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请您诊断病例
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答案'鞍区中枢神经系统胚胎性肿瘤

耿立娜"董晨风"袁涛"全冠民
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病例资料
!

患者!男!

,

岁#

!

个月前无明显诱因

出现头痛!夜间加重!日间略有缓解#精神"饮食及睡

眠差!体重无明显减轻#查体'神清语利!对光反射灵

敏!颈软无抵抗!四肢肌张力及肌力正常!膝腱反射正

常#实验室检查'白细胞
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%!血清促黄体生成素
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!降低$正常值
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%#脑脊

液生 化 检 查'蛋 白
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$正 常 值
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%!葡萄糖
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$正常值
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%!氯
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$正常值
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%#其他常规实验室检查阴性#胸片

无异常#

)*

平扫$图
!

!

#

%'鞍上见一类圆形稍高密度肿

物!大小
"?39/b"?&9/b#?J9/

!边缘清楚!可见分

叶!肿物密度均匀!填塞鞍上池大部!邻近的左基底节

散在钙化斑#

A4N

'上述鞍区肿物以实性为主!呈
*

!

低信号及
*

#

与
ẀQN4

略高信号&肿瘤内见多发小点

状囊性区域!呈
*

#

高信号及
ẀQN4

等信号&肿物周

围见斑片状
*

!

低
*

#

高
ẀQN4

高信号环绕&邻近双

侧额颞叶及丘脑"中脑呈受压改变!视交叉及三脑室受

压上移$图
+

!

3

%#

A4

增强扫描!肿物呈明显及欠均

匀强化!内见条索状强化及少量不规则不强化区!肿物

边缘见包膜样强化$图
G

!

J

%#

手术及病理'肿物位于鞍内及鞍上!大小约
+9/b

"9/b"9/

!边界清楚!包膜完整!与基底动脉粘连紧

密!向三脑室顶生长&肿物呈囊实性!囊内容物为清亮

黄绿色囊液&肿物内见斑片状钙化#镜下示肿瘤细胞

密集"分化差!呈流水状和栅栏状排列!核圆形"规则!

核浆比例增大!瘤内部分见纤维化$图
$

%#免疫组织

化学染色$图
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%#病理诊断'$鞍区占位%胚胎性肿瘤!非

特殊类型$

<TL

%!

HXTN>

级$既往称原始神经外胚

层肿瘤%#

讨论
!

中枢神经系统$

)<L

%胚胎性肿瘤
<TL

$

)<L;/\8

M

6D02:C/6C8

!

D6:6:F;8[1Z;Z

O

;91Y1;5

%是

指除髓母细胞瘤之外的
)<L

胚胎性肿瘤中缺乏分子

诊断相关基因的一类肿瘤(

!

)

!是
#&!G

年
HXT)<L

肿瘤分类新提出的中枢神经系统肿瘤名称!废弃并包

括
#&&,

版分类中
)<L

分类中的原始神经外胚层肿瘤

$

O
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%#该肿瘤

!$,+

年
X08:

与
-082;

(

#

)首次报道!称为
7<-*

!属于

来自神经嵴的未分化"高度恶性小圆细胞性肿瘤!具备

向神经元"神经胶质和间叶多向分化潜能&

S;FD;8

(

+

)

根据肿瘤部位分为中枢性
7<-*

和外周性
7<-*

!中

枢性者较少见!且多发生于幕下!原发于鞍区更加罕

见#国内外
!&

年共检索到
+

例鞍区
7<-*

报道!其

中国内
#

例!国外
!

例(

"
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#本病多见于儿童及青少年!

男性稍多#鞍区胚胎性肿瘤
<TL

临床表现无特异

性!主要为肿瘤压迫下丘脑等结构所致症状!可能继发

视力及垂体功能异常!而少数以全身症状发病#本病

呈侵袭性生长!如本例累及周围脑实质引起水肿!并可

沿脑脊液途径广泛播散!预后极差&目前以手术切除为

主!辅以放化疗#

中枢神经系统胚胎性肿瘤
<TL

的病理学表现具

有一定特征性!且与影像学表现密切相关!其诊断需要

病理确诊#镜下通常表现为细胞密集区及异形细

胞(

3

)

!肿瘤细胞小而深染!排列紧密!胞核呈圆形或短

梭形!核浆比大!胞质少!核分裂象多见(
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)

!特征性排列

为
X6/;8.H81

(

F:

假菊团!瘤内可见出血"坏死和囊

变#但常规
X-

染色难以与其他小圆细胞肿瘤鉴别!

免疫组织化学染色有助于确诊!常用标志物包括
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敏感性强

但特异性差!常作为筛选指标&
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和
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敏感且特

异性强!常作为诊断指标#本例患者免疫组化
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%!符合中枢神经系统胚胎性

肿瘤!

<TL

病#

鞍上中枢神经系统$

)<L

%胚胎性肿瘤
<TL

罕见!

影像学表现与其他部位者有一定差异#文献报道颅内

中枢神经系统胚胎性肿瘤
<TL

的
)*

及
A4N

常呈混
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放射学实践
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年
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月第
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期
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条状强化及少量不强化区!

!

图
,

!

冠状面增强
*

!

