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#摘要$

!

目的!探讨基于
9,:

分型的胚胎发育不良性神经上皮瘤%

KJ>8

&的影像学特征!方法!

回顾性分析经手术病理证实的
!!

例大脑半球
KJ>8

的影像学资料"其中男
"

例"女
#

例"年龄
"

!

"#

岁"平均年龄
!#%&

岁!结果!

!!

例患者均以癫痫发病"病灶位于颞叶
4

例"额叶
!

例"顶叶
&

例"均为单

发!依据
9,:

表现分为'

)

型类囊性
#

例"

*

型结节状
&

例"

+

型发育异常样
&

例!按外科手术切除术

式分为'病灶扩大切除
"

例"单纯病灶切除
6

例"病灶次全切除
&

例!术后病理均为
KJ>8

!术后随访

0

!

"!

个月"均无病灶扩大或复发!依据癫痫
>-

.

F2

疗效分级标准分为'

>-

.

F2

)

级
4

例"

>-

.

F2

*

级
$

例!结论!

KJ>8

的
9,:

表现具有一定的特征性"通过
9,:

分型有助于外科手术方案的制定!
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Ĥ

F&-5BY2@CV[@

H

F

'

@-B&D@VFV5OE

Ĥ
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KJ>8

'是相对少见的生长缓

慢的良性中枢神经系统肿瘤!临床症状主要表现为癫

痫!患者多在
&(

岁前被发现)

!

*

"在病理学上!

KJ>8

主要由少突胶质样细胞#神经元细胞和星形细胞
$

种

成分混合组成!其亦为脑组织的组成成分!但由于构成

成份的异常!因而形成瘤样病灶并引起相应的临床症

状!最早由
K@Y/@V?KY

H

5CE

等)

&

*提出并进行分型"在

;1L

中枢神经系统肿瘤分类中!

KJ>8

作为神经元
?

神经胶质细胞混合性的良性肿瘤&

;1L

)

级'被单独

列出)

$

*

"

KJ>8

诊断的主要手段是
9,:

检查!其影像

#H#

放射学实践
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年
)

月第
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卷第
)

期
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表
!

!

!!

例患者的临床资料

序号
年龄
%岁&

性别 症状 部位 9,:

分型
外科手术术式 >-

.

F2

分级

! !)

女 癫痫发作
$

个月 左颞
)

@

单纯病灶切除术
*

& !&

男 癫痫发作
!(

年 左颞
)

@

病灶次全切除术
)

$ !$

男 癫痫发作
"

个月 右颞
)

`

病灶扩大切除术
)

" "#

女 癫痫发作
4

年 右颞
*

病灶扩大切除术
)

6 4

女 癫痫发作
$

个月 右颞
+

@

单纯病灶切除术
*

0 &$

男 癫痫发作
!(

年 左颞
)

`

病灶扩大切除术
)

# !&

女 癫痫发作
$

年 左顶
*

单纯病灶切除术
)

4 "

女 癫痫发作
&

周 左颞
)

@

单纯病灶切除术
)

) $!

女 癫痫发作
$

年 右额
)

@

单纯病灶切除术
)

!( !6

男 癫痫发作
$

个月 左颞
)

`

病灶扩大切除术
)

!! 6

女 癫痫发作
$

个月 左顶
+

@

病灶次全切除术
*

表现具有良性病变的特点!如边界相对清楚#周围水肿

不明显等!由于其病理组织成份的不同!

9,:

表现亦

不同)

"

*

"本文结合文献对
!!

例经手术病理证实的

KJ>8

的影像#病理及临床资料进行回顾性分析!旨

在提高其诊断及治疗水平"

材料与方法

!P

病例资料

搜集我院
&(!6

年
!!

月
f&(!4

年
)

月经手术病

理证实的
KJ>8

患者
!!

例!其中男
"

例!女
#

例!平

均年龄
!#%&

岁"

!!

例患者均以癫痫起病!病程从
&

周到
!(

年不等!病灶位于颞叶
4

例!额叶
!

例!顶叶
&

例"术前
)

例行脑电图检查"

!!

