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ＣＴ及 ＭＲＩ对儿童下丘脑错构瘤的诊断价值

徐志勇，张飘尘，范程，王欢，石永希，白群，汪仕琴

【摘要】　目的：探讨ＣＴ及 ＭＲＩ对儿童下丘脑错构瘤的诊断价值。方法：回顾性分析结手术病理证实的５例下丘脑

错构瘤患儿的ＣＴ及 ＭＲＩ表现。结果：全部病例均表现为病变位于垂体柄与乳头体之间，病灶与灰结节、乳头体相连。３

例在ＣＴ上呈均匀等密度，５例在Ｔ１ＷＩ上呈等脑灰质信号，Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，信号均匀，所有病变在增强ＣＴ及 ＭＲＩ上

均无明显强化。结论：儿童下丘脑错构瘤具有典型的ＣＴ及 ＭＲＩ表现，结合临床资料可明确诊断。
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　　下丘脑错构瘤又称灰结节错构瘤、下丘脑神经元

错构瘤，发病率很低，多起自灰结节及乳头体。本文回

顾性分析本院自２００５年９月至２０１４年５月经手术病

理证实的５例下丘脑错构瘤患儿的临床、ＣＴ及 ＭＲＩ

表现，并结合文献进行分析，旨在探讨ＣＴ及 ＭＲＩ对

本病的诊断价值。

材料与方法

１．病例资料

本组５例下丘脑错构瘤均经手术病理证实，其中

男３例，女２例，年龄２～１２岁，中位年龄６岁。临床

表现主要为性早熟及痴笑样癫痫，其中２例仅表现为

性早熟，１例仅表现为痴笑样癫痫，２例既有性早熟又

有痴笑样癫痫。性早熟的男性患儿表现为生长迅速、

体格粗壮、阴毛出现、睾丸增大、阴茎粗大及体部褥疮

等，女性患儿表现为乳房发育、阴道出血及阴毛出现

等；痴笑样癫痫表现为无明显诱因的以痴笑为主的部

分性癫痫发作，间断性不自主发笑，发作时无神志丧

失，部分伴有认知功能障碍。

２．检查设备

３例行ＣＴ平扫，其中２例行ＣＴ增强扫描，ＣＴ机

为Ｔｏｓｈｉｂａ１６排螺旋ＣＴ。

５例均行 ＭＲＩ检查，其中４例行 ＭＲＩ增强扫描，

检查设备为ＧＥＳｉｇｎａＥｘｃｉｔｅⅡ１．５Ｔ超导型ＭＲ扫描

机，梯 度 场 强 度 为 ３３ ｍＴ／ｍ，梯 度 切 换 率 为

１２０ｍＴ／ｍ／ｍｓ，采用８通道头颈联合相控阵线圈。

３．检查方法

ＣＴ检查层厚为３ｍｍ，层距３ｍｍ，增强扫描对比

剂采用碘海醇。

ＭＲＩ主要扫描参数：Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ采用ＳＥ序列，

Ｔ１ＷＩＴＲ２０００ｍｓ，ＴＥ２０ｍｓ；Ｔ２ＷＩＴＲ４２００ｍｓ，ＴＥ

１００ｍｓ，采集矩阵为２５６×２５６，层厚６．５ｍｍ，层间距

１．５ｍｍ。增强扫描对比剂为 ＧｄＤＴＰＡ，剂量为

０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ。

对不配合检查的患儿于扫描前半小时给予口服

１０％水合氯醛（０．３～０．５ｍＬ／ｋｇ）。

结　果

ＣＴ检查３例患儿均表现为垂体柄与乳头体之间

的类圆形结节，病灶与灰结节、乳头体相连，呈均匀等
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　图１　男，７岁，反复发作性意识丧失伴抽搐半年，痴笑样癫痫，反应稍缓慢，发育稍提

