
中华放射学杂志 2019 年2月第 53 卷第2期 Chin J Radiol，February 2019, Vol. 53, No. 2

患儿 男，9岁。半个月前无明显诱因出现头痛，间断

发作，以颈枕部为主，呈胀痛。起初未作任何处理，头痛逐

渐明显加重，无恶心呕吐，无畏寒发热，无潮热盗汗，无体重

减轻，无肢体乏力等。1周前行头颅MRI检查，提示脑积水，

予对症治疗，但症状无好转，遂于 2017年 5月 5日转至我

院。入院后完善相关检查，血常规正常。脑脊液生化：脑脊液

蛋白3.36 g/L（正常值0.15～0.45 g/L），氯离子115.6 mmol/L
（正常值 120～130 mmol/L），葡萄糖 1.1 mmol/L（正常值

2.5～4.5 mmol/L）。脑脊液涂片：细菌（抗酸染色）、隐球菌

（墨汁负染）、细菌（革兰染色）、隐球菌抗原检测（胶体金免

疫层析法）均阴性。结核菌基因检测阴性。脑脊液常规+细
胞学：蛋白定性（潘氏试验）+++，细胞总数为 190×106/L，白
细胞计数50×106/L，红细胞计数 140×106/L，发现异型细胞。

丙型病毒性肝炎抗体（HCV）（-）、艾滋病毒抗体（HIV）（-）、

梅毒抗体（TPAb）（-）。肿瘤五项均（-）。头颅MRI示：左侧

额部片状异常信号影，T1WI呈明显低信号（图1），T2WI呈明

显高信号（图 2），大小 47 mm×35 mm×26 mm，边缘光滑，相

应部位脑组织略受压。增强后脑内脑沟、脑裂及脑池示多

发线样、结节样、小环状明显异常强化影，以颅底基底池为

著；另颈髓周缘示线样明显异常强化影（图3）。
患者行左侧额部病灶活检术，术中见：病变实体组织，病

变质软、脆，血运中等，边界大部分不清楚。病理：显微镜下

见肿瘤细胞在胶质背景中弥漫分布，肿瘤细胞浸润软脑膜，

大部分为核圆、胞质透亮的“少突样”肿瘤细胞，细胞形态轻

度异型性，未见核分裂，未见坏死（图4）。免疫组织化学提

示：神经元核心抗原（Neu-N）（+），突触素（Syn)（+），胶质纤维
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【摘要】 收集经手术病理证实的原发性弥漫性脑膜胶质神经元肿瘤一例。患者行头颅MRI检
查，肿瘤早期，MRI可表现正常。脑室扩大及局部或弥漫性软脑膜增厚、强化，是最常见的影像表现，

可伴有脑膜结节形成、囊性变及侧脑室肿块，可沿软脑（脊）膜播散或沿血管周围间隙向脑实质内播

散。本病罕见，需要综合临床、影像及病理检查，最终诊断依靠病理。
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图1 T1WI轴面示脑膜弥漫增厚，呈低信号（􀲔），左侧额部示小片状低信号囊性区，其内后缘示一低信号结节灶（△）；双侧侧脑室颞角扩

大 图2 T2WI轴面示弥漫增厚的脑膜呈稍高信号，左侧额部示小片状明显高信号囊性区，其内后缘结节灶呈稍高信号 图3 T1WI
正中矢状面增强示纵裂池脑膜广泛增厚并不均匀强化，左侧额部囊性区未见强化，其后缘多发结节状强化灶（△）；颈髓周围脊膜增厚、强

化（􀲔） 图4 病理图片，显微镜下见肿瘤细胞在胶质背景中弥漫分布，大部分为核圆、胞质透亮的“少突样”肿瘤细胞，细胞形态轻度异

型性，未见核分裂，未见坏死（HE ×200）
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酸性蛋白（GFAP）局灶（+），少突胶质细胞转录因子-2
（Olig-2）（-），Braf（VE1）基因（-），波形蛋白Vim（+），异柠檬

酸脱氢酶-1（IDH-1）（-），O6-甲基鸟嘌呤-DNA甲基转移酶

（MGMT）（+），ATRX基因（+），组蛋白（H3 K27M）（-），白细胞

共同抗原（LCA）（－），细胞核增殖抗原（Ki-67）25%。病理：

（左侧额部）弥漫软脑膜胶质神经元肿瘤。基因检测：荧光原

位杂交（FISH）检测 1p/19q，提示 1p基因发生杂合性缺失，

FISH（+）。
讨论 原发性弥漫性软脑膜胶质神经元肿瘤是一种罕

见肿瘤，又称弥漫性软脑膜少突神经胶质瘤病，属于神经元

与混合性神经元-胶质肿瘤，为 2016 WHO中枢神经系统肿

瘤分类中新增的一个疾病，WHO尚未对其进行分级[1]。该

病在2010首次被描述为一个独立的病种[2]。该肿瘤多见于

儿童和青少年。最常见的首发症状是无特异性头痛，其次

是呕吐、癫痫发作和颈部僵硬[3]。肿瘤大部分由少突样细胞

组成，可伴神经元分化，弥漫或小巢状在软脑膜内生长，但

无脑实质内肿瘤性病变。该肿瘤预后多变，大多数生长相

对缓慢，容易继发脑积水，部分可表现为侵袭性病程，有一

定的致死性。

在影像学上，肿瘤早期阶段，MRI可以表现为正常。脑

室扩大及局部或弥漫性软脑膜增厚、强化，是最常见的影像

学征象，可伴有脑膜结节形成、囊性变及侧脑室肿块，可沿

软脑（脊）膜播散或沿血管周围间隙向脑实质内播散[2]。软

脑膜增厚常出现在脊髓和基底池、脑干和大脑半球。随着

病程发展，软脑膜和脑实质内可出现囊性变，其数量和大小

随着病程的发展而不断增加，这表明软脑膜增厚强化不一

定是肿瘤晚期表现，但囊性变可能提示肿瘤的发展和进展。

与本例的影像表现相符。而本例发病时间较短，Ki-67指数

高，提示患者预后不良[1]。本例原发性弥漫性软脑膜胶质神

经元肿瘤应与弥漫性脑膜病变相鉴别：如结核性脑膜炎，脑

膜转移瘤或脑肿瘤脑脊液播散，脑膜弥漫性黑色素细胞增

生症及脑膜淋巴瘤等。本病例较为罕见，需要综合临床、影

像以及病理检查，最终确诊仍需依靠病理。
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【摘要】 收集经手术病理证实的婴儿（男，6个月）钙化性腱膜纤维瘤一例。患儿行胸部X线及

CT检查，胸片表现无特异性，可见骨旁软组织骨化影。CT平扫示右侧胸壁内可见软组织密度肿块，

与右侧胸大肌分界不清，内见多发大小不等的斑片状高密度钙化，周围肋骨呈溶骨性骨质破坏。本病

最终诊断依靠病理。
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患儿 男，6个月。4个月前家属发现患儿右胸壁包

块，约鹌鹑蛋大小，无触痛，皮肤温度不高，家属未予重视，

其间感觉包块逐渐增大，1个月前于当地医院就诊考虑右胸

壁肿瘤，具体不详，2017年9月19日就诊于我院。体检：右
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