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中枢神经系统非典型畸胎瘤样 *横纹肌
样瘤 ! 例
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!" 临床资料 " 患儿，男性，% 岁- 因阵发性头晕头痛恶心半
月，行走不稳 " 01入院- 查体：神清语利，双眼视力 "- #，双眼

左侧视野缺损，双瞳等大，光反应灵敏，眼底水肿，眼动充分，

面纹对称，伸舌居中，四肢肌张力肌力正常，病理征阴性- 头
颅 23 平扫见右侧小脑半球低密度囊性肿块，形态不规则，有
轻度占位效应（图 "）- 4,5 平扫见肿块呈长 3" 长及稍长 3%
囊实性改变，其边界欠清，病变周围有轻度水肿，占位效应明

显，四脑室受压变形（图 %，+）；增强扫描实性部分明显不规则
强化，其与周围正常脑组织分界不清，囊性部分无强化（图 .，
(）- 术中见肿瘤灰红，质软呈鱼肉样，血供丰富，与周围脑组
织分界不清，周围水肿明显- 病理：送检小脑组织内可见肿瘤
侵润，瘤组织结构弥散和血管侵润，瘤细胞泡状核，嗜酸性胞

浆，可见核分裂和黏液变性- 免役组化：647（ 8），49:;<:=>?
（ 8），@A7B（ 8），CDEF>?（ G）- 诊断：非典型畸胎瘤样 * 横纹
肌样瘤- 术后未行放、化疗，术后 % F:死亡-

图 "! 23平扫示右侧小脑半球囊性低密度占位病变
图 %! 3%H5轴位，示右小脑半球长 3% 信号及内侧稍长 3% 信号改变
图 +! 3"H5轴位，示右小脑半球长 3" 信号改变
图 .! 3"H5轴位增强扫描显示该病变呈明显囊实性改变，实性部分明显增强
图 (! 3"H5矢状位增强扫描显示该病变实性部分明显增强，且形态不规则，边界不清

#" 讨论 " 非典型畸胎瘤样 * 横纹肌样瘤（ IJ9K>LI< JDMIJ:>N *
MOI=N:>N JPF:M，73 * ,3）为中枢神经系统的罕见肿瘤，好发于
% 岁以下的婴幼儿 *儿童，(%Q发生在后颅凹- 中枢神经系统
原发性横纹肌样瘤由 />;;E在 "’)& 年首次报道［"］- 由于这种
肿瘤不仅含有横纹肌样成分，还含有原始神经外胚层、上皮及

间叶成分，类似于畸胎瘤，但又缺乏畸胎瘤典型的组织分化特

点，,:M1D 等［%］于 "’’R 年命名此肿瘤为“非典型畸胎瘤样 *
横纹肌样瘤”（73 * ,3）- %### 年 HST分类增加了这个新的
肿瘤名称-
本瘤属高度恶性，预后极差，" * + 患者就诊时已有肿瘤的

播散，大多数在 " I内死亡，主要死因是复发和转移［"，+］- 迄今
国外仅报道 73 * ,3百余例［.］，国内尚未见中枢神经系统 73 *
,3影像学表现报道 - 73 * ,3 表现各异，取决于患者的年龄、
肿瘤的所在部位及大小- 此瘤影像学改变类似髓母细胞瘤及
室管膜瘤，但后两者常发生于中线区，而前者囊性变和出血常

见- 本例可见到明显囊性改变，以及不规则实性增强部分；实
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性成分与正常脑组织分界不清，呈混杂信号改变- 73 * ,3 还
应与囊性星形细胞瘤鉴别，后者常表现为囊肿及壁结节- 当
婴幼儿小脑巨大肿瘤时，应想到 73 * ,3 的诊断-
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