例患者均为初次手

术!

"

例行病灶扩大切除术!

6

例行单纯病灶切除术!

&

例行病灶次全切除术"

!!

例患者术后均行病理检查"

&P

检查方法

!!

例患者术前均行头颅
9,:

检查!采用
T>KAV?

D5SFC

^

#6($%(8

#

GAF/F-V8CA58A/$%(8

或
GAF/F-V

=S@-E5!%68

超导型
9,:

扫描仪!选用标准头颅线

圈!行横轴面
8

!

;:

#

8

&

;:

扫描"扫描参数$

8

!

;:

序

列!

8,"((/V

!

8>)/V

(

8

&

;:

序列!

8,$#((/V

!

8>

)$/V

(层 厚
6

!

0 //

!层 间 距
!

!

& //

!视 野

$&(//'$&(//

!矩阵
&60'&60

"快速小角度激发

反转恢复序列&

O2YAB?@EEF-Y@EFBA-SFCVA5-CFD5SFC

^

!

<*=:,

'扫描参数$

8,4(((/V

!

8>&("/V

!反转时间

&((/V

"

9,:

增强扫描经肘静脉推注对比剂
TB?K8?

+=

!剂量
(%!//52

%

N

.

!流率
&

!

$/*

%

V

!行
8

!

;:

横

轴面#冠状面及矢状面扫描!层厚
6

!

0//

!层间距
!

!

&//

"

$P

影像诊断

由
&

位高年资主治医师或以上职称的影像科诊断

医师采用盲法对图像进行观察!分析#评价病灶的影像

特征!包括病灶部位#大小#信号#形态#灶周水肿#钙

化#出血等征象!并进行
9,:

影像学分型"

&

位医师

的分析结果不一致时!通过讨论达成一致意见"

依据相关文献)

"

*

!根据
9,:

表现将
KJ>8

分为

三型$

)

型!类囊性!包括单囊性&

)

@

'和多囊性&

)

`

'(

*

型!结节状(

+

型!发育异常样!包括各序列病灶范围

显示一致&

+

@

'和
8

&

<*=:,

显示病灶范围较其它序

列略大&

+

`

'"

癫痫
>-

.

F2

疗效分级标准$

)

级!发作完全消失或

仅有先兆发作(

*

级!发作极少&

"

$

次%年'(

+

级!发

作
$

$

次%年!但发作减少
&

#6R

(

,

!发作减少
#

#6R

"

结
!

果

!P

影像学表现及分型

!!

例均为单发病变!病灶大小范围为
(%$D/'

(%6D/'!D/

!

$%!D/'&%6D/'0%$D/

"

本组
!!

例病灶均位于幕上皮质或皮质下!形态呈

三角形#类圆形#椭圆形或不规则形"

!!

例均行
9,:

平扫!其中
4

例行增强扫描!

#

例无强化!仅有
!

例呈

轻度强化"

!!

例患者根据
9,:

表现进行分型$

)

型

类囊性
#

例!其中单囊性&

)

@

'

"

例!多囊性&

)

`

'

$

例!

多囊性病灶内可见分隔!边界清楚!灰白质分界清晰!

8

!

;:

呈低信号!

8

&

;:

呈高信号&图
!

#

&

'(

*

型结节

状
&

例!

8

!

;:

呈稍低信号!

8

&

;:

呈稍高或高信号!边

界清楚&图
$

'(

+

型发育异常样
&

例!形态不规则!灰

白质分界不清!

8

!

;:

呈等或稍低信号!

8

&

;:

呈稍高

或高信号&图
"

'!

&

例均为各序列病灶范围显示一致

&

+

@

型'!而无
8

&

<*=:,

显示病灶范围较其它序列

略大者&表
!

'"

!!

例病灶
K;:

呈低或稍低信号!

=K7

图上病灶呈高信号&图
&

'"

0

例
8

&

<*=:,

上可

见半环状或环状高信号影&图
!

#

"

'!

&

例似脑回样生长

&图
"

'!

!!

