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【摘要】　目的：探讨颅内非典型畸胎瘤样／横纹肌样瘤（ＡＴ／ＲＴ）的影像学特征。方法：回顾性分析２０１０年１０月－

２０１４年６月经病理和免疫组化诊断为ＡＴ／ＲＴ的６例患者的ＣＴ（ｎ＝３）和 ＭＲＩ（ｎ＝６）表现，并进行相关文献复习。结果：

６名患者平均年龄２．０５岁。肿瘤位于幕上４例，幕下１例，幕上及幕下多发病灶１例。肿瘤最大径３０～９６ｍｍ，平均

（５９±２４）ｍｍ。囊变６例，出血４例，钙化２例，所有病灶都有中重度强化。病灶扩散加权成像（ＤＷＩ）呈不均匀高信号，表

观扩散系数（ＡＤＣ）值（０．７０±０．１２）×１０－３ｍｍ２／ｓ。１例病灶侵犯邻近硬膜及颅骨；１例病灶发生柔脑膜种植。２例患者

术后随访 ＭＲＩ时病灶复发。结论：虽然颅内ＡＴ／ＲＴ无特异性影像学表现，但当肿瘤较大、伴有囊变及出血、低ＡＤＣ值及

脑脊液播散时，不应排除ＡＴ／ＲＴ的诊断。
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　　１９７８年，恶性横纹肌样瘤首次被描述成一种儿童

侵袭性肾脏肿瘤［１］。Ｒｏｒｋｅ等
［２］描述了一种由横纹肌

样细胞组成的中枢神经系统肿瘤，类似肾脏横纹肌样

瘤。这种新的肿瘤由横纹肌样细胞、原始神经外胚层

细胞伴间质和上皮成分构成，命名为非典型性畸胎瘤

样／横纹肌样瘤 （ａｔｙｐｉｃａｌｔｅｒａｔｏｉｄ／ｒｈａｂｄｏｉｄｔｕｍｏｒ，

ＡＴ／ＲＴ）。ＡＴ／ＲＴ组织学上不同于畸胎瘤，因为它

没有生殖细胞标记［３］。ＡＴ／ＲＴ是首个确认有肿瘤抑

制基因的儿童脑肿瘤，大部分 ＡＴ／ＲＴ有整合酶相互

作用分子１（ｉｎｔｅｇｒａｓｅｉｎｔｅｒａｃｔｏｒ１，ＩＮＩ１）基因突变或

缺失［４］。原发 ＡＴ／ＲＴ是一种罕见的，高度恶性的中

枢神经系统（ｃｅｎｔｒａｌｎｅｒｖｏｕｓｓｙｓｔｅｍ，ＣＮＳ）肿瘤。在

儿童原发性ＣＮＳ肿瘤中占１％～３％，占３岁以下儿

童ＣＮＳ肿瘤的６．７％
［５］。本文回顾性分析６例 ＡＴ／

ＲＴ患者的影像学表现，由于组织学及影像学表现相

似于原始神经外胚层肿瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ

ｔｕｍｏｒ，ＰＮＥＴ）和 髓 母 细 胞 瘤 （ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａ，

ＭＢ），所以ＡＴ／ＲＴ常被误诊。ＡＴ／ＲＴ预后差，所以

在小儿颅内肿瘤中，ＡＴ／ＲＴ是一个重要的鉴别诊断。

需要积极手术及进一步辅助治疗。

材料与方法

１．临床资料

搜集２０１０年１０月－２０１４年６月经病理和免疫

组化证实为原发性颅内ＡＴ／ＲＴ的患者６例。其中男
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表１　６名儿童颅内ＡＴ／ＲＴ影像特点

