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  【摘要】 目的  探讨几种罕少见的脑胚胎性肿瘤的临床病理特征及影像表现。方法  回顾性

分析 10 例罕少见的经手术病理证实为脑胚胎性肿瘤患者的临床病理特征及 MRI、CT 表现。结果

10 例中 ,幕上原始神经外胚层肿瘤 6 例 , 室管膜母细胞瘤 2 例 ,髓上皮瘤 1 例 ,非典型性畸胎样或横纹

肌样瘤 1 例, 其中 , 4 例为婴幼儿和儿童。各肿瘤的病理组织学表现具有一定特征性 , 是确诊的依据。

肿瘤均位于幕上 ,体积较大 ,形态多不规则 ,呈分叶状 ,信号、密度不均匀 ,坏死囊变多见;肿瘤实质 CT

平扫多呈稍高密度 , MRI 表现为 T2 WI 呈等或较高信号 , T1 WI 呈较低信号 ,增强扫描显著强化。结论

罕少见脑胚胎性肿瘤患者的 MRI、CT 表现无明显特异性 , 结合临床及病理组织学特征对其进行全面

认识了解十分必要。
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【Abstra ct】 Objective To investigate the clinicopathologic features and imaging findings of several

kinds of rare and uncommon brain embryonal tumours. Methods  MRI or CT appearance and

clinicopathologic features in 10 cases of histopathology confirmed brain embryonal tumours were
retrospectively analyzed. Results  Among 10 cases , there were supratentorial primitive neuroectodermal

tumour ( sPNET) in 6, ependymoblastoma in 2, medulloepithelioma and atypical teratoid / rhabdoid tumour

( AT / RT) in 1 respectively. Patients in 4 cases were infancy and childhood. There was characteristic of the
clinicopathologic features of tumors that were the evidence of accurate diagnosis. All lesions were located in

the supratentorial region. The tumors were large, usually lobulated in shape irregularly and showed

heterogeneous density or signal intensity with some cystic and necrotic areas. The tumors parenchyma
appeared slightly high density on CT imaging, iso- or high signal on T2 WI and slight low signal on T1 WI with

intense enhancement after contrast injection. Conclusion MRI or CT findings of rare and uncommon brain

embryonal tumours were not characteristic, it was very essential to know the tumors combined with the
clinical and pathologic features.

【Key wor ds】 Neoplams, germ cell and embryonal;  Magnetic resonance imaging;  Tomography,