例病灶均无出血#钙化!瘤周均无水肿表现"

&P

外科手术与术后病理

!!

例患者中
"

例行病灶扩大切除术!

6

例行单纯

病灶切除术!

&

例行病灶次全切除术"术后病理
!!

例

%!#

放射学实践
&(!)

年
)

月第
$"

卷第
)

期
!

,@BA52+C@DEADF

!

GF

H

&(!)

!

I52$"

!

J5%)



`

&轴面
8

&

;:

示病灶呈高信号"内部可见多发低信号分隔%箭&(

D

&轴面
K;:

示病灶呈稍低信号%箭&(

B

&轴

面
=K7

图示病灶呈高信号%箭&!

图
!

!

患者"女"

$!

岁"右额额上回后部
KJ>8

"

9,:

分型为单囊性%

)

@

&!

@

&轴面
8

!

;:

示病

灶呈低信号%箭&(

`

&轴面
8

&

;:

示病灶呈高信

号%箭&(

D

&矢状面
8

&

<*=:,

图像示病灶中心

呈低信号"周边呈高信号环状影%箭&(

B

&矢状

面
8

!

;:

增强扫描示病灶无强化%箭&!

图
&

!

患者"男"

!6

岁"左侧颞叶内侧面
KJ>8

"

病灶呈类圆形"边界清楚"

9,:

分型为多囊性

%

)

`

&!

@

&轴面
8

!

;:

示病灶呈低信号%箭&(

均证实为
KJ>8

"

$P

随访结果

术后随访
0

!

"!

个月!

!!

例患者均无病灶扩大或

复发"癫痫
>-

.

F2

疗效分级为
)

级
4

例!

*

级
$

例

&表
!

'"

讨
!

论

!PKJ>8

的临床特点

KJ>8

患者常在
&(

岁以前因药物难治性癫痫被

发现)

!

*

!病灶大多位于半球的大脑皮层!并可累及皮层

下白质!其中颞叶最常见!额叶次之!顶叶和枕叶相对

较少!相关文献报道其他少见部位包括小脑#脑干#侧

脑室#透明隔#尾状核等)

6?#

*

"

KJ>8

多为单发病灶!

少数文献报道有多发病灶)

4

*

"本组
!!

例中病灶位于

颞叶
4

例!额叶
!

例!顶叶
&

例!均为单发病灶!与文献

报道基本一致"

KJ>8

的起源目前仍有争议!有学者认为其可能

来源于次级生发层!另有学者认为可能来自多潜能前

体细胞)

)

*

"

KJ>8

属于
;1L

)

级的良性病变!理论

上手术完全切除后可治愈"但有文献报道
KJ>8

可

出现术后复发)

!(

*

#播散转移)

!!

*及恶变可能)

!&

*

"因此!

对于
KJ>8

术后还需密切随访"本组病例随访
0

!

"!

个月!未发现复发或残余肿瘤增大者!可能与部分病例

样本量相对较少以及随访时间较短有关"

'!#

放射学实践
&(!)

年
)

月第
$"

卷第
)

期
!

,@BA52+C@DEADF

!

GF

H

&(!)

!

I52$"

!

J5%)



强扫描示病灶无强化%箭&!

!

图
"

!

患者"女"

6

岁"左侧顶叶
KJ>8

"病灶呈不规则形"部分边界欠清"

9,:

分型为
+

@

型发育异常样!

@

&轴面
8

!

;:

示病灶呈不均匀稍低信号%箭&"内部可见不规则条状等信号影(

`

&

轴面
8

&

;:

示病灶呈不均匀高信号%箭&(

D

&轴面
8

&

<*=:,

示病灶呈混杂信号%箭&"类脑回样改变"病灶内

侧缘可见半月牙形高信号环"病灶显示的范围与
8

!

;:

+

8

&

;:

相同(

B

&矢状面
8

!

;:

增强扫描示病灶无强化

%箭&!

图
$

!

患者"女"

"#

岁"右侧颞极

KJ>8

"病灶呈椭圆形"边界清楚"

病灶长轴沿纤维束方向生长"

9,:

分型为
*

型结节状!