编号 性别
年龄
（岁）

肿瘤部位
最大径
（ｍｍ）

水肿 占位效应 出血 囊变 强化 肿瘤转移／复发 ＤＷＩ
ＡＤＣ

（１０－３ｍｍ２／ｓ）

１ 男 ２ 左侧脑室 ５５ １度 不明显 有 中央 重度 无（未随访） 高 ０．７８

２ 男 ２ 右侧颞叶 ８４ ３度
明显（脑室受压，中
线左移）

有 周围 重度 无（未随访） 高 ０．６０

３ 女 １．３

小脑、脑干、四脑室、
双侧ＣＰＡ、枕大池、小
脑上池、右外侧裂池、
大脑静脉池、左枕叶
表面

３０ ０度 明显（四脑室扩大） 有 周围，多发 重度
柔脑 膜 种 植 （未 随
访）

高 ０．８９

４ 男 ３ 左侧小脑、左侧ＣＰＡ ５３ １度
明显（脑干、四脑室
受压）

无 周围，多发 重度
复发并柔脑膜种植
（术后８个月）

高 ０．７６

５ 男 ２ 右侧脑室 ３５ ０度 不明显 有 中央 中度 复发（术后１个月） 高 ０．６０

６ 男 ２
左额颞叶、左侧基底
节、左侧脑室、三脑室 ９６ ０度 明显（脑疝） 无 中央 重度 无（未随访） 高 ０．５８

　图１　男，２岁，右侧颞叶 ＡＴ／ＲＴ。ａ）ＣＴ平扫示右侧颞叶巨大不均质肿块（箭）。伴

有钙化、出血、囊变，病灶周围明显水肿，中线左移；ｂ）ＣＴ增强示肿块实质部分明显强

化（箭）。

５例，女１例。年龄１６个月～３岁，平均２．０５岁。临

床症状和体征包括头痛、呕吐、昏睡、激惹、肢体乏力、

步态异常等。

２．检查方法

６例患儿均用１０％水合氯醛口服，剂量１ｍＬ／ｋｇ，

待其熟睡后行影像检查。其中３例行ＣＴ平扫和增强

及 ＭＲＩ平扫，３例行 ＭＲＩ平扫和增强。ＣＴ扫描采用

ＧＥＬｉｇｈｔｓｐｅｅｄ６４排螺旋 ＣＴ 机，层厚５ｍｍ，层距

５ｍｍ，对比剂采用欧乃影０．２ｍＬ／ｋｇ，增强前后扫描。

ＭＲＩ采用西门子 ＭａｇｎｅｔｏｍＡｖａｎｔｏ１．５Ｔ磁共振机，

使用头颅矩阵线圈。进行轴面和矢状面 ＦＬＡＳＨ

Ｔ１ＷＩ，轴面ＴＳＥＴ２ＷＩ、Ｔ２ＴＩＲＭＤａｒｋＦｌｕｉｄ和ＤＷＩ

平扫。ＤＷＩ由ＳＥＥＰＩ序列获得，在３个正交梯度方

向采取ｂ值０和１０００ｓ／ｍｍ２。平扫后经静脉注入对

比剂，行矢状面及轴面ＦＬＡＳＨＴ１ＷＩ扫描。

３．图像分析

图像由２名影像医师分析并最终达成一致，确定

肿瘤部位、大小、密度或信号特点、强化方式及瘤周水

肿。在ＣＴ及 ＭＲＩ各序列图像上肿瘤密度或信号强

度同正常未受累的灰质比较而得。

如果病灶内含脑脊液样信号，或者

ＭＲＩ信号不同于脑脊液，但 ＣＴ

呈水样密度，且增强后无强化，则

认为病灶含囊变成份。当病灶在

平扫Ｔ１ＷＩ上出现高信号，而在相

应平扫ＣＴ上未见钙化，则考虑为

瘤内出血。瘤周水肿分为０度、Ⅰ

度（水肿范围小于同层面肿瘤面积

１０％）、Ⅱ度（水肿范围达同层面肿

瘤面积１０％～５０％）、Ⅲ度（水肿

范围达同层面肿瘤面积５０％～

１００％）和Ⅳ度（水肿范围大于同层

面肿瘤面积）［６］。每个病灶在增强

图像上有强化的确定为实质部分。

测量ＡＤＣ值时，在选定层面对应

增强图像手工勾画病灶实质部分，感兴趣区面积范围

（５６～２５３１）ｍｍ
２。每个病灶各取３个层面测量，取均

值。

结　果

１．影像特点

ＡＴ／ＲＴ影像表现见表１。４例病灶位于幕上，１

例位于幕下，１例为幕上幕下多发病灶。病灶最大径

从３０ｍｍ到９６ｍｍ不等，平均５９ｍｍ。３例病例ＣＴ

图像显示病灶实质部分平扫呈高密度，增强后强化明

显（图１）。２例病灶内有散在斑点样钙化。１例位于

左侧额颞叶的病灶侵蚀了邻近额骨，左侧冠状缝增宽。

所有病例 ＭＲＩ图像 Ｔ１ＷＩ呈等信号或略低信号，

Ｔ２ＷＩ呈等或略高信号（图２），Ｔ２ ＴＩＲＭ ＤａｒｋＦｌｕｉｄ

呈等或略高信号，伴出血者可见Ｔ１ＷＩ高、Ｔ２ＷＩ低信

号影。４例病灶有局部出血。６例病灶均有囊变，３例

位于肿块边缘，其中２例为多发；另３例位于肿块中

央。３例有瘤周水肿，其中１例为Ⅲ度水肿，２例为Ⅰ

度水肿。增强ＭＲＩ病灶实质部分重度强化５例（图
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示肿块实质部分强化明显（箭），围绕中央囊变出血呈环带状；ｅ）ＤＷＩ示肿块环状强化部分呈高信号（箭），中央出血囊变呈不

