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图 1 ～4 MRI 示双额囊实性不规则形肿块 , T1 WI、T2 WI 呈明显混杂信号 ,大囊偏前显示液 -液平 (图 1, 2 ) ,为亚急性期出血。实性部分偏后

信号于梯度回波为团状低信号表现 (图 3) , 考虑钙化。脂肪抑制序列未见脂肪成分 ( 图 4 )  图 5  MR 增强检查显示病灶轻中度极不规则

强化 ,囊壁显示轻度环状强化  图 6 MR S显示 N-乙酰天冬氨酸 ( NAA) 减低明显 , 病变实性部分胆碱 ( Cho) 升高、肌酸 ( Cr) 降低 , 病变内乳

酸 ( Lac) 峰明显倒置 ,实性部分 Cho /NAA明显升高 ,但因肿瘤内含有出血等物质干扰 MRS 谱线欠平稳  图 7 组织图像复杂 , 部分区域为

肿瘤性腺上皮 , 中间为间质区伴小细胞胚胎成分 ( HE × 100)  图 8 横纹肌细胞中等大小 , 圆或卵圆形 , 核偏位 , 细胞质含有不太明显的

粉染致密包涵体样物 , 瘤细胞边界清楚 ( HE  × 200)

颅内非典型性畸胎样-横纹肌样瘤一例
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  患儿  男 , 7 个月。因呕吐 10 d 入院 , 呕吐物为胃内容

物 ,呈间断性发作 ,伴烦躁不安。无抽搐、意识障碍及肢体活

动障碍。

MRI 表现:平扫见额部囊实性不规则形肿块 , 与脑实质

界线清楚 , 病灶巨大 , 约占大脑半球的 1 /3。T1 WI、T2 WI 呈

混杂信号 ,囊性部分偏前显示液-液平( 图 1, 2 ) , 为亚急性期

出血表现。实性部分偏后信号于梯度回波为团状低信号表

现( 图 3) ,考虑钙化。病灶压迫双侧脑室前角使之闭塞 , 占

位征象明显。病灶周围水肿轻。脂肪抑制序列未见脂肪成

分( 图 4) 。侧脑室显示扩大。钆喷替酸葡甲胺( Gd-DTPA)

增强显示病灶偏实性部分轻中度不规则强化( 图 5 ) , 病灶约

6. 4 cm× 6. 8 cm× 9. 2 cm,囊壁轻度环状强化。部分层面柔

脑膜轻度异常增强。MR 波谱成像( MRS, 图 6) 显示 N-乙酰

天冬氨酸( NAA) 减低明显 ,胆碱( Cho) 明显升高 , 肌酸( Cr)

降低 , 可见倒置明显乳酸峰。MRI初步诊断:畸胎瘤。

手术及病理所见:肿瘤位于纵裂处 , 色灰黄 ,分离肿瘤与

正常皮层 ,大部切除肿瘤 ,放出囊液。镜下见组织成分复杂 ,

部分区域为肿瘤性腺上皮 , 中间为间质区伴小细胞胚胎成分

( 图 7) 。横纹肌细胞中等大小 ,圆或卵圆形 , 核偏位 , 细胞质

含有不太明显的粉染致密包涵体样物 , 瘤细胞边界清楚

( 图 8) 。术后病理诊断: 非典型畸胎样-横纹肌样瘤[ 世界卫

生组织( WHO) 分级 Ⅳ级]。免疫组织化学染色: 胎盘碱性

磷酸酶( PLAP)、绒毛膜促性腺激素 ( HCG) 、横纹肌肉瘤标

志物( MyoD1)阴性 , S-100 蛋白、胶质纤维酸性蛋白( GFAP) 、

上皮膜抗原( EMA) 阳性, 突触素( Syn)散在阳性 , 波形蛋白

( Vim) 部分阳性 , Ki-67 蛋白阳性表达指数 35%。

讨论  非典型性畸胎样-横纹肌样肿瘤属于神经上皮组

织起源肿瘤中的胚胎性肿瘤之一。国内分别报道 4 例中枢

神经系统横纹肌样瘤
[ 1-4]
及 1 例非典型性畸胎样-横纹肌样

瘤
[ 5]
。本病罕见 ,高度恶性 ,好发在婴幼儿及儿童中

[ 6]
。生
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物学行为显示极具侵袭性特点 , 预后极差。

