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结节性硬化并室管膜下巨细胞星形细胞瘤二例

盛宇达
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图１　结节性硬化并侧脑室孟氏孔ＳＥＧＡ。ａ）ＣＴ平扫示侧脑室孟氏孔附近软组织肿块（箭）、其内有钙化，左侧脑室壁有２个

结节状钙化灶；ｂ）ＭＲＴ２ＷＩ示肿块呈混杂信号（长箭），左侧脑室室管膜下可见小结节（短箭），伴脑积水；ｃ）ＭＲＩ增强扫描示

肿块呈不均匀强化，室管膜下小结节亦强化；ｄ）镜下示病灶以多形性神经胶质细胞和神经纤维为主，细胞异形性较轻（×４００，

ＨＥ）。　图２　结节性硬化并双侧侧脑室ＳＥＧＡ。ａ）Ｔ１ＷＩ示双侧侧脑室内肿块呈等信号（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示双侧侧脑室内肿

块呈混杂信号，内有囊变；ｃ）增强扫描横轴面图像示双侧侧脑室内肿块呈不均匀强化，实性部分明显强化，囊变部分无强化，

左侧侧脑室室管膜下可见明显强化的小结节（箭）；ｄ）增强扫描矢状面图像示左侧侧脑室内肿块呈不均匀强化，室管膜下可见

明显强化的小结节 。

　　病例资料　病例１，男，２６岁，因抽搐２５年余、头痛及右眼

失明１０天入院。患者有智力障碍病史。查体：面部鼻三角区

附近可见片状分布的深褐色结节；右眼失明，左眼视力０．０８。

入院后行头部ＣＴ检查：右侧侧脑室占位性病变伴钙化，左侧脑

室壁可见２个结节状钙化灶，幕上脑积水（图１ａ）。ＭＲＩ检查：

侧脑室孟氏孔区可见呈混杂信号的肿块，部分囊变；增强扫描

示肿块呈不均匀强化，实性部分强化明显，囊性部分不强化；双

侧侧脑室室管膜下还可见数个强化的小结节（图１ｂ、ｃ）。ＭＲＩ

诊断：结节性硬化并室管膜下巨细胞星形细胞瘤；脑积水。术

中见病变位于侧脑室内，向孟氏孔区生长，肿瘤为实性，血供丰

富，内有沙砾样钙化灶。术后病理诊断：室管膜下巨细胞星形

细胞瘤（ＷＨＯⅠ级）并结节性硬化（图１ｄ）。

病例２，男，４岁，因发作性双眼凝视１月余入院，外院ＣＴ

示双侧脑室占位。查体无特殊。入院后 ＭＲＩ检查示双侧侧脑

室内各有一软组织肿块，内有囊变，呈稍长Ｔ１、混杂Ｔ２ 信号，增

强扫描示肿块明显强化，囊变部分无强化（图２ａ～ｄ），诊断为肿

瘤性病变，多考虑为室管膜下巨细胞星形细胞瘤伴幕上脑积

水。手术后病理诊断：结节性硬化；室管膜下巨细胞星形细胞

瘤。

讨论　结节性硬化（ｔｕｂｅｒｏｕｓｓｃｌｅｒｏｓｉｓ，ＴＳ）又称Ｂｏｕｒｎｅｖ

ｉｌｌｅ病，是一种常染色体显性遗传的系统性疾病，主要临床表现

为癫痫、智力障碍和面部皮质腺瘤。ＴＳ最常累及的部位是中
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枢神经系统，此外尚可累及皮肤、视网膜、心脏和肾脏等［１］。其

病理特征为皮层和脑室内多发小结节，内含胶原纤维、胶质细

胞及不典型神经元，并可有钙盐沉积［２］。主要影像学表现：室

管膜下和脑室周围多发的钙化小结节，ＣＴ较 ＭＲＩ显示更为敏

感；并可见多发的皮层结节，在Ｔ２ＷＩ上呈高信号，增强扫描上

述结节强化不明显。另有文献报道，ＴＳ患儿脑白质的表观扩

散系数值较正常儿童高，显示本病可能伴有白质髓鞘化延迟或

障碍［３］。

５％～２０％的ＴＳ患者可伴发室管膜下巨细胞星形细胞瘤

（ｓｕｂｅｐｅｎｄｙｍａｌｇｉａｎｔｃｅｌｌａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ，ＳＥＧＡ），是ＴＳ的重要特

征。ＳＥＧＡ好发于儿童及青少年，男性多见。ＳＥＧＡ临床上除

上述ＴＳ相关症状外，尚可出现进行性加重的头痛、恶心、呕吐、

视力及视野障碍等颅内压增高的表现［４］。在 ＷＨＯ２００７版的

《神经肿瘤病理学分类》中，ＳＥＧＡ被划为神经上皮肿瘤中的星

形细胞肿瘤，分级为Ｉ级，即增殖潜力低、单纯通过手术就可治

愈的肿瘤［５］。有学者认为ＳＥＧＡ在病理学上与室管膜下结节

并没有本质区别，且动态随访证实室管膜下结节可转化为ＳＥ

ＧＡ
［６］。

影像学方面，与ＴＳ的结节分布不同，ＳＥＧＡ多位于侧脑室

孟氏孔附近，直径常大于５ｍｍ，ＣＴ上呈软组织密度并可有不

规则钙化，ＭＲＩ上虽也以长Ｔ１、长Ｔ２ 信号为主，但由于常合并

钙化和囊变而信号不均匀。增强扫描病变有显著强化，钙化和

囊变部分无明显强化。由于肿瘤的生长位置易阻塞脑脊液循

环，常导致幕上梗阻性脑积水［７８］。

ＴＳ的影像学表现比较典型，但需要与脑囊虫病鉴别。脑

囊虫病亦可出现颅内多发钙化结节，但结节多位于脑实质内，

其次为第四脑室，位于侧脑室者极少。ＳＥＧＡ有时需与侧脑室

内肿瘤如脉络丛乳头状瘤、中枢神经细胞瘤鉴别。脉络丛乳头

状瘤一般位于侧脑室三角区而不是孟氏孔附近，伴发交通性脑

积水。中枢神经细胞瘤的好发部位与ＳＥＧＡ相似，亦常见钙

化、囊变，但其没有室管膜下多发结节，好发年龄亦较ＳＧＣＡ为

大。
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