X-ray computed;  Pathology, clinical

  脑胚胎性肿瘤属于神经上皮组织肿瘤的一种,

在世界卫生组织 ( WHO) ( 2000) 神经系统肿瘤的分

类中, 其主要包括了以下几种肿瘤类型:髓上皮瘤、

室管膜母细胞瘤、髓母细胞瘤、幕上原始神经外胚层

肿瘤( supratentorial primitive neuroectodermal tumour,

sPNET) 和非典型性畸胎样或横纹肌样瘤 ( atypical

teratoid or rhabdoid tumour, AT/ RT)
[ 1]
。除髓母细

胞瘤外, 其他 4 类肿瘤在临床上均非常少见,甚至罕

见。笔者回顾性分析 10 例经手术病理证实的罕少

见脑胚胎性肿瘤的临床、病理及影像表现特点,旨在

增加对几种罕少见肿瘤的认识, 以提高诊断能力。

资料与方法

一、一般资料

搜集 2003 年至 2006 年南方医科大学附属南方

医院经病理确诊的 10 例罕少见脑胚胎性肿瘤患者,

其中, sPNET 6 例, 室管膜母细胞瘤 2 例, 髓上皮瘤

1 例, AT/ RT 1 例。10 例中, 男 6 例, 女 4 例, 年龄

5 个月至 34 岁,平均 18 岁, 其中, 10 岁以下的婴幼

·474· 中华放射学杂志 2008 年 5 月第 42 卷第 5 期  Chin J R adiol, May 2008 , Vol. 42, No. 5



儿和儿童有 4 例。临床表现主要有缓慢进行性的颅

内压增高表现( 如头痛、恶心、呕吐等 ) , 另有肢体无

力、视物模糊等表现,病程数周至数年不等。所有病

例均在影像检查后行肿瘤切除手术, 病理组织经常

规苏木精-伊红( HE) 染色和免疫组织化学 ( 简称免

疫组化) 检测证实。

二、检查方法

9 例行 MR 平扫及增强扫描, 采用 Siemens

Magnetom Vision Plus 1. 5 T 超导型 MR 扫描仪,常规

行 SE T1 WI: TR 500 ms, TE 12 ms; 快速自旋回波

( FSE) T2 WI: TR 5000 ms, TE 120 ms;液体衰减反转

恢复 ( FLAIR) 序列扫描: TR 9000 ms, TE 110 ms。

层厚 5 ～10 mm, 矩阵 256× 256。增强扫描对比剂

为钆喷替酸葡甲胺( Gd-DTPA) , 剂量 0. 1 mmol / kg,

经肘静脉快速注入后行横断面、矢状面和冠状面 SE

T1 WI, 扫描参数同平扫。4 例 行 CT 平扫, 采用

Siemens Somatom Plus 4 和 GE Lightspeed 16 层螺旋

CT 仪,层厚及层间距均为10 mm。

三、分析方法

在病理组织学的基础上, 结合临床 ( 患者发病

年龄) , 观察分析每例的 MRI 和( 或) CT 表现, 以明

确肿瘤的具体定位、密度、信号表现及血供特征等。

结 果

一、sPNET

1. 病理表现: 共 6 例, 年龄 2 ～34 岁, 平均

17 岁。HE 染色示瘤细胞排列紧密, 细胞核大, 深

染, 呈圆形或卵圆形,胞质少, 核分裂象可见,部分瘤

细胞形成菊形团样结构 ( 图 1) ;免疫组化示瘤细胞

胶质纤维酸性蛋白 ( GFAP) 、神经元特异性烯醇化

酶( NSE) 、突触素 ( Syn) 、人嗜铬蛋白 A( CgA) 和神

经微丝蛋白 ( NF) 均为阳性 ( + ) , 病理诊断均为

sPNET。

2 .影像表现: ( 1 ) 肿瘤部位: 3 例分别位于脑室

内、松果体区和硬膜下, 其余 3 例均位于脑内 ( 额

叶、颞叶及顶枕叶 ) 。( 2 ) 大小形态: 1 例松果体区

sPNET为直径约 1. 5 cm的圆形肿物;其余 5 例体积

均较大, 最大径为 4. 5 ～12. 0 cm,平均 7. 8 cm, 形态

多不规则, 3 例呈分叶状。 ( 3) MRI 及 CT特征: 5 例

行 MR 检查, 2 例行 CT 平扫。肿瘤边界清楚, 内部