本病 MRI 信号混杂 ,具有明显不均质性 , 反映了肿瘤组

织病理学的复杂性 [ 7] 。病灶较大 , 但周围水肿轻微 ,具有明

显囊变坏死。增强检查显示病灶轻中度极不规则强化 ,囊壁

轻度环状强化改变 ,部分层面显示软脑膜轻度异常增强, 提

示扩散种植的恶性行为。MRS表现 NAA降低明显 ,可见明

显倒置乳酸峰 ,病变实性部分 Cho明显增高及 Cr降低 ,观察

到 Cho的浓聚区域位于肿瘤偏实性部分侧外缘。分析 MRS

表明病变内神经元缺失致 NAA显示降低; 肿瘤坏死明显时

出现乳酸峰; 其生长速度快导致肿瘤细胞膜增殖及崩解加

速 , 另与肿瘤组织的高细胞密度有关 , 而致 Cho 明显升高;

Cr 降低是由于肿瘤组织明显的囊变坏死; MRS所见充分体

现了恶性与侵袭性行为。

鉴别诊断:肿瘤发生在松果体区、鞍上及鞍旁应首先考

虑畸胎瘤。原始神经外胚层肿瘤 , 同是罕见肿瘤 , 其起源于

原始神经管胚基细胞的未分化的高度恶性肿瘤 ,表现为巨大

肿块 , 显示钙化、囊变及出血 , 此病易发生在侧脑室体部及额

角 , 两者不易进行鉴别。肿瘤位于幕上者应与室管膜鉴别 ,

后者见于青少年及中老年人 , 肿瘤多见于脑室周围和脑实质

内 , 钙化少见。Burger 等 [ 8] 认为发生在婴幼儿幕上的巨大肿

瘤 , 应想到本病的可能。非典型性畸胎样-横纹肌样瘤影像

表现缺乏特异性 ,故最终仍靠病理诊断。
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胆囊和胆总管隐球菌病一例

沈超 胡红杰 张联合 蔡秀军

  患者  女 , 44 岁。4 个月前无明显诱因出现上腹部阵发

性胀痛不适 ,伴恶心、呕吐和巩膜黄染 , 当地医院诊断为“胆

囊炎”,住院治疗后好转出院 , 3 d 前患者再次出现上述症

状。体检: 体温 37. 5℃、血压 106 /62 mm Hg( 1 mm Hg =

0. 133 kPa) , 皮肤巩膜黄染 , 肝区无压痛及反跳痛 , Murphy征

阴性。实验室检查: 丙氨酸氨基转氨酶( ALT) 149. 6 U/ L、

天冬氨酸转氨酶 ( AST) 209. 0 U/ L、碱性磷酸酶 ( ALP )

269. 5 U/ L、谷氨酰转肽酶 231. 5 U/ L。丙型肝炎抗体、人类

免疫缺陷病毒抗体和梅毒螺旋体特异抗体均阴性, 乙型肝炎

三系定量检查除乙型肝炎抗体核心 IgG升高外其余均正常 ,

免疫球蛋白和自身抗体检查均正常。

B超示:胆囊增大 ,约 8. 79 cm× 4. 29 cm,囊壁光滑无增

厚。左右肝内胆管明显扩张 , 胆总管外径 1. 44 cm, 内径

0. 62 cm, 壁增厚, 约 0. 41 cm。CT示:肝内胆管不规则扩张。

胆囊增大 ,囊壁光整 ,颈部增厚。肝外胆管管壁较均匀增厚 ,

累及胆总管全长并延伸至肝门部。增强后扫描见胆总管壁

稍强化 ,横断面呈“靶样”改变( 图 1) 。MRI和 MR 胰胆管成

像( MR cholangiopancreatogram, MRCP) 示: 肝内胆管不规则

扩张 , 胆囊增大 , 胆囊管处囊壁部分增厚。肝外胆管管壁全

程较均匀增厚 ,管腔未见明显扩张 , 肝门处胆管壁增厚明显

并有狭窄 , 增厚的胆管壁于 T1 WI 呈等或稍高信号改变;

