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  [摘要] 目的 探讨胎儿颅内畸胎瘤的临床表现、影像学及病理组织学特征,诊断、鉴别诊断及治疗。方

法 分析重庆市江津区中心医院妇产科收治的1例胎儿颅内畸胎瘤终止妊娠患者的临床资料并进行文献复

习。结果 患者B超检查结果提示,胎儿颅内偏左侧至颈部可见大小约4.6
 

cm×4.1
 

cm囊实性混合回声,内

部回声不均匀,可见大小不等片状无回声区及较多点状强回声,彩色多普勒血流成像(CDFI)显示,实性,部分可

见丰富的血流信号,并可探及搏动性血流频谱,考虑畸胎瘤恶性可能性大。行依沙吖啶100
 

mg羊膜腔内注射

引产,经阴道娩出1男性死胎,外观见左侧头颈部一包块,向外突出。死胎巨检发现左侧头颅至颈部矢状切面

一肿物(4.5
 

cm×4.0
 

cm×3.0
 

cm),切面实性,灰白,稚嫩。病理检查发现软骨、肌肉、上皮和原始神经管等多

胚层组织,考虑未成熟畸胎瘤。结论 胎儿颅内畸胎瘤罕见,病死率高,终止妊娠是主要治疗手段。
[关键词] 畸胎瘤;颅内;胎儿;治疗;预后

[中图法分类号] R714.53 [文献标识码] A [文章编号] 1671-8348(2021)10-1712-03

Report
 

of
 

fetal
 

intracranial
 

teratoma
 

in
 

1
 

case
 

and
 

literature
 

review*

LIAO
 

Xue1,LI
 

Fuyong2,REN
 

Qianchuan3△

(1.Department
 

of
 

Obstetrics
 

and
 

Gynecology,Jiangjin
 

District
 

Central
 

Hospital,Chongqing
 

402260;
2.Department

 

of
 

Critical
 

Care
 

Medicine,Jiangjin
 

District
 

Hospital
 

of
 

Traditional
 

Chinese
 

Medicine,Chongqing
 

402260;3.Department
 

of
 

Obstetrics
 

and
 

Gynecology,Affiliated
 

Hospital
 

of
 

Southwest
 

Medical
 

University,Luzhou,Sichuan
 

646000,China)
  [Abstract] Objective To

 

investigate
 

the
 

clinical
 

manifestations,imaging
 

features,histopathological
 

fea-
tures,diagnosis,differential

 

diagnosis
 

and
 

treatment
 

of
 

fetal
 

intracranial
 

teratoma.Methods The
 

clinical
 

data
 

of
 

1
 

patient
 

with
 

terminated
 

pregnancy
 

due
 

to
 

fetal
 

intracranial
 

teratoma
 

admitted
 

to
 

the
 

gynecology
 

and
 

ob-
stetrics

 

department
 

of
 

Jiangjin
 

District
 

Central
 

Hospital
 

were
 

analyzed
 

and
 

the
 

literatures
 

were
 

reviewed.Re-
sults The

 

B-ultrasound
 

examination
 

results
 

showed
 

that
 

the
 

cystic-solid
 

mixed
 

echo
 

with
 

a
 

size
 

of
 

4.6
 

cm×
4.1

 

cm
 

was
 

observed
 

from
 

the
 

left
 

side
 

of
 

the
 

fetal
 

skull
 

to
 

the
 

neck.The
 

internal
 

echo
 

is
 

not
 

uniform.The
 

un-
equal

 

sizes
 

of
 

patchy
 

anechoic
 

areas
 

were
 

seen,moreover
 

there
 

were
 

more
 

point-like
 

strong
 

echos.The
 

color
 

Doppler
 

flow
 

imaging
 

(CDFI)
 

showed
 

the
 

solid
 

property
 

and
 

there
 

were
 

abundant
 

blood
 

flow
 

signals
 

in
 

the
 

part,and
 

pulsatile
 

blood
 

flow
 

spectrum
 

could
 

be
 

detected.The
 

possibility
 

of
 

malignant
 

teratoma
 

was
 

consid-
ered.The

 

induced
 

labor
 

was
 

conducted
 

with
 

100
 

mg
 

ethacridine
 

by
 

intra
 

amniotic
 

injection,one
 

male
 

stillbirth
 

was
 

delivered
 

through
 

vagina.The
 

appearance
 

showed
 

a
 

mass
 

protruding
 

outward
 

in
 

the
 

left
 

of
 

the
 

head.The
 

stillbirth
 

autopsy
 

found
 

that
 

there
 

was
 

a
 

mass
 

(4.5
 

cm×4.0
 

cm×3.0
 

cm)
 

in
 

the
 

sagittal
 

section
 

of
 

the
 

left
 

side
 

of
 

the
 

head
 

to
 

neck,its
 

section
 

showed
 

solid,gray
 

and
 

tender.The
 

pathological
 

examination
 

revealed
 

the
 

multiple
 

embryotic
 

layers
 

tissue
 

such
 

as
 

cartilage,muscle,epithelium
 

and
 

primitive
 

neural
 

tube.The
 

immature
 

teratoma
 

was
 

considered.Conclusion Fetal
 

intracranial
 

teratoma
 

is
 

rare
 

and
 

has
 

a
 

high
 

mortality
 

rate,and
 

the
 

pregnancy
 

termination
 

is
 

the
 

main
 

treatment
 

means.
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  胎儿颅内畸胎瘤占胎儿颅内肿瘤的1/3~1/2,病 死率高。自1864年ISACS首次报道后,至今约有数
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十篇关于胎儿颅内畸胎瘤的个案报道[1]。本文报道