信号多不均匀, T2 WI 以较高信号为主, T1 WI 以等或

稍低信号为主。4 例伴有明显的囊变坏死区, FLAIR

序列上仍呈均匀较高信号; 3 例并有不同程度的瘤

内出血, 在 T1 WI 上呈高信号( 图 2 ) , CT平扫呈较高

密度。肿瘤实性部分在 CT 上呈等或稍高密度

( 图 3) 。MR增强扫描, 除 1 例仅有轻中度强化外,

其余 4 例肿瘤实性部分均显著不均匀强化; 1 例囊

壁明显强化, 且薄而均匀,肿瘤呈类似大囊结节表现

( 图 4) 。体积较大病变有明显的占位效应 ( 图 5 ) ,

但仅 1 例瘤周有轻度水肿。

二、室管膜母细胞瘤

1 .病理表现:共 2 例, 男女各 1 例, 年龄分别为

22 和 29 岁。HE 染色示肿物内大细胞和小细胞混

合存在, 侵袭性生长,细胞排列密集, 核深染,可呈乳

头状结构和菊形团样结构, 核分裂象可见,间质富含

血管, 局部可见钙化砂粒体形成;免疫组化示 GFAP

和 NSE 为阳性( + ) , Syn可疑阳性, CgA为阴性。

2 .影像表现: 2 例均行 MR 和 CT 扫描。1 例表

现为双侧侧脑室室管膜及室管膜下脑实质的弥漫性

病变 ( 图 6 , 7) , 形态不规则, 有一定占位效应, 边界

较模糊, 瘤周水肿非常明显, 一侧脑室扩大积水。

CT 平扫上肿瘤呈不均匀稍高密度, MR T2 WI 上呈

等高混杂信号, T1 WI 呈等低信号, FLAIR 序列呈高

信号, 增强扫描肿瘤呈显著不均匀强化,瘤内可见多

发无明显强化的小坏死区。另 1 例表现为侧脑室内

占位( 图 8, 9) , 肿瘤体积较大, CT 平扫呈全瘤性钙

化表现, 密度不均匀; MRI 示肿瘤信号较均匀, T2 WI

呈等信号, T1 WI 呈等或稍高信号, 增强扫描显著强

化, 瘤内可见丰富的小血管影。一侧脑室扩大积水,

邻近的脑组织内无水肿形成。

三、髓上皮瘤

1 .病理表现:共 1 例, 男, 5 个月。病理示肿瘤

细胞增生排列呈管状, 瘤细胞呈立方形, 复层排列,

细胞核呈杆状或卵圆, 深染, 基底膜较完整, 核分裂

象多见, 瘤细胞间可见淋巴细胞浸润。

2 . MRI 表现: 肿瘤位于左侧侧脑室内, 体积巨

大, 最大径为 9. 2 cm, 形态不规则, 信号不均匀, 可

见囊变坏死区;肿瘤在 T2 WI 呈等高混杂信号, T1 WI

呈等低信号, 增强扫描实性部分显著强化 ( 图 10 ) 。

左侧侧脑室明显扩张, 周围脑组织受压,轻度水肿。

四、AT/ RT

1 .病理表现:共 1 例, 男, 24 岁。病理示瘤组织

呈片状和梁状分布, 并呈黏液样变性和大片状坏死

( 图 11 ) ,瘤细胞胞质红染或见粉红色颗粒, 部分瘤

细胞似浆样细胞。免疫组化示 S100 蛋白、肌动蛋白

( Actin) 和白细胞共同抗原( LCA) 均为阴性, 结蛋白

( Des) 、波形蛋白 ( Vim ) 、GFAP 和上皮膜抗原

( EMA) 均为阳性。
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图 1  幕上原始神经外胚层肿瘤 ( sPNET) 。病理示瘤细胞排列紧密 , 细胞核大 , 深染 ,胞质少 ,核分裂象可见 ,部分瘤细胞形成菊形团样结构

( HE × 200)  图 2  侧脑室 sPNET。MR T1 WI示瘤内出血灶呈高信号  图 3, 4 左额叶 sPNET。CT示肿瘤坏死囊变明显 , 实性部分呈

等或稍高密度 ( 图 3 )。MR 增强扫描示肿瘤实质明显强化 , 呈类似大囊结节样表现 (图 4)  图 5  双侧顶枕叶 sP NET。肿瘤体积巨大 , MR

T2 WI 示信号混杂 ,无明显瘤周水肿  图 6, 7 室管膜母细胞瘤。CT平扫示双侧侧脑室室管膜增厚毛糙 ,室管膜下肿瘤呈不均匀稍高密度 ,

瘤周水肿明显 ( 图 6 )。MR 增强扫描肿瘤显著不均匀强化 , 边界较清楚 ( 图 7)  图 8 , 9 室管膜母细胞瘤。CT 平扫示侧脑室内占位 , 呈全