T2 WI上呈低信号改变 ( 图 2 ～4) 。内镜下逆行胰胆管造影

( endoscopic retrograde cholangiopancreatography, ERCP) 示: 肝

内胆管节段性扩张 ,胆总管无明显扩张 , 胆管壁粗糙 , 腔内见

泥沙样结石( 图 5) 。

手术病理表现:术中见胆总管中上段、左右肝管起始部

管壁增厚 , 最厚处达 1 cm, 胆管狭窄 , 胆总管下段尚通畅。

胆囊颈部囊壁增厚 , 约 0. 5 ～1. 0 cm。肝质硬 , 表面呈褐色。

病理表现:胆囊长 7 cm。近胆囊颈部见一 3. 0 cm× 1. 5 cm

增厚区 ,厚 0. 5 ～1. 0 cm。镜下示胆囊壁全层均见多量散在

组织细胞和多核巨细胞, CD68 阳性;多核巨细胞内吞噬大量

隐球菌胞体( 图 6) 。过碘酸雪夫反应染色 ( PAS) 和高碘酸-

乌洛托品银染色( PASM) 菌体阳性, 部分表面黏膜腺体尚保

存。另取的胆总管壁组织呈灰红色 , 所见结构同胆囊壁, 未

见黏膜上皮。病理诊断: 胆囊壁和胆总管隐球菌病。

本例术后胆管恢复通畅 , 经抗真菌治疗后随访 12 个月 ,

黄疸减退 ,病情稳定。
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图 1  CT增强扫描 , 示胆囊增大 , 颈部壁增厚。胆总管管壁较均匀增厚、轻度强化 , 在横断面上呈“靶样”改变  图 2 MR T2 WI 横断面 , 示

胆总管管壁较均匀增厚 ,增厚的胆管壁呈低信号改变  图 3 MR 胰胆管成像三维重组 , 示肝内胆管不规则扩张 , 胆囊增大 , 胆总管形态不

规则  图 4  MR 胰胆管成像冠状面原始图像 , 示胆囊增大 , 部分颈部囊壁增厚 , 肝外胆管管壁明显增厚且范围较长、管腔形态改变

图 5  内镜下逆行胰胆管造影 , 示肝内胆管不规则扩张 , 胆总管粗细不均  图 6 病理片 , 示胆囊壁全层均见多量散在组织细胞和多核巨细

胞 , 多核巨细胞内吞噬大量隐球菌胞体 ( HE  × 200)

  讨论  隐球菌病是新型隐球菌引起的一种亚急性或慢

性真菌病 ,正常人出现隐球菌感染较少, 胆道系统的隐球菌

病罕见 ,其预后主要与患者的免疫状况、菌种的毒力及接种

物的功能相关 [ 1] 。

在免疫功能正常或相对正常的患者中 ,隐球菌感染常较

局限 [ 2] 。本例病变主要局限于胆总管和胆囊内 ,肝内未见明

显感染灶。影像检查主要见肝内胆管不规则扩张, 胆囊颈部

囊壁及肝外胆管管壁增厚。CT平扫可见肝外胆管管壁全长

增厚 , 呈环形低密度影 , 增强后有强化 , 且 MRI 显示增厚的

胆管壁于 T2 WI 呈低信号 , 此表现较具有特异性 , 与文献报

道的表现相似 [ 2-3] 。笔者认为可能为胆道隐球菌感染较为特

征的影像诊断表现 ,进一步的结论尚待积累较多的病例。

需要鉴别的疾病包括原发性硬化性胆管炎和恶性肿瘤

引起的梗阻性胆道病变。硬化性胆管炎临床发病年龄偏大 ,

以梗阻性黄疸为主 ,糖皮质激素治疗有效 ,其 X线特征主要

为肝内胆管串珠样改变及肝外胆管不规则憩室样突出。本

例仍以肝内胆管由周围扩张至肝门逐渐变细 ,肝外胆管较长

范围管壁增厚为主要表现。胆管癌或胆管邻近的恶性病变

侵犯胆管常表现为进行性黄疸 , 胆管扩张较明显 , 胆管病变

较局限 , 胆管常为不规则增厚 , 与本例胆管呈均匀增厚、

T2 WI呈低信号改变且范围广泛有一定区别。本病最终确诊

尚需要依靠病理检查或胆汁的真菌培养及墨汁染色。
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