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·中枢神经影像学·

小脑发育不良性节细胞瘤 ＭＲ影像表现与病理基础

郝跃文，刘燕，印弘

【摘要】　目的：探讨小脑发育不良性节细胞瘤（ＬＤＤ）的磁共振表现特征，旨在提高对本病的认识。方法：回顾性分析

经病理证实的７例小脑发育不良性节细胞瘤的 ＭＲＩ表现。全部病例均行 ＭＲ平扫及增强扫描。结果：７例患者中４例病

变累及小脑半球和蚓部，３例累及小脑半球。整个肿瘤有许多粗大的类似小脑形态的结构组成，排列呈斜行或纵行，呈

“虎纹征”，即Ｔ１ＷＩ呈条纹状相间的等、低信号或层状排列结构；Ｔ２ＷＩ呈条纹状相间的等、高信号；增强后肿瘤无明显强

化。结论：小脑发育不良性节细胞瘤发病率极低，但具有影像学特征性表现，熟悉其 ＭＲＩ特征，能够在术前对其作出正确

诊断。
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　　小脑发育不良性节细胞瘤（ｄｙｓｐｌａｓｔｉｃｇａｎｇｌｉｏｃｙ

ｔｏｍａｏｆｃｅｒｅｂｅｌｌｕｍ），又称为 ＬｈｅｒｍｉｔｔｅＤｕｃｌｏｓ病

（ＬＤＤ），是一种少见的发生于小脑半球的肿瘤，发生

部位具有一定特征性，约占中枢神经系统肿瘤的

０．２９％～１．００％
［１］。本病在 ＭＲＩ平扫上具有特征性

表现，本研究结合文献分析７例小脑发育不良性节细

胞瘤患者的临床资料，旨在总结其临床病理特点，提高

本病诊断的准确率。

材料与方法

１．临床资料

搜集２００６年４月－２０１４年１２月西京医院经手

术病理证实的７例小脑发育不良性节细胞瘤患者资

料，其中位于小脑半球者３例，发生于小脑半球及蚓部

者４例。年龄２３～３６岁，平均３０．５岁；男４例，女３

例，其中３例患者伴有神经纤维瘤病，临床表现多以头

痛、头晕等为主要症状，反复发作，后期或伴有恶心、呕

吐等。

２．ＭＲＩ检查方法

全部病例均行 ＭＲ平扫及增强扫描，采用Ｓｉｅ

ｍｅｎｔｓ３．０Ｔ超导型磁共振扫描系统，ＧＥ１．５Ｔ超导型

磁共振扫描系统，平扫行轴面Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ及矢状面

Ｔ１ＷＩ，层厚５ｍｍ，序列包括ＳＥＴ１ＷＩ，ＦＳＥＴ２ＷＩ。对

比剂使用ＧｄＤＴＰＡ静脉注射，行ＳＥＴ１ＷＩ轴状面、

矢状面及冠状面扫描。本组所有病例经手术切除，常

规病理及免疫组化检查。

结　果

１．ＭＲＩ表现

７例小脑发育不良性节细胞瘤，２例位于左侧小脑

半球者，１例位于右侧小脑半球者，２例位于左侧小脑

半球及蚓部者，２例位于右侧小脑半球及蚓部者，肿块

呈斑片状，边界较清，全部肿瘤在Ｔ１ＷＩ均呈条纹状相

间的等、低信号或层状排列结构；Ｔ２ＷＩ均呈条纹状相

间的等、高信号，在高信号区域有低信号的条纹状结
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构，正常和病变的小脑皮层逐渐移行，小脑皮层的颗粒细胞被大量分化不良、肥大的神经元取代，浦肯野细胞层消失（ＨＥ，×

２００）

图１　男，２３岁，左侧小脑半球发育不良性节

细胞瘤。ａ）平扫轴面Ｔ１ＷＩ示左侧小脑半球

及蚓部团块状病灶呈条纹状相间的等、低信号

或层状排列结构；ｂ）平扫轴面 Ｔ２ＷＩ病灶呈

条纹状相间的等、高信号；ｃ）冠状面Ｔ１ 增强

扫描，肿瘤无明显强化，肿块占位效应较轻，周

围无水肿；ｄ）轴面Ｔ１ 增强扫描，肿瘤无明显

强化。　图２　男，２９岁，右侧小脑半球发育

不良性节细胞瘤。ａ）平扫轴面 Ｔ２ＷＩ示右侧

小脑半球病灶呈条纹状相间的等、高信号，典

型的“虎纹征”，周围无水肿；ｂ）平扫轴面

Ｔ１ＷＩ示病灶呈条纹状相间的等、低信号或层

状排列结构。　图３　男，２３岁，左侧小脑半

球及蚓部发育不良性节细胞瘤。镜下见受累

及的小脑小叶略膨胀、增厚，呈异常的分层结

构；增强后肿瘤无明显强化（图１）。肿块占位效应较

轻，周围无水肿（图２），但有两例ＬＤＤ患者小脑扁桃

体疝入椎管内。

２．病理诊断

所有病例均行术后病理检查及免疫组织学。手术

所见，术中切开小脑硬脑膜及皮层，即可见暗褐色、鱼
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肉样肿瘤组织，所见肿瘤组织呈纤维样，质地韧，血运