产前检查发现胎儿颅内畸胎瘤1例,并对既往文献进

行复习,探讨胎儿颅内畸胎瘤的临床表现、影像学及

病理组织学特征,以及鉴别诊断和治疗,以提高对本

病在宫内的认识和临床处理,减少异常新生儿出生。
1 临床资料

孕妇22岁,G1P0,孕期规范产检,孕12周于重庆

市江津区中心医院行颈项透明层(NT)检测显示为

1.2
 

mm,唐氏筛查低风险。患者2017年4月10日

(孕
 

18周)于重庆市江津区中心医院常规产检,B超

提示“胚胎颈部包块”,考虑“胎儿颅内畸胎瘤,恶性可

能性大”。患者4月11日于重庆市妇幼保健院进一

步检查并确诊,并于4月12日入住重庆市江津区中

心医院要求终止妊娠。患者否认近亲结婚,否认家族

遗传病史。患者入院后,签署知情同意书。
 

2 结  果

患者B超检查结果提示,胎儿颅内偏左侧至颈部

可见大小约4.6
 

cm×4.1
 

cm囊实性混合回声,内部

回声不均匀,可见大小不等片状无回声区及较多点状

强回声;彩色多普勒血流成像(CDFI)显示,实性,部分

可见丰富的血流信号,并可探及搏动性血流频谱,考
虑畸胎瘤恶性可能性大(图1A、B)。于2017年4月

12日行依沙吖啶100
 

mg羊膜腔内注射引产,2017年

4月15日经阴道娩出1男性死胎,重550
 

g,外观见左

侧头颈部一包块,向外突出,余未见明显畸形。死胎

巨检:左侧头颅至颈部矢状切面一肿物,大小约4.5
 

cm×4.0
 

cm×3.0
 

cm,切面实性,灰白,稚嫩。病理

检查显示,软骨、肌肉、上皮和原始神经管等多胚层组

织,考虑未成熟畸胎瘤,见图1C、D。

  A:B超显示胎儿颅内不均匀囊实性混合回声;B:B超显示丰富血流信号及搏动性血流频谱;C:胎儿娩出后头颈部包块;D:病理检查显示原始

神经管组织(苏木精-伊红,×200)。

图1  胎儿影像学检查及病理检查

3 讨  论

3.1 胎儿颅内肿瘤临床特征

胎儿 颅 内 肿 瘤 罕 见,占 儿 童 肿 瘤 的0.5%~
1.9%;但胎儿颅内畸胎瘤为胎儿颅内肿瘤的最常见

类型,占胎儿颅内肿瘤的1/3~1/2,其次是星形细胞

瘤、脂肪瘤、脉络膜丛乳头状瘤、颅咽管瘤和原始神经

上皮瘤[2]。胎儿颅内畸胎瘤在妊娠前3个月发现非

常罕见,因此,早期诊断困难。病因不清,目前认为是

妊娠3-5周时生殖细胞异常分化引起,异位的全能

细胞可以进一步分化,也可以发生恶变。大多数畸胎

瘤是中线肿瘤,主要位于松果体、上蝶鞍区、四叠体、
第三脑室、小脑引部,其他非中线结构区主要包括基

底神经节、小脑桥脑角、海绵窦区[3]。由于其体积较

大,破坏正常脑组织结构,故通常无法明确其起源[3]。
根据肿瘤组织大小,一般将胎儿颅内畸胎瘤分为4种

类型[4]:Ⅰ型,颅内组织几乎完全被肿瘤组织代替;Ⅱ
型,局限性小病灶,压迫形成脑积水;Ⅲ型,病灶突破

颅底,侵犯至眼眶或颈部;Ⅳ型,产后尸检偶然发现。
本例根据超声表现及引产后大体所见,应属于Ⅲ型。
胎儿颅内畸胎瘤可压迫脑干,影响胎儿吞咽功能,导
致羊水过多[5]。此外,还与胎儿脑积水、大眼畸形、前