瘤性钙化 (图 8) 。MR 增强扫描肿瘤显著强化 ,瘤内可见丰富的小血管影 (图 9)  图 10 侧脑室髓上皮瘤。MR 示肿瘤位于左侧侧脑室内 ,

体积巨大 , 增强扫描显著强化 , 可见囊变坏死区 ,脑室明显扩大  图 11 非典型性畸胎样或横纹肌样瘤 ( AT/ RT) 。病理示瘤组织呈梁状分

布 , 并呈黏液样变性和大片状坏死 ( HE × 400)  图 12 右侧颞枕叶 AT /RT。MR 示肿瘤破坏邻近颅骨 , 增强扫描显著不均匀强化 , 周边

呈花环状或分叶状

  2 .影像表现: MRI 示肿瘤位于右侧颞枕叶,大小

约 5. 0 cm× 5. 5 cm, 并破坏邻近颅骨生长至皮下,

瘤周可见大面积水肿;肿瘤信号混杂, T2 WI 以等高

信号为主, T1 WI 呈较低信号, 内部可见不规则坏死

区。增强扫描显著不均匀强化, 周边强化更为明显,

呈花环状或分叶状( 图 12 ) 。

讨 论

一、脑胚胎性肿瘤的分类与病理特征

WHO脑肿瘤分类中的胚胎性肿瘤,也有人称之

为胚胎性( 原始) 神经上皮肿瘤。WHO( 1993) 将其

分为 4 个肿瘤类型, 神经母细胞瘤、室管膜母细胞瘤

和髓上皮瘤都与原始神经外胚层肿瘤 ( PNET) 区别

了开来。其中, 节细胞神经母细胞瘤属于神经母细

胞瘤的变型, 髓母细胞瘤被包括在 PNET 中。WHO

( 2000 ) 分类的胚胎性肿瘤中, 将髓母细胞瘤与

sPNET并列,又将神经母细胞瘤及节细胞神经母细

胞瘤归属于 sPNET;另外还新增加了 AT/ RT
[ 1 -2 ]

, 这

5 类胚胎性肿瘤均定为 WHO Ⅳ级 ( 高度恶性 ) 。

2007年 7 月公布的最新“第 4 版 WHO( 2007 ) 中枢

神经系统肿瘤分类”
[ 3 ]
中, 又对胚胎性肿瘤进行了

调整, 包括髓母细胞瘤、中枢神经系统原始神经外胚

层肿瘤和 AT/ RT 3 种类型, 髓上皮瘤和室管膜母细

胞瘤, 还有中枢神经系统神经母细胞瘤、中枢神经系
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统节细胞神经母细胞瘤分别为中枢神经系统原始神

经外胚层肿瘤的 4 种亚型。由于本文是回顾性分

析, 所搜集病例的病理诊断参照的是 WHO ( 2000)