均匀高信号（短箭）。

图２　男，２岁，左侧脑室 ＡＴ／ＲＴ。ａ）

轴面ＦＬＡＳＨＴ１ＷＩ示左侧脑室信号

混杂的肿块（箭），肿块实质部分呈等

信号，中央信号不均，可见较高信号，

及部分低信号，提示中央囊变及出血。

病灶周围轻度水肿；ｂ）轴面 ＴＳＥ

Ｔ２ＷＩ肿块实质部分呈等信号（箭），中

央信号不均，可见高低混杂信号（短

箭），提示中央囊变及出血；ｃ）增强矢

状面ＦＬＡＳＨＴ１ＷＩ示肿块实质部分

强化明显（箭），围绕中央囊变出血呈

环带状；ｄ）增强轴面ＦＬＡＳＨＴ１ＷＩ

２），中度强化１例。ＤＷＩ肿瘤的实质部分皆呈高信号

（图２、３），囊变部分为低信号。６例病灶实质部分

ＡＤＣ平均值为（０．７０±０．１２）×１０－３ｍｍ２／ｓ。１例病灶

发现时即有柔脑膜种植转移。另有２例患者术后随访

ＭＲＩ时可见复发征象，其中１名患者术后１个月复

发，另１名患者术后８个月复发并柔脑膜转移（图３）。

其余患者未随访。

２．组织病理学

本组病例的病理表现：小圆细胞，胞浆丰富，细胞

核显著，分裂相易见。３例病灶内可见出血，２例病灶

内可见坏死。

讨　论

原发性ＡＴ／ＲＴ是一种罕见的具有侵袭性的儿童

胚胎肿瘤，可以发生在中枢神经系统的任何部位。据

报道肿瘤最常发生的部位为幕下脑内［７９］，发生于幕上

的多见于年龄稍大的儿童［２３，９］。发现病灶时也可以是

颅内多发的，体现了肿瘤通过脑脊液播散的倾

向［７８，１０］。本组病例病灶位于幕上的多于幕下，１例病

灶累及幕上与幕下。本组病例患者平均年龄＜３岁

（平均２．０５岁），与文献报道相符
［４，６，８，１０］。６例病例

中，男孩为主，男女比５∶１。

ＡＴ／ＲＴ的临床表现取决于病灶部位与发病年

龄。＜３岁的孩子通常表现为非特异性的症状和体

征，例如呕吐、嗜睡、激惹、体重减轻、头围增大及生长

受限。年长儿童常表现为增加的颅内压或局部体征、

颅神经麻痹、头痛和偏瘫［１１］。

ＡＴ／ＲＴ的影像表现缺乏特异性。病灶通常较

大。ＣＴ显示病灶密度混杂，有囊变、出血、钙化。平

扫肿瘤实质成分呈高密度。ＭＲＩ图像上Ｔ１ＷＩ／Ｔ２ＷＩ

均以等信号为主，可见有囊变、出血，信号表现混杂，表

现为出血的病例对照病理结果，其一致性为７５％。病

灶强化不均匀，实质部分强化明显。以上表现均与文

献报道相符［６８］。３例病灶表现为中央囊变，其中１例

ＭＲＩ增强可见周围有环带状的明显强化（图２），与之

前研究描述的 ＭＲＩ强化形式相仿
［７８，１０］。瘤周水肿表

现不一，文献可见类似报道［６，８，１５］，可见病灶周围水肿

并无明显特异性。此前多个研究报道了病灶边缘出现
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图３　男，３岁，左侧小脑及桥小脑角ＡＴ／ＲＴ。ａ）术前轴面ＴＳＥＴ２ＷＩ示位于左侧小脑及桥小脑角的不均匀信号肿块（箭），部