囟膨出、肺发育不全及高输出性心力衰竭有关[5]。
3.2 胎儿颅内肿瘤影像学特征

以往先天性颅内畸胎瘤主要依靠尸体解剖诊断。
近年来,随着B超和磁共振成像(MRI)的广泛应用,
胎儿颅内畸胎瘤多数能够在产前发现。产前B超因

其广泛性及价格适中,通常作为诊断胎儿颅内畸胎瘤

的首选方法。妊娠中晚期超声征象主要表现为囊实

性或实性包块,有时可见丰富血供;并可因为肿瘤生

长、压迫,引起脑中线偏移、脑室受压、脑室扩张甚至

脑积水、颜面部畸形[6-7]。本例产前超声主要表现为

囊实性混合性包块,并可见较多点状强回声,CDFI提

示血流信号丰富,故考虑畸胎瘤恶性可能性大。胎儿

颅内畸胎瘤可伴随其他畸形,如眼距过宽、下颌畸形、
马蹄肾、心脏畸形、肺部畸形等,因此,超声检查时需

同时注意其他脏器的发育。
孕16~20周,脑基本结构已形成,若超声检查诊

断困难,MRI可作为超声检查的重要补充,应用于胎

儿颅内肿瘤的诊断。MILANI等[8]发现,MRI对组织

密度显示更佳,显像不受颅骨光环的影响,能很好地

显示肿瘤和周围脑组织的关系,对确定组织结构及肿

瘤的确切部位有较大帮助。XIA等[9]研究发现,MRI
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能够发现更细小的病变,如局灶性出血和脑室周围结

节,还可以发现B超漏掉的胎儿颅内占位。同时,
MRI可以精确描述肿瘤的范围,清晰展示周围的解剖

结构。MRI在22周之前即可鉴别畸胎瘤和错构瘤,
22~32周可鉴别生殖细胞肿瘤,32周后可诊断星形

细胞瘤及神经胶质细胞瘤[10]。但在畸胎瘤的病例中,
其软组织的分辨率仍有一些局限性,且不能排除对比

剂是否对胎儿造成潜在损害。
3.3 胎儿颅内肿瘤病理学特点

病理检查是确诊胎儿颅内畸胎瘤的唯一方法。
世界卫生组织(WHO)根据组织分化程度将胎儿颅内

畸胎瘤分为3种:成熟性畸胎瘤,未成熟性畸胎瘤,恶
性畸胎瘤。未成熟畸胎瘤通常含有未分化胎儿组织

且可向恶性转化。未成熟畸胎瘤的神经上皮组织在

HE染色后呈短梭形或卵圆形,围成神经管样或菊形,
具有弥漫成片的原始神经上皮细胞,可伴有未成熟的

其他上皮成分。本例患者病理检查结果见软骨、肌
肉、上皮和原始神经管等多胚层组织,故考虑未成熟

畸胎瘤。但仍需与胚胎性癌及多胚瘤相鉴别[11]。
3.4 胎儿颅内肿瘤鉴别诊断

胎儿颅内畸胎瘤需与硬膜下血肿鉴别。硬膜下

血肿通常位于幕上区域,与母体抗凝治疗、腹部创伤

或胎儿凝血障碍有关。还需与脉络丛乳头状瘤鉴别。
脉络膜丛乳头状瘤为实性肿瘤,常导致大量脑积水,
超声表现为扩大的侧脑室内1个高回声团块[5]。此

外,还需与颅咽管瘤、原始神经外胚层瘤、脑膜瘤、室
管膜瘤等病变鉴别[5]。
3.5 胎儿颅内肿瘤治疗与预后

与成人畸胎瘤不同,胎儿未成熟畸胎瘤比例高。
由于生长迅速,破坏和压迫周围正常脑组织,故病死

率极高。ISAACS[4]对90例确诊为胎儿颅内畸胎瘤

患者进行跟踪随访,发现约一半胎儿在孕30周之前

已经死亡,约42%出生后1周内死亡,其总体生存率

约7.8%。有研究对49例确诊为胎儿颅内畸胎瘤患

者进行跟踪随访,发现无论何种途径分娩,均于新生

儿期死亡[5]。肿瘤体积越大、诊断孕周越早,预后越

差。故国内产前发现的病例一般行治疗性引产,国外

通常剖宫产结束分娩,但分娩过程中可能导致自发性

颅骨破裂。目前国外已有成功手术切除婴儿颅内未

成熟畸胎瘤的报道[12],但仍缺乏大样本量研究及随

访,宫内治疗仍在探索阶段[13]。辅助治疗目前争议较

大。化疗可延缓肿瘤的生长,并避免放疗,但其可对

大脑的正常发育产生严重影响[14]。
一般认为,肿瘤的大小、部位及病理性质是影响

其预后的重要因素。但研究发现,孕龄、血红蛋白水

平、血小板计数、甲胎蛋白水平与未成熟畸胎瘤发生

发展相关[3],考虑未成熟畸胎瘤预后可能与胎儿自身

机体条件有关。NARIAI等[15]发现,高 MIB1/ki-67
增殖指数增高,可作为颅内未成熟畸胎瘤一个独立的

预后不良因素。与胎儿骶尾部畸胎瘤好发于女童不

同,胎儿颅内畸胎瘤男女发病率无明显差异[5]。目前

尚未发现家族性病例报道。
因此,对产前发现的病例,建议在详细检查评估

后,向患者提供详细的咨询,结合诊断孕周、病情及患

者意愿,做出个体化的选择和处理。
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