标准, 故而笔者在此仍继续沿用之前的分类方法。

神经上皮来源的胚胎性肿瘤内经常见到未分化

的胞体小而胞核大的肿瘤细胞, 所以通常称为“母

细胞瘤”
[ 2 ]
。这种肿瘤细胞常排列成菊形团, 具有

多向分化的能力;免疫组化可以证实向神经细胞、星

形细胞、室管膜细胞、横纹肌细胞等不同细胞系列的

分化, 因此,发生在中枢神经系统不同部位的胚胎性

肿瘤具有一定组织病理学和临床特征。sPNET是一

组向神经母细胞分化的小细胞肿瘤, 由瘤细胞围成

的纤维心菊形团是一个特征性的结构。室管膜母细

胞瘤是一种具有室管膜母细胞菊形团 ( 管心菊形

团) 的小细胞胚胎性肿瘤。髓上皮瘤是由类似胚胎

神经管的上皮细胞构成的。AT/ RT 具有特征性的

横纹肌样细胞, 伴有不同程度的原始神经外胚叶、上

皮和间质分化, 免疫组化染色对确诊 AT/ RT 十分

重要
[ 2 , 4]
。

二、脑胚胎性肿瘤的临床特点

由于胚胎性肿瘤是由胚胎神经上皮细胞衍化而

来, 因此主要见于儿童, 发生于成年人者较为少见。

但本组 10 例中, 仅 4 例为儿童。患者的临床表现无

特异性, 主要与肿瘤的占位效应、累及的部位和并发

症有关。肿瘤恶性程度高, 易发生播散或转移,预后

不良。治疗措施主要有手术切除、放疗和化疗。

三、脑胚胎性肿瘤的影像表现

1. sPENT: ( 1 ) 肿瘤体积大, 多位于幕上脑实质

内, 无明显好发部位, 大部分位于中线附近, 形态可

较不规则, 边界多清楚, 无瘤周水肿或水肿较轻。

( 2 )肿瘤密度、信号多不均匀, 可合并坏死囊变和出

血。囊变较明显的肿瘤多位于皮层下;瘤内出血灶

在 T1 WI 呈高信号, CT 扫描呈较高密度。( 3 ) 肿瘤

实性部分在 T2 WI 上以等或较高信号为主, T1 WI 上

以等或稍低信号为主, CT扫描呈稍高密度。这具有

一定的特征性, 可能与 sPENT 肿瘤细胞排列密集且

胞核大有关。( 4) MR 增强扫描可呈大囊结节样或

印戒样表现, 肿瘤实性部分血供非常丰富, 显著强

化, 坏死囊变区无明显强化
[ 5]
。

2. 室管膜母细胞瘤:按照本组所搜集 2 例的不

同影像表现, 笔者将其分为 2 型: ( 1) 室管膜型:肿

瘤范围广泛, 可沿双侧侧脑室室管膜弥漫生长,导致

室管膜增厚、毛糙;并累及部分室管膜下的脑实质,

形成的肿块有一定占位效应, 形态不规则,边界较模

糊, 瘤周水肿明显;脑室有不同程度的扩大。肿瘤实

质在 CT平扫上呈不均匀稍高密度, 在 MR T2 WI 上

呈等高混杂信号, T1 WI 呈等低信号, 增强扫描显著

不均匀强化, 肿瘤边界变清晰,瘤内可见多发无明显

强化的小坏死区。 ( 2 ) 脑室内型:肿瘤主要局限在

侧脑室内, 以占位性肿块形式生长, 体积较大;脑室

有不同程度的扩大, 邻近脑组织可无明显水肿。

MRI 示肿瘤信号可较均匀, T2 WI 呈等信号, T1 WI 呈

等或稍低信号, 增强扫描显著强化,瘤内可见丰富的

小血管影。CT 示瘤内可见钙化。

3. 髓上皮瘤: 本例肿瘤位于侧脑室内, 体积巨

大, 形态不规则,边界清楚, 边缘呈分叶状;侧脑室明

显扩大, 周围脑组织受压并轻度水肿。MRI 表现为

混杂信号, 内部可见大小不等囊变坏死区, T2 WI 呈

等高信号, T1 WI 呈等低信号, 增强扫描肿瘤实质显

著强化。笔者复习了 4 例国外个案报道文献
[ 6 -9 ]