不丰富，与正常脑组织分界欠清。光镜下（ＬＭ）可见

受累及的小脑小叶略膨胀、增厚，呈异常的分层结构，

正常和病变的小脑皮层逐渐移行，小脑皮层的颗粒细

胞被大量分化不良、肥大的神经元取代，浦肯野细胞层

消失（图３），图３为图１患者的病理结果，该表现为

ＬＤＤ典型的病理特征。免疫组化结果为：瘤细胞Ｎｅ

ｕＮ（＋），突触素Ｓｙｎ（＋），Ｖｉｍ（＋），神经纤维丝 ＮＦ

（＋），ＣＤ３４、ＣＤ６８、胶质纤维酸性蛋白 ＧＡＦＰ、Ｓ１００

均为（－）。

讨　论

小脑发育不良性节细胞瘤最早由 Ｌｈｅｒｍｉｔｔｅ和

Ｄｕｃｌｏｓ于１９２０年报道并命名
［２］。本病十分罕见，其

性质、发病机制和遗传学改变尚不完全明确。ＬＤＤ多

发于中青年（２０～４０岁），女性略多，临床症状不典型，

病程进展较慢。首发症状以颅内压增高为主，其次为

头痛、头晕，小脑症状一般出现较晚，部分患者伴有

Ｃｏｗｄｅｎ综合征
［３］。Ｃｏｗｄｅｎ综合征为常染色体显性

遗传病，又称为多发性错构瘤综合征，表现为周身皮肤

黏膜丘疹、甲状腺及乳腺肿瘤、肠息肉等［４］。

ＬＤＤ的发病机理与病理学特征仍有争议，大部分

学者认为其产生的病理基础是小脑皮层原有结构不同

程度被病变取代，增厚的小脑叶片外层无序增生和过

度髓鞘化，而中央白质萎缩并发生脱髓鞘改变［５］。

２００７年 ＷＨＯ最新分类仍将其归类于“神经元和混合

神经元神经胶质肿瘤”，按照国际分类标准代码ＩＣＤ

Ｏ为０，即为良性肿瘤。

“虎纹征”为ＬＤＤ的典型 ＭＲＩ表现，Ｔ１ＷＩ呈条

纹状相间的等、低信号或层状排列结构；Ｔ２ＷＩ呈条纹

状相间的等、高信号，表现为在高信号区域里可见低信

号的条纹状结构，即为“虎纹征”［６］；其 ＭＲＩ信号形成

的病理基础是由许多粗大的类似小脑形态的结构组

成，但排列不象正常小脑叶那样呈横行状，而为斜行或

纵行 ，与病理学上小脑白质萎缩、颗粒细胞层及分子

层增厚一致，由于病变区血脑屏障无明显破坏，无细胞

外水肿，因此增强后肿瘤无明显强化。ＬＤＤ在ＤＷＩ

上多呈略高信号，可能是 Ｔ２ 透射效应所致，Ｔｈｏｍａｓ

认为可能与大量发育不良的神经胶质增生有关［６］。在

ＭＲＳ上无特异性，病变侧的Ｃｈｏ峰，Ｃｒ峰，ＮＡＡ峰均

较健侧降低，Ｃｈｏ峰的降低提示病变为非肿瘤性；在病

变侧Ｌａｃ峰的存在提示糖酵解增加
［５］。由于病灶内富

含扩张的薄壁静脉血管，在灌注成像上病变局部的

ｒＣＢＶ及ｒＣＢＦ均有所增加
［７］。“虎纹征”与肿瘤无强

化也是ＬＤＤ的特征性 ＭＲＩ表现，因此，结合本组７例

患者的 ＭＲＩ表现，我们通过 ＭＲＩ平扫及增强扫描在

术前均能做出较准确诊断，误诊率极低。

ＬＤＤ需要鉴别诊断的疾病较少，一般与不典型小

脑髓母细胞瘤需要鉴别，髓母细胞瘤的发病年龄、肿瘤

部位及影像学表现多数比较典型，主要发生于１５岁以

前，成人者常位于小脑上蚓部，肿瘤一般呈实质性肿

块，呈长Ｔ１ 长Ｔ２ 信号，增强扫描病灶呈显著均质强

化，具有特征性改变［８］。胚胎发育不良性神经上皮肿

瘤，一般好发于颞叶，ＭＲＩ显示肿瘤边界清晰，增强无

强化或有局限性强化。小脑急性脑梗死，一般发病急，

病灶呈长Ｔ１ 长Ｔ２ 信号影，一般与血管分布区关系密

切，小脑沟裂可以显影，没有典型的条纹改变，占位效