前，无明显性早熟。ａ）鞍上池层面轴面ＣＴ平扫示鞍上池内一均匀等密度结节，其边

缘清晰光整，周围结构呈受压改变（箭）；ｂ）鞍上池层面轴面Ｔ２ＷＩ示结节呈稍高信号

（箭）；ｃ）正中矢状面平扫Ｔ１ＷＩ示结节位于垂体柄与乳头体之间，病灶与灰结节、乳

头体相连，呈均匀等信号（箭）；ｄ）鞍上池层面轴面增强Ｔ１ＷＩ示病灶未见明显强化

（箭）。

密度，直径０．８～２．４ｃｍ（图１），其中２例行ＣＴ增强

扫描，病变均无明显强化。

ＭＲＩ检查５例患儿均表现为垂体柄与乳头体之

间的等信号结节，病灶与灰结节、乳头体相连，信号均

匀，Ｔ１ＷＩ呈等信号，Ｔ２ＷＩ呈稍高信号（图１、２），其中

４例行 ＭＲＩ增强扫描，病灶均未见明显强化（图１、２）。

手术及病理所见：５例患儿均采用右侧翼点入路，

在第二和第三间隙中切除结节，术中见边缘光整、境界

清楚的病灶，病灶较大者突入脚间池及第三脑室底部，

推压周围组织结构。光镜下见结节由大致正常的神经

元及胶质构成，血管结构不明显；电镜下可见神经元胞

浆丰富，胞核周围可见大小不一的类圆形小体，胞浆及

轴突内可见散在分布的高密度分泌颗粒。

讨　论

１．发病机制及病理改变

下丘脑错构瘤的发病机制主要有两种学说。Ｖａｌ

ｄｕｅｚａ等
［１］认为下丘脑错构瘤是一种中线区神经管闭

合不全综合征，约发生于妊娠第１

个月末，病变由正常脑组织组成；

Ｄｉａｚ等
［２］认为该病起源于灰结节

或乳头体，于妊娠３５～４０天形成

下丘脑终板时错位形成。该病可

单独存在或同时伴有颅内其它异

常（如胼胝体缺如、灰质异位、视隔

发育不良及大脑半球发育不良

等）。病理上病变与正常灰质类

似，由大小不等的神经元组成，神

经元内含有分泌颗粒，神经元之间

可见神经胶质及有髓鞘的轴索。

２．临床表现

下丘脑错构瘤多发生于儿童

早期，女性略多于男性。大多数下

丘脑错构瘤有明显的临床症状，并

且表现独特，主要为中枢性性早熟

（常为同性性早熟）、痴笑样癫痫及

不同程度智力低下。

下丘脑错构瘤是１～３岁婴幼

儿性早熟的最常见原因，Ｂａｌａｇｕｒａ

等［３］报道７４％的下丘脑错构瘤患

者有性早熟，本组５例患儿中４例

有性早熟。性早熟患儿的黄体生

成素（ｌｕｔｅｉｎｉｚｉｎｇｈｏｒｍｏｎｅ，ＬＨ）、

卵泡刺激素（ｆｏｌｌｉｃｌｅｓｔｉｍｕｌａｔｉｎｇ

ｈｏｒｍｏｎｅ，ＦＳＨ）及雌、雄激素水平

明显升高，可达到青春期或成年水

平。性早熟的发生机制可能为下丘脑至漏斗及垂体后

叶通路的机械性受阻或错构瘤自身的内分泌功能，

Ｃｕｌｌｅｒ等
［４］采用免疫组化方法发现下丘脑错构瘤的神

经元内有促性腺激素释放激素（ｇｏｎａｄｏｔｒｏｐｉｎｒｅｌｅａ

ｓｉｎｇｈｏｒｍｏｎｅ，ＧｎＲＨ）颗粒，错构瘤通过轴突与灰结

节连接，释放ＧｎＲＨ刺激垂体，导致性腺激素的分泌

增加，进而引起性早熟。

痴笑样癫痫表现为无明显诱因的以痴笑为主的部

分性癫痫发作，间断性不自主发笑，发作时无神志丧

失，部分患儿伴有认知功能障碍［５］。本组５例患儿中

３例有痴笑样癫痫。Ｋｕｚｎｉｅｃｋｙ等
［６］报道在痴笑样癫

痫发作时，ＳＰＥＣＴ显示下丘脑错构瘤呈明显的高灌

注。痴笑样癫痫的可能原因为较大肿瘤对乳头体区、

边缘系统的机械性压迫，Ｖａｌｄｕｅｚａ等
［１］认为其主要原

因为下丘脑错构瘤分泌的一种可致癫痫的神经肽。

３．ＣＴ及 ＭＲＩ表现

下丘脑错构瘤的典型发病部位为垂体柄与乳头体

之间，第三脑室下方，病灶较大时可突入第三脑室，病

灶多呈类圆形、椭圆形结节，并与灰结节、乳头体相连。
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图２　女，６岁，痴笑样癫痫，发育提前，性早熟，智力障碍。ａ）鞍上池层面轴面平扫