, 肿

瘤分别位于侧脑室、额顶叶深部白质、小脑半球、蝶

鞍和鞍上, 其中, 额顶叶的病变表现为大的囊性肿

物, 侧脑室内肿瘤的表现与本例类似。

4. AT/ RT:本例肿瘤位于右侧颞枕叶,占位效应

及瘤周水肿明显, 并破坏邻近颅骨生长至皮下; MRI

示肿瘤实质 T2 WI 呈等高信号, T1 WI 呈较低信号,

增强扫描显著强化, 周边强化更为明显,呈花环状或

分叶状, 内部可见不规则坏死区。本例表现与文献

所述相符
[ 10 ]
。据统计, 28% 的肿瘤位于大脑半球,

绝大部分位于小脑, 在小于 3 岁的婴幼儿中,位于小

脑者的比例高达 73%
[ 11 ]
。

总之, 对于发生在婴幼儿和儿童幕上的体积巨

大的肿瘤, 且形态较不规则, CT 示肿瘤实质密度较

高, MRI 表现为混杂信号, 增强扫描显著强化, 瘤内

囊变坏死多见时, 应当考虑到胚胎性肿瘤的诊断,但

仍需与脉络丛乳头状瘤和生殖细胞瘤等相鉴别。当

发病年龄较大时, 术前确诊存在较大困难,主要注意

与多形性胶质母细胞瘤、室管膜瘤等相鉴别。该病

临床表现一般无特异性, 确诊要依靠病理组织学

检查。
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未闭脐尿管内结石一例

黄参南 朱苗进 蔡瑜 陆祎 王秀铃 周磐石

  患者  男 , 26 岁。自 幼 起 无明 显 诱 因出 现 脐 部间 歇 性

渗液 26 年 , 服 用 抗 生 素 治 疗 后 症 状 好 转 , 此 次 因 发 现 脐 部

间歇性渗液与膀胱充盈或下蹲运动时关联并伴有尿频、尿急、尿痛

就诊。

B 超示 :膀胱充盈状态下于膀胱顶上方见一管道样回声 , 长约

80 mm, 宽约 20 mm, 与膀胱相通 , 相通口约 6 mm,管道向上行与脐相

通。管道样回声内见一强回声团 ,直径 17 mm, 伴声影。膀胱充盈适

中 ,膀胱壁光整 , 膀胱内液性暗区透声良好 , 诊断为脐尿管未闭并结

石形成。盆腔 CT扫描 : 横断面示膀胱顶上方腹直肌后缘正中部腹

腔内见直径约 1. 2 cm 类圆形管腔状团块影 , 未见点状钙化 ( 图 1 ) 。

管腔内壁欠光整 , 密度均匀 , CT值为 44 HU, 增强后有强化 , CT值为

69 HU。向下 2 cm 处见类圆形管腔内一直径约 2 cm 高密度结石影 ,

CT值为 582 HU( 图 2) 。膀胱充盈佳 , 膀胱底部和两侧壁光整 , 无异

常增厚。矢状面重组示 : 自膀胱顶部至脐部可见一与膀胱相连通的

管腔 , 管腔中段腔内见一高密度结石 ( 图 3) , 膀胱前间隙及前腹壁肌

清楚。精囊及前列腺无异常。后腹膜未见增大淋巴结。CT 诊断为

先天性脐尿管未闭伴脐尿管内结石。手术所见 : 膀胱顶壁明显增粗 ,

脐尿管向上至脐孔处 , 于膀胱顶部至脐部切除脐尿管。术后病理诊

断 :符合脐尿管改变。

说明 : 脐尿管为胚胎期尿囊管的残余 , 自膀胱顶端伸至脐部 , 分

为脐段、中段和膀胱内段 , 在发育过程中纤维化而闭塞形成中脐韧

带。如脐尿管保持通畅或不完全闭塞 , 即可产生一系列病变。本例

在 CT上表现为典型病变部位的脐尿管病变 , 尤其在矢状面重组图

像上定位更明确 , 根据病变特征性部位和病变周围改变可作出正确

诊断。由于未闭的脐尿管与膀胱相通 ,脐尿管内充盈尿液 , 脐尿管内

结石的形成机理与泌尿系统结石形成机理相同 , 但嵌顿在脐尿管内

的结石罕见。当未闭脐尿管有炎症感染时 , 脐尿管可表现为增粗 ,管

壁可显示不光整 , 境界不清 , 应与脐尿管癌鉴别。脐尿管癌的软组织

肿块也可出现囊变 , 可合并钙化 , 鉴别会有难度 , 应注重病变周围表

现 ,一般前者膀胱前间隙清楚 ,后者常累及膀胱顶或弥漫侵及壁内部

分 ,漫延在膀胱前间隙直到前腹壁或脐 , 临床上常有无痛性血尿。最

终确诊仍需病理结果。
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