分呈等信号，一旁可见囊样高信号。脑干及四脑室受压右移。周围可见轻度水肿；ｂ）术后轴面ＴＳＥＴ２ＷＩ示四脑室（箭）及双

侧桥小脑角内结节样等（短箭）信号灶；ｃ）术后ＤＷＩ示四脑室（箭）、双侧桥小脑角（短箭）多发结节灶，分别呈等信号及较高信

号；ｄ）术后ＤＷＩ示小脑结节灶（箭），呈高信号；ｅ）术后ＤＷＩ示右侧颞枕叶（箭）、四叠体池结节灶（短箭），呈高信号；ｆ）光镜

下示典型的横纹肌样细胞，嗜酸染色的胞浆和偏心的细胞核及显著核仁（箭，ＨＥ染色，×４００）。

囊变［７８，１１］，在本组病例中占５０％。但肿瘤囊变的位置

无特异性。１例位于左侧额颞叶的病灶侵蚀了邻近硬

膜及颅骨，这也反映了肿瘤侵袭性的本质［１０］。ＡＴ／

ＲＴ有脑膜播散的倾向，已见于文献报道
［５，１０，１１］。所以

ＭＲＩ检查时增强扫描是必要的。有报道称 ＡＴ／ＲＴ

预后差的相关因素即是 ＭＲＩ有脑膜播散的征象
［９，１５］。

而脑膜播散通常与患者年龄小有密切关系［９］。

Ｍｅｙｅｒｓ等
［９］提出ＡＴ／ＲＴ的ＤＷＩ呈不均匀高信

号，在ＡＤＣ图像上为低信号，即肿瘤扩散受限，提示

肿瘤细胞密度高及高核质比。Ｒｕｍｂｏｌｄｔ等
［１２］报道２

例ＡＴ／ＲＴ肿瘤ＡＤＣ值分别为０．５５×１０－３ｍｍ２／ｓ与

０．６３×１０－３ｍｍ２／ｓ。Ｋｏｒａｌ等
［１３］研究的６例 ＡＴ／ＲＴ

肿瘤的平均ＡＤＣ值是（０．５５±０．０６）×１０－３ｍｍ２／ｓ，范

围（０．４５～０．６０）×１０
－３ｍｍ２／ｓ。本组６例ＡＴ／ＲＴ的

平均 ＡＤＣ 值 （０．７０±０．１２）×１０－３ｍｍ２／ｓ，范围

（０．５８～０．８９）×１０
－３ｍｍ２／ｓ。与文献报道虽有重叠，

但数值偏高，考虑为测量仪器不同及肿瘤信号混杂而

造成不一致。

需要和ＡＴ／ＲＴ鉴别的是ＰＮＥＴ／ＭＢ
［７，１４］。由于

ＡＴ／ＲＴ放化疗效果差，生存时间通常在１年左右，后

者则为十余年［１０］，所以误诊会导致错误的治疗并影响

预后。台湾一项研究表明ＡＴ／ＲＴ倍增时间比 ＭＢ或

恶性胶质瘤短［６］。ＰＮＥＴ／ＭＢｓ典型者发病年龄为儿

童中期，５～７岁，平均年龄６岁
［１１，１３］，比ＡＴ／ＲＴ患者

年龄中位数１６．５个月大
［２］。在３岁以下小儿中ＡＴ／

ＲＴ和ＰＮＥＴ发病比例为１∶３．８，而在其它年龄组中

比例为１∶１１
［３，７］。影像学表现幕下ＡＴ／ＲＴｓ常起源

于小脑，其位置常偏中线，比 ＭＢｓ更倾向邻近桥小脑

角生长，在本组病例中位于幕下的肿瘤都累及了桥小

脑角。而 ＰＮＥＴ／ＭＢｓ大部分起源中线附近