应较轻，增强扫描病灶呈轻度强化或无强化［９］。

由于ＬＤＤ为良性肿瘤，生长缓慢，多数患者需要

定期随访，有症状的患者就需要手术，手术切除预后较

好，因此明确诊断至关重要；并且掌握ＬＤＤ在 ＭＲＩ上

的特征性表现，能与其他肿瘤进行准确的鉴别诊断，将

误诊率降到最低。
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［２］　ＫｌｉｓｃｈＪ，ＪｕｅｎｇｌｉｎｇＦ，ＳｐｒｅｅｒＪ，ｅｔａｌ．Ｌｈｅｒｍｉｔｔｅｄｕｃｌｏｓｄｉｓｅａｓｅ：ａｓ

ｓｅｓｓｍｅｎｔｗｉｔｈＭＲｉｍａｇｉｎｇ，ｐｏｓｉｔｒｏｎｅｍｉｓｓｉｏｎｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ，ｓｉｎｇｌｅ

ｐｈｏｔｏｎｅｍｉｓｓｉｏｎＣＴａｎｄＭＲｓｐｅｃｔｒｏｓｃｏｐｙ［Ｊ］．ＡＪＮＲ，２００１，２２

（５）：８２４８３０．

［３］　ＴａｙｌｏｒＡ，ＤｅｌｏｎＩ，ＡｌｌｉｎｓｏｎＫ，ｅｔａｌ．Ｍａｌｉｇｎａｎｔｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｎｅｒｖｅ

ｓｈｅａｔｈｔｕｍｏｒｉｎｃｏｗｄｅｎｓｙｎｄｒｏｍｅ：ａｆｉｒｓｔｒｅｐｏｒｔ［Ｊ］．ＪＮｅｕｒｏ

ｐａｔｈｏｌＥｘｐＮｅｕｒｏｌ，２０１５，７４（４）：２８８２９２．

［４］　ＳｅｏＭ，ＣｈｏＮ，ＡｈｎＨＳ，ｅｔａｌ．Ｃｏｗｄｅｎｓｙｎｄｒｏｍｅｐｒｅｓｅｎｔｉｎｇａｓ

ｂｒｅａｓｔｃａｎｃｅｒ：ｉｍａｇｉｎｇａｎｄｃｌｉｎｉｃａｌｆｅａｔｕｒｅｓ［Ｊ］．ＫｏｒｅａｎＪＲａｄｉｏｌ，

２０１４，１５（５）：５８６５９０．

［５］　ＧｉｏｒｇｉａｎｎｉＡ，ＰｅｌｌｅｇｒｉｎｏＣ，ＤｅＢｅｎｅｄｉｃｔｉｓＡ，ｅｔａｌ．Ｌｈｅｒｍｉｔｔｅｄｕ

ｃｌｏｓｄｉｓｅａｓｅ．Ａｃａｓｅｒｅｐｏｒｔ［Ｊ］．ＮｅｕｒｏｒａｄｉｏｌＪ，２０１３，２６（６）：６５５

６６０．

［６］　ＴｈｏｍａｓＢ，ＫｒｉｓｈｎａｍｏｏｒｔｈｙＴ，ＲａｄｈａｋｒｉｓｈｎａｎＶＶ，ｅｔａｌ．Ａｄ

ｖａｎｃｅｄＭＲｉｍａｇｉｎｇｉｎＬｈｅｒｍｉｔｔｅＤｕｃｌｏｓｄｉｓｅａｓｅ：ｍｏｖｉｎｇｃｌｏｓｅｒｔｏ

ｐａｔｈｏｌｏｇｙａｎｄｐａｔｈｏｐｈｙｓｉｏｌｏｇｙ［Ｊ］．Ｎｅｕｒｏｒａｄｉｏｌｏｇｙ，２００７，４９（９）：

７３３７３８．

［７］　ＳｅｎＫＫ，ＧｕｎａｓｅｋａｒａｎＫ，ＫａｎａｇａｒａｊＶ．ＩｍａｇｉｎｇｉｎＬｈｅｒｍｉｔｔｅ：ｄｕ

ｃｌｏｓｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．ＳｏｕｔｈＡｓｉａｎＪＣａｎｃｅｒ，２０１３，２（３）：１３１．

［８］　王琼，高培毅，林燕，等．非小脑蚓部髓母细胞瘤的ＣＴ和 ＭＲＩ表

现［Ｊ］．放射学实践，２０１２，２７（１０）：１０５８１０６０．

［９］　刘干辉，程英，陈振松，等．小脑发育不良性节细胞瘤的影像诊断

与鉴别诊断［Ｊ］．临床放射学杂志，２０１３，３２（５）：６２３６２６．

（收稿日期：２０１５０４０２　修回日期：２０１５０７０３）
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