水肿带。ＭＲＩ信号混杂，实性部分在Ｔ１ＷＩ上以混杂等低信号

为主，Ｔ２ＷＩ及Ｔ２ＷＩＦＬＡＩＲ上呈混杂等高信号，ＤＷＩ上呈高

信号或稍高信号，肿瘤内常可见偏心性坏死囊变区。注入对比

剂强化后，表现亦多样，呈环形条带样明显不均匀强化而中央

坏死区无明显强化、结节状均匀强化、斑片样强化和无强

化［１２］。近有研究认为［３］，一种类似“盘山公路”样的强化表现

对ＡＴ／ＲＴ的诊断具有一定的特异性及敏感性，即表现为明显

不均匀强化的柔和的环形厚壁包绕一个不强化的中心坏死区，

形状类似“盘山公路”。本例部分病灶有此表现。

ＡＴ／ＲＴ需与以下病进行鉴别：ＰＮＥＴ、生殖细胞肿瘤、胚胎

性横纹肌肉瘤以及其他伴横纹肌分化的肿瘤，如横纹肌脑膜瘤

等。以ＰＮＥＴ为首选鉴别诊断，二者影像表现相似，单纯影像

鉴别常困难，但ＰＮＥＴ的发病年龄往往较ＡＴ／ＲＴ稍大，为５～

７岁多见，更易发生囊变、出血、坏死。

综上所述，ＡＴ／ＲＴ是好发于婴幼儿的罕见的高度恶性胚

胎性肿瘤，其形态及免疫组化表型的复杂，致其影像表现多样，

但尚有一定的特点，需与多种肿瘤相鉴别。临床上，３岁以内的

婴幼儿发生恶性肿瘤并出现上述影像表现时，应考虑 ＡＴ／ＲＴ

的可能性，但确诊最终要靠病理和分子遗传学特征。
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·书讯·

　　《功能性磁共振诊断》　由华中科技大学同济医学院附属同济医院放射科夏黎明教授和朱文珍教授主编，于２０１１年３

月由人民卫生出版社出版，全书共十章，５０多万字，近１０００幅图片，书中内容是同济医院放射科同道们１０多年来的科研、

临床的总结和汇报，包括功能性磁共振技术在中枢神经系统、心血管系统、乳腺、腹部、盆腔、肌骨、关节、胎儿、淋巴结和分

子影像实验等领域的研究，其中一些内容是国内率先或领先开展、报道，并在ＲＳＮＡ或ＩＳＭＲＭ上发言或展板。可以说技

术先进，内容科学、全面、系统，图文并茂，实用性强，具有较高的参考价值，欢迎广大同道、读者订阅。可直接与人卫出版

社的张老师或范老师联系，享受优惠价。电话：０１０－５９７８７３３８１，０１０－５９７８７３５１。

《盆腔疾病ＣＴ、ＭＲＩ鉴别诊断学》　由广东省东莞市人民医院郑晓林和中山大学附属第一医院许达生主编，于２０１３

年１２月由世界图书出版西安有限公司出版发行，其书是以鉴别诊断为前提的盆腔病变ＣＴ、ＭＲＩ专著，全书共分为５章，

从基本理论、正常解剖到盆腔的各种病变都进行了详细论述。为了加深对每类病征鉴别诊断的理解，本书尽力做到每个

病种都有病例图片。全书共计１５００多幅ＣＴ、ＭＲＩ图片，使各病种之间的鉴别诊断更加直观。本书既可供影像专业医师

临床应用，也可作为临床相关科室尤其是妇科、泌尿生殖医师的案头参考书。全国各地新华书店和当地医学书店有售。

出版社电话：０２９－８７２３３６４７。

《心血管磁共振诊断学》　由阜外心血管病医院赵世华教授主编，人民军医出版社出版。该书的出版得到刘玉清院士

和胡大一教授的充分肯定和高度评价，并亲自作序，由韩美林先生题写书名。全书４０余万字、６００余幅图片，系统的阐述

了心脏 ＭＲ成像技术及其在常见心血管疾病中的诊断价值、优势及不足。本书全部内容皆由作者根据自己在阜外医院丰

富的临床经验以及多年来所总结的心得历尽心血凝练而成，具有突出的临床实用性。所有图片基本都取材于该院，病种

全面，内容翔实，是一本在该领域具有国内领先水平的参考书，可供医学影像学、心脏内外科医师和技术人员参考阅读，也

可作为研究生和进修生的辅导教材。定价９８元，各地新华书店和当当网有售。邮购联系人：高爱英１３６１１０７０３０４。
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