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$是一种罕见的小脑占位性病变%国内外报道均较

少&在神经影像学发展之前%

Q//

很难被正确的诊断并进行

及时的治疗%由术后并发症或病变本身导致的死亡率高达

"'>

+

!
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&近年来%各种影像技术的合理利用提高了其早期诊断

的准确性%也为及时进行相关治疗提供了良好的基础&现将
!

例经本院诊治及病理证实的
Q//

合并脑积水患者的相关资料

报道如下%结合相关文献分析其影像学特征%旨在提高对本病

的认识及诊断的准确性&
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临床资料
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患者%女%
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岁%因)间断头晕
"

个月余*入院&患者自述
"

个月前无明显诱因出现头晕%间断发作%休息后可稍微缓解&

神经系统查体未见明显阳性体征&头颅
.T

平扫示(右侧小脑

半球片状低密度影"图
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$&头颅
CU

平扫加增强示(右侧小

脑半球形态肿胀%病灶呈片状等
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信号%其内可见条带状

长
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信号%扩散加权成像"
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$上呈稍高信号"图
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$%增强扫描未见明显强化'延髓

受压%小脑扁桃体下疝&小脑延髓池受压#变窄%双侧侧脑室及

第三#四脑室明显扩张积水"图
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$&手术(全身麻醉下行右

侧小脑半球占位切除术%硬膜张力高#菲薄%星形剪开硬脑膜%

见小脑组织向外疝出&病变组织呈灰白色%质韧%血供一般%与

正常脑组织无明显分界&分块切除病变组织%取部分冰冻送

检%切除范围约
$NHd+NH

&术后病理报告示("冰冻后报告$

送检组织为神经胶质及细胞&免役组织化学示(
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$&病理诊断(右侧小脑半球
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(术前头颅
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(术前头颅
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增强扫描&

图
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术前头颅
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影像表现
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术后病理切片图像!
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发病机制
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由
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和
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年首次

报道并命名%
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年
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分类中将其归类为神经元和混合

性神经元
@

神经胶质肿瘤%属于
O3b

%

级%即低增殖潜力的#

单纯手术可能治愈的肿瘤+
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&其发病机制尚未明确%可能是小

脑发育畸形#小脑错构瘤或小脑肿瘤等+
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&同时%

Q//

患者可

合并不同类型的畸形"如巨脑畸形#脊髓空洞症#多指畸形等$%

有学者认为
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可能与
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%又称多发性错构瘤综合征$有遗传相关性+
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综合征是一种极少见的常染色体显性遗传综合征%以多发性皮

肤黏膜错构瘤为特征%具有恶变倾向%且其乳腺#甲状腺及生殖

系统#消化系统的恶性肿瘤患病率较高&

8T0P

基因被认为是

该综合征的主要致病基因%而许多
Q//

患者发现有
8T0P

基

因的突变+
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临床表现
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的好发年龄为
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岁%在幼儿及老

年人也可见%患儿的临床表现与成人无明显差异+
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&早期患者

可无症状%或表现为小脑功能障碍的症状%如共济失调#发作性

眩晕#头痛#颅神经麻痹等'晚期表现为继发于梗阻性脑积水的

缓慢进行性的颅内压增高症状和体征%如恶心#呕吐#视乳头水

肿导致的视物模糊等%严重者会导致脑疝的发生&同时%由于

该病进展缓慢%患者常有长达数年#缓慢进展的症状&

3D=9=9

等+
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,报道了少有的以复视#吞咽障碍#步态不稳等症状急性起

病的病例&
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病理表现
!

Q//

的大体病理表现为小脑叶片的异常增

厚%镜下观察示小脑叶片的颗粒细胞层和浦肯野细胞层被异常

的神经元细胞所取代%这些发育不良的神经元细胞无明显异型

性及核分裂象'其外的分子层由于异常增生的有髓纤维而增

宽&免疫组化中可见
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等神经元标志物阳性'
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阴性则提示肿瘤无明显增殖活性&目前%尚未有报道恶

变的病例&
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影像表现
!

影像学检查在
Q//

的早期诊断中有重要作

用&

.T

平扫多表现为小脑半球的低密度灶%中晚期可显示第

四脑室受压变窄#脑积水等征象%增强扫描无明显强化&少数

病例可见钙化%
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,报道的病例中可见层状钙

化&但本病的
.T

表现缺乏特异性%诊断价值有限%且在病变

早期易将之误诊为脑梗死%故需结合
CU4

进一步检查&常规

CU4

扫描是目前
Q//

最有价值的影像学检查方法%其特征性

的
CU4

表现可提供明确的诊断依据(

T
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和
T

#

O4

分别表现

为等!低信号相间和等!高信号相间的条状分层结构%这种特殊

的分层状表现称为)虎纹征*'

1Q,4U

序列由于抑制了脑脊液

信号%这种分层状的改变则显示得更加清晰&而这种特征性的

影像表现与本病的病理改变密切相关(小脑叶片中异常神经元

细胞的增生和过度髓鞘化在
T

!

O4

和
T

#

O4

呈等信号'而中央

白质萎缩所形成的疏松结构内的脑脊液在
T

!
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和
T

#

O4

上

分别表现为低信号和高信号%这样共同构成了分层状改变+
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&

病变在
/O4

序列上的信号与正常小脑实质信号相似%是因为

自由水的百分比变化不大&增强扫描病变无明显强化%是由于

病变区血脑屏障无明显破坏'少数病变出现轻度条状强化%考

虑为异常静脉血管的强化&病变常伴有占位效应%第四脑室狭

窄或闭塞导致幕上梗阻性脑积水及小脑扁桃体下疝&本例患

者符合以上
CU4

的典型表现&有学者通过磁共振波谱"

CU7

$

揭示本病的波谱改变+

)

,

%即乳酸峰的出现和胆碱峰的减低'其

乳酸水平的改变表明无氧糖酵解的异常增加%胆碱水平的降低

表明细胞的脱髓鞘改变&因此%常规
CU4

#

/O4

和
CU7

均可

以为本病的诊断提供有价值的依据&

综上所述%

Q//

的病程长且进展缓慢%神经外科手术切除

是根治的惟一办法&

CU4

具有良好的软组织分辨率以及多参

数#多方位#多功能成像的优势%且
Q//

特征性的
CU4

表现也

为术前诊断提供可靠依据%对患者的预后非常关键&但须注

意%诊断为
Q//

的患者可能合并
.IVG<E

综合征%应进行系统

性的检查%以判断是否合并其他脏器肿瘤&
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