@

&轴面
8

!

;:

示病灶呈稍低信号%箭&(

`

&轴面

8

&

;:

示 病 灶 呈 不 均 匀 高 信 号

%箭&"中心可见小片状稍低信号影(

D

&轴面
8

&

<*=:,

示病灶呈不均

匀稍高信号%箭&(

B

&轴面
8

!

;:

增

!!

KJ>8

和神经节细胞瘤等被认为是癫痫相关性

肿瘤)

!$

*

!不论是发生于幕上皮质还是皮质下!大多以

癫痫就诊而被发现)

!

*

!部分患者可合并认知功能损

害)

!"

*

"本组
!!

例患者均以癫痫就诊行手术治疗!国

内外报道的
KJ>8

手术组病例大多以癫痫为首发症

状)

!6?!#

*

"

KJ>8

好发于年轻人!男女比例无显著差

异)

!#

*

"美国一组对
$4!

例
KJ>8

患者的统计研究发

现!

&!

岁以下患者占
0!%"&R

!男女比例分别为

66%$4R

和
""%0&R

!无显著差异)

!4

*

"本组
!!

例患者

中女
#

例!男
"

例"

&PKJ>8

的影像学表现及相关病理学特点

KJ>8

的影像学表现与其病理特点密切相关"

病理上!

KJ>8

主要由异常增生的少突胶质细胞样细

胞#成熟神经元和星形细胞组成!特征是少突胶质细胞

样细胞倾向垂直于皮质方向排列"依据细胞构成成

分#排列及分布的差异!又将其分为简单型#复杂型和

E!#

放射学实践
&(!)

年
)

月第
$"

卷第
)

期
!

,@BA52+C@DEADF

!

GF

H

&(!)

!

I52$"

!
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非特异型!并且同时可伴有皮质发育不良)

&

*

"由于

KJ>8

属于神经元
?

神经胶质细胞!因而其具有中枢神

经系统良性肿瘤的表现"通过分析本组
!!

例
KJ>8

的影像学表现!发现其具有以下特点$

#

发生部位与形

态"好发于颞叶和额叶的皮层或者累及皮层下白质!

形态可呈三角形#类圆形#椭圆形或不规则形!部分病

灶沿纤维束方向生长!基底部呈扇形或三角形朝向大

脑皮层!不同成份之间可有分隔!形成所谓的,三角征-

和,分隔征-

)

!)

*

"大多表现为边界清楚#周围水肿不明

显的团块样病灶(少部分病灶呈散在的点片状!与周围

脑组织界限不清(另有部分病灶可沿脑回生长!可涉及

多个脑回!形成类脑回样病灶!局部颅骨可有受压变

薄)

&(

*

"

$

9,:

特征"肿瘤大多在
9,:

上表现为

8

!

;:

低或稍低信号#

8

&

;:

高或稍高信号!而
8

&

<*=:,

信号可呈多样化"部分病灶与囊性病灶类似!

囊可为单囊或多囊!但是其并非真正的囊!而是黏液基

质!为特异性神经胶质元成份!质地松软#乏血供!其信

号接近于水!因此在
K;:

上呈较低信号!

=K7

上呈高

信号"肿瘤一般无强化!少数可见结节状类圆形强化!

病理上考虑为胶质结节!通常位于病灶的周边"肿瘤

周边一般无水肿!而少数与周边脑组织分界不清!但

8

&

<*=:,

上可呈半环状或环状高信号!考虑为增生

的胶 质 神 经 元)

&!

*

"

7[@VV5Yd

等)

"

*在 总 结
#4

例

KJ>8

影像学特点的基础上!根据
9,:

影像特点将

其分为三种类型$

)

型!类囊性!边界清楚!灰白质分界

清晰!

8

!

;:

呈低信号!

8

&

;:

#

8

&

<*=:,

与
8

!

;:

显

示的病灶范围相同"根据囊的多少分为单囊性&

)

@

型'和多囊性&

)

`

型'(

*

型!结节状!

8

!