HN

示两侧颞叶内侧%箭&及下丘脑受压移位!

!

图
J

!

矢

状面增强
*

!

HN

示视交叉%箭&及三脑室受压上移!

!

图
$

!

镜下见肿瘤细胞密集"多层栅栏样排列"核大而

圆%
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图
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免疫组织化学染色
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图
!
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)*

平扫示鞍上池椭圆形稍高密度

肿块%箭&!

!

图
#

!

)*

平扫示左侧基底

节散在钙化斑%箭&!

!

图
+

!

横轴面

*

!

HN

示肿块呈低信号%箭&!

!

图
"

!

横

轴面
*

#

HN

示肿块稍高信号%箭&"内见多

发点状及小条状高信号"肿块邻近脑实质

片状高信号!

!

图
3

!

横轴面
ẀQN4

示

肿块呈稍高信号%箭&!

!

图
G

!

横轴面

*

!

HN

增强示肿块呈明显强化%箭&"内部

杂密度或信号肿块!多分布于额"颞叶!少数见于枕叶!

呈类圆形或分叶状!边缘清楚!伴或仅有轻度瘤周水

肿!部分可见血管流空影"代表血供丰富!瘤内钙化少

见$

#

!&R

%

(

J

)

&肿瘤实性部分常呈等密度或稍高密度!

增强扫描均匀或不均匀中度到显著强化&

A4N

上实性

部分多呈
*

!

等或稍低信号"

*

#

等或稍高信号!

SHN

呈等高或高信号&

)*

与
A4N

增强扫描!实性部分为

均匀或不均匀中重度强化&肿瘤常见不同程度囊变!囊

变区常较大!且多位于周边部分(

$

)

#国内的
#

篇鞍区

7<-*

文献中!

!

例为蝶鞍区混杂信号!以
*

!

等信号!

*

#

等信号为主!周围水肿范围不大!增强扫描病变未

见强化(

!&

)

&另
!

例为鞍内及鞍上*雪人+样实质为主型

肿块!

A4N

平扫呈
*!

等"稍低信号!

*

#

等"稍高混杂

信号!增强扫描病变呈*花瓣状+均匀明显强化(

G

)

#本

例位于鞍上!边界清楚!未侵及脑室系统!

)*

呈稍高

密度!

A4N

呈
*

!

稍低
*

#

稍高信号!囊变较小!增强扫

描呈不均匀及明显强化!内见条状更高程度强化!本例

还可见左侧基底节散在钙化斑!文献中未见报道!推测

与肿瘤压迫脑实质及其血管!造成局部代谢异常所致!

也可能为肿瘤浸润的早期表现!尚有待进一步随访及

更多病例研究证实#

本例鞍上中枢神经系统胚胎性肿瘤
<TL

需与儿

童鞍区其他鉴别'

#

颅咽管瘤'多见于
!&

!

!"

岁儿童!

J&R

为囊性!且
J3R

以上瘤体和囊壁有钙化!

A4N

因

囊液成分不同而表现为不同信号!

*

!

可表现为低,等,

高信号!

*

#

多为不均匀的高信号!增强肿瘤实性部分
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放射学实践
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及囊壁明显不均匀增强#

$

生殖细胞瘤'多发生于

!&

!

#3

岁儿童及青少年!可沿下丘脑
.

神经垂体轴生

长!可出现中枢性尿崩及视力异常!肿物呈
*

!

等或低

信号"

*

#

稍高信号!增强扫描明显强化!如出现多发微

小囊变"出血则形成*胡椒盐征+!一般无钙化!周围水

肿较轻#

%

下丘脑错构瘤'非真性肿瘤!多见于儿童及

婴幼儿!多起自灰结节和乳头体!向后下方脚间池生

长!有时可突入三脑室底部!临床表现为性早熟"痴笑

样癫痫及其他行为异常!

A4N

表现为中线灰结节"乳

头体处肿块!边界清!信号均匀!呈
*

!

等信号"

*

#

等或

稍高信号!增强扫描无强化#

&

鞍区毛细胞星形细胞

瘤'多起源于视交叉"下丘脑"第三脑室底部!儿童及青

少年多见!发病高峰在
!&

岁之前!临床表现为早期视

力下降"视野缺损!沿视路蔓延!

A4N

表现为
*

!

等或

低信号"

*

#

不均匀高信号!可有囊变!增强扫描明显强

化#

-

畸胎瘤'颅内较少见!以小儿和青少年多见

$

,&R

%!男性多于女性!按大体结构分为囊性畸胎瘤和

实性畸胎瘤#

)*

及
A4N

由于肿瘤内部含有钙化"囊

变"脂肪及出血成分而密度混杂!增强扫描肿瘤囊性部

分不强化!实质部分可轻度强化或不强化!若肿瘤以实

性为主!且强化很显著时则应考虑恶性畸胎瘤#

总之!鞍区中枢神经系统胚胎性肿瘤
<TL

罕见!

当儿童病例显示鞍上边界清楚的实性为主肿块!内伴

出血"囊变或血管流空影!

)*

或
A4N

密度及信号近

似脑实质!增强扫描呈不均匀中重度强化!鉴别诊断时

应考虑本病可能#
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