Ｔ１ＷＩ示鞍上池内一均匀的等信号结节（箭）；ｂ）正中矢状面Ｔ２ＷＩ示病灶位于垂体柄与

乳头体之间，病灶似与灰结节、乳头体相连，呈略不均匀稍高信号（箭）；ｃ）正中矢状面增

强Ｔ１ＷＩ示病灶强化不明显（箭）；ｄ）冠状面增强Ｔ１ＷＩ示病灶强化不明显（箭）。

　　下丘脑错构瘤ＣＴ平扫表现为均匀等密度占位性

病变，ＭＲＩ平扫表现为等信号，病灶与灰结节、乳头体

相连，边缘清晰光整，病灶较大时可压迫邻近的组织结

构（如下丘脑、视交叉及垂体柄等），Ｔ１ＷＩ表现为等信

号，Ｔ２ＷＩ表现为稍高信号。本组５例患儿均具有上

述典型的影像学表现。少数病例Ｔ２ＷＩ可表现为高信

号、稍高信号或不均匀高信号，可能与病灶内部的坏死

囊变、脂肪或钙化有关。由于下丘脑错构瘤是异位的

脑组织，无血脑屏障的破坏及新生血管的形成，故增强

ＣＴ及 ＭＲＩ病灶均无强化。ＣＴ难以发现较小的病

灶，对该病的诊断具有一定困难；而 ＭＲＩ具有极佳的

软组织分辨力，并且可多序列、多方位成像，可清晰显

示病灶形态、边界、大小、侵犯程度及其与周围组织的

关系，因此 ＭＲＩ对下丘脑错构瘤的诊断价值明显高于

ＣＴ
［７１０］。

４．鉴别诊断

本病应与生殖细胞瘤、鞍区脑膜瘤、下丘脑胶质

瘤、颅咽管瘤、鞍区结核瘤及朗格汉斯细胞增生症等相

鉴别，临床上，上述病变一般无下丘脑错构瘤的临床表

现（性早熟、痴笑样癫痫），肿瘤体

积并可增大，而下丘脑错构瘤由于

不是真正的肿瘤，因此一般无明显

变化。影像学主要鉴别要点如下：

①生殖细胞瘤。好发于垂体柄区，

多见于儿童及青少年，男性多见，

可伴有性早熟，但无痴笑样癫痫，

可同时见于下丘脑区和／或松果体

区，若在此两处同时发现病变，则

本病的诊断基本可以确定。ＣＴ

平扫多呈等密度，部分病灶可伴钙

化灶；ＭＲＩ呈等灰质信号，强化明

显，易随脑脊液发生种植转移。②

鞍区脑膜瘤。好发于青壮年，女性

居多，肿瘤位于鞍隔或鞍结节区，

并可引起鞍结节或前床突骨质改

变（一般为骨质增生硬化），病灶内

可见流空血管信号。ＣＴ平扫多

呈等或稍高密度，常见钙化灶，

ＭＲＩ一般呈等信号，钙化灶为低

信号，病灶显著强化，“脑膜尾征”

为其较特征性的表现。③下丘脑

胶质瘤。好发于儿童，发病高峰年

龄为２～１０岁，多见于鞍区、垂体

柄区及第三脑室前部漏斗区，病灶

边缘不光整。ＣＴ多呈稍低密度。

Ｔ１ＷＩ一般为等信号，Ｔ２ＷＩ一般

为高信号，信号欠均匀，病灶可有

不同程度强化，强化不均匀。④颅咽管瘤。本病有两

个发病高峰年龄，分别为５～１０岁及４０～６０岁，多见

于鞍上池，可同时见于鞍区，并以鞍上池病灶为主，肿

瘤常见钙化灶，蛋壳样及弧线样钙化较具特征，并易发

生囊变。ＣＴ上肿瘤囊性部分一般呈低密度，实性部

分一般呈等密度，钙化呈高密度，实性成分可见强化。

ＭＲＩ实性部分Ｔ１ＷＩ多呈等信号，Ｔ２ＷＩ多呈等高混

杂信号，囊性部分的信号强度与囊内容物有关，一般为

Ｔ１ＷＩ低信号、Ｔ２ＷＩ高信号，钙化灶 Ｔ１ＷＩ及 Ｔ２ＷＩ

均呈低信号，增强后实性成分可见强化，囊变区无强

化，囊壁可呈环形、分房状强化。⑤鞍区结核瘤。常见

于儿童及青壮年，患者常有肺结核病史，临床上多有颅

内压增高及局部神经损害表现，若合并有结核性脑膜

炎可伴脑膜刺激征。ＣＴ上病灶为等或稍低密度结

节，可单发或多发，可见钙化灶，病灶周边或中心钙化

（靶征）为其较特征的表现。病灶Ｔ１ＷＩ呈等低信号，

Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，增强扫描呈均匀强化或环状强化。

⑥朗格汉斯细胞增生症。常见于儿童，临床上有突眼、
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中枢性尿崩症等表现，常侵犯下丘脑垂体轴。ＣＴ可

见蝶鞍破坏、蝶窦肿块及垂体柄增粗等。Ｔ１ＷＩ显示

神经垂体高信号影消失及垂体柄增粗，增强扫描可见

下丘脑、垂体柄及垂体异常强化［７１１］。

总之，儿童下丘脑错构瘤具有特征性的影像学及

临床表现，ＣＴ及 ＭＲＩ（尤其是 ＭＲＩ）对儿童下丘脑错

构瘤的诊断具有重要价值，能为临床提供准确的术前

诊断。
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