;:

呈不均匀

低#中或高信号!而
8

&

;:

及
8

&

<*=:,

呈稍高信号(

+

型!发育异常样!包括皮质下的白质异常#边界不清!

灰白质界限模糊等!

8

!

;:

大部分呈等或稍低信号!与

8

&

;:

及
8

&

<*=:,

信号范围相对应的为
+

@

型(而

+

型̀在
8

!

;:

#

8

&

;:

及
8

&

<*=:,

序列中呈不均一

性!且
8

&

<*=:,

中显示的信号区域大于
8

!

;:

所显

示的信号区域"在其
#4

例病例中!

9,:

)

型
&6

例

&

)

@

型
!"

例!

)

`

型
!!

例'!

9,:

*

型
&6

例!

9,:

+

型
&4

例&

+

@

型
!0

例!

+

`

型
!&

例'"本组
!!

例患者

依照
7[@VV5Yd

等)

"

*的分类方式!

)

型类囊性
#

例!其

中
)

@

单囊性
"

例!

)

`

多囊性
$

例(

*

型结节状
&

例(

+

型发育异常样
&

例!

&

例均为各序列病灶范围显示

一致者&

+

@

型'"

%

出血与钙化"

7@/

H

5V

等)

&&

*在报

道的一组
$#

例
KJ>8

患者中!钙化
"

例&

!(%4R

'!出

血
!

例&

&%#R

'"本组中未见出血和钙化病例"

$PKJ>8

基于
9,:

分型的临床意义

KJ>8

作为癫痫相关性肿瘤!常伴发局灶性皮质

发育不良)

&$

*

!因而发展为药物难治性癫痫"外科手术

是治愈肿瘤以及控制癫痫的主要手段!但前提是必须

明确
KJ>8

的致痫范围"

7[@VV5Yd

等)

"

*通过对
#4

例患者中的
$$

例行立体脑电图检查!发现对于
)

型

KJ>8

!致痫灶主要为肿瘤本身(而一半以上的
*

型

致痫灶为肿瘤本身以及肿瘤周边区域(而基本上所有

的
+

型
KJ>8

的致痫灶超出肿瘤本身较大范围!其中

+

`

型致痫灶可在较远区域"因此术前正确诊断并进

行分型!有助于外科医师采取合适的手术方案!以达到

理想的手术治疗效果"本组
!!

例患者术后随访
0

!

"!

个月!均无病灶扩大或复发"就外科手术治疗来

看!理论上对于
9,:

)

型患者!应尽量完整切除肿瘤!

而对于
*

型及
+

型患者!应扩大切除病灶!以减少肿瘤

的残余及术后复发的概率!同时降低患者术后癫痫的

发作率"但在实际切除过程中!当肿瘤涉及重要的功

能区或边界不清时!难以达到预期的切除范围(若肿瘤

位置深在!即使是
9,:

)

型病灶!也有行扩大切除的

可能"

"PKJ>8

的鉴别诊断

KJ>8

需与颅内常见的肿瘤如低级别星形细胞

瘤#神经节细胞胶质瘤等相鉴别"低级别星形细胞瘤

好发于深部白质!在
9,:

上边界信号相对均匀!瘤内

一般无囊变及分隔"神经节细胞胶质瘤多位于皮层

下!钙化常见!虽然多呈囊实性!但实性部分一般较大!

9,:

增强扫描强化明显"另外!

KJ>8

还需与一些少

见的癫痫相关性肿瘤相鉴别!如多形性黄色星形细胞

瘤#血管中心性胶质瘤和毛细胞星形细胞瘤!它们虽然

在
9,:

平扫时与
KJ>8

类似!多呈囊实性表现!但

9,:

增强扫描其囊壁和实性结节往往强化较明显!可

作为鉴别点"

综上所述!

KJ>8

好发于儿童和年轻人!多以癫

痫症状被发现!颞叶多见"

KJ>8

的
9,:

表现具有

一定的特征性!其影像分型有助于术前制定手术切除

方案!从而提高手术疗效#控制癫痫发作"
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