［５，７］。

ＭＢｓ起源于小脑蚓部，向四脑室内生长。ＭＢｓ很少见

到因肿瘤效应使四脑室受压移位的改变。幕下
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ＰＮＥＴ／ＭＢｓ倾向于较均质的实质性肿块，而幕上

ＰＮＥＴ同ＡＴ／ＲＴ相似，为不均质肿块，有较高的钙化

和出血概率［１３，１５］。但ＡＴ／ＲＴ病灶边缘常有囊变，病

灶内出血也较ＰＮＥＴ更多。依靠ＤＷＩ鉴别 ＡＴ／ＲＴ

与 ＰＮＥＴ／ＭＢ 是困难的
［１２，１３］。ＡＴ／ＲＴ 和 ＰＮＥＴ／

ＭＢ的高细胞密度，导致 ＤＷＩ均表现为高信号，而

ＡＴ／ＲＴ的高信号更不均匀。Ｒｕｍｂｏｌｄｔ及 ＫｏｒａｌＫ

报道的 ＰＮＥＴ／ＭＢｓ平均 ＡＤＣ 值分别为（０．６６±

０．１５）×１０－３ｍｍ２／ｓ［范围（０．４８～０．９３）×１０
－３ｍｍ２／ｓ］

和（０．４７±０．１６）×１０－３ｍｍ２／ｓ［范围（０．２７～０．８３）×

１０－３ｍｍ２／ｓ］
［１２，１３］。本组６例 ＡＴ／ＲＴｓ平均 ＡＤＣ值

（０．７０±０．１２）×１０－３ｍｍ２／ｓ［范围（０．５８～０．８９）×

１０－３ｍｍ２／ｓ］与之前研究报道的范围有所重叠。

小脑星形细胞瘤和室管膜瘤也是后颅窝的常见肿

瘤，但均多见于较大儿童。典型小脑星形细胞为边界

清晰的囊性肿瘤伴有强化的壁结节，不伴有柔脑膜转

移。恶性星形细胞瘤则有坏死和出血，钙化和转移不

常见。典型室管膜瘤起源于四脑室底部，通常向脑室

侧孔及枕骨大孔延伸，且为不均质的肿块。幕上室管

膜瘤位于侧脑室和三脑室，位于脑实质内则罕见。且

无论是ＡＴ／ＲＴ还是 ＭＢ，其ＡＤＣ值均明显比这两种

肿瘤低［１２，１３］。

ＡＴ／ＲＴ确切的诊断还有赖于病理，典型病灶内

见横纹肌样细胞，为偏心圆核伴显著核仁和膨胀的嗜

酸性细胞，也可以为小的纺锤形细胞伴卵圆形核或者

是大的细胞伴边缘皱缩的细胞核［２］。肿瘤成分多样，

故其免疫组化结果复杂，ＥＭＡ、Ｖｉｍ、ＳＭＡ表达较有

意义，ＩＮＩ１表达阴性有特异性，即使未发现横纹肌样

细胞，也可与ＰＮＥＴ／ＭＢ鉴别诊断
［１１，１３］。

由于本病罕见，本组病例较少，但其影像表现仍体

现了ＡＴ／ＲＴ侵袭性的本质。所以当发现婴幼儿脑肿

瘤较大、有囊变、出血、脑膜转移及低ＡＤＣ值时，应考

虑到ＡＴ／ＲＴ的诊断。

感谢放射科杨皓玮医生和病理科陈莲主任提供部分患者

资料。
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