
期的成骨分化。由此证明：如前期预测，ｒＦＮ／ＣＤＨ的
确具有“促粘”和“促成骨”的双重生物活性，可作为一

种理想的仿生修饰分子进行生物界面的构建。
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ｈｔｍｌ（２０１３１０１４）

　　胚胎发育不良性神经上皮瘤（ｄｙｓｅｍｂｒｙｏｐｌａｓｔｉｃｎｅｕｒｏｅｐｉｔｈｅ
ｌｉａｌｔｕｍｏｒｓ，ＤＮＥＴ）是一种少见的良性混合性神经元神经元胶
质细胞肿瘤［１］，通常具有典型的临床表现和影像学特点，手术

切除预后良好。现报告２例不典型ＤＮＥＴ。

１　临床资料

　　病例１：患者，女性，５岁，因“头痛、呕吐１ｄ，昏迷３ｈ”于
２０１２年４月６日入我院。头颅ＣＴ平扫示右侧枕顶叶巨大团块
状高密度影，大小约为５．４ｃｍ×７．２ｃｍ，边界较清，其内见团块
状不规则钙化，密度不均，ＣＴ值１０８～３１３Ｈｕ，病灶周围见少许
弧形稍低密度影；右侧侧脑室后角推挤、受压，右侧侧脑室颞角

扩张、积水，中线结构明显向左移位，环池变窄、显示不清。病

灶邻近右侧顶骨骨质吸收变薄（图１Ａ、Ｂ）。查体不能配合，实
验室检查未见异常。急诊手术所见：右侧顶枕叶皮层区混杂密

度肿块，质硬，大小约为６．０ｃｍ×７．０ｃｍ，部分与周围脑组织分
界不清，其内不均匀团块状钙化，肿瘤血供尚可。术后患者因

呼吸衰竭死亡。免疫组化：ＥＭＡ（－），ＧＦＡＰ（部分 ＋），Ｋｉ６７
（＋ ＜３％），ＮＦ（＋），Ｓｙｎ（＋），Ｖｉｍ（部分 ＋）。病理诊断：胚
胎发育不良性神经上皮瘤（图１Ｃ）。
　　病例２：患者，男性，１５岁，因“１个月前出现左下肢乏力伴

行走不稳，症状逐渐加重１ｄ”于２０１３年５月２６日到我院门诊
就诊，患者无头痛呕吐、肢体抽搐，脑膜刺激征阴性。门诊 ＣＴ
平扫示右侧顶叶见一大小约５．５ｃｍ×５．０ｃｍ的类圆形低密度
区，密度均匀，ＣＴ值约１５Ｈｕ，病灶边界清楚，周围可见轻度水
肿带，中线结构轻度左偏。入院后头颅ＭＲＩ示右侧顶叶见一类
圆形长Ｔ１、长Ｔ２异常信号影，大小约４．９ｃｍ×５．５ｃｍ×５．１ｃｍ，
分界较清，ＦＬＡＩＲ呈稍高信号，ＤＷＩ呈低信号，病灶周围伴轻
度水肿带，增强扫描囊壁边缘见小结节状、环状明显强化影，囊

内容物未见强化（图２）。手术所见：右侧顶叶皮层区见一大小
约为５ｃｍ×５ｃｍ×６ｃｍ的囊性病灶，分界清楚，质地软如黏液胶
冻样，表面血管稀疏，穿刺引流出淡黄色黏液约２５ｍＬ。患者手术
治愈后出院。免疫组化：ＥＭＡ（－），ＧＦＡＰ（＋），Ｋｉ６７（＋＜１％），
ＮＦ（＋），Ｓｙｎ（部分＋），Ｖｉｍ（＋）。病理诊断：胚胎发育不良性
神经上皮瘤。
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Ａ：头颅ＣＴ平扫　右侧枕顶叶不均匀团块状钙化，病灶边界清楚，周
围无明显水肿；Ｂ：骨窗示病灶邻近右侧顶骨骨质吸收变薄（箭头）；
Ｃ：胚胎发育不良性神经上皮瘤病理学观察（ＨＥ×２００）　特异性胶
质神经元成分，钙质丰富，少数单个神经元漂浮在黏液样基质中

图１　病例１头颅ＣＴ表现及病理学观察
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Ａ、Ｂ：Ｔ２ＷＩ、Ｔ１ＷＩ示右顶叶类圆形长 Ｔ１、长 Ｔ２囊性病灶，囊壁光
滑，周围见少许斑片状水肿信号；Ｃ：Ｔ１增强冠状位示病灶略呈三角
形，囊壁周围见小结节状、线状强化

图２　病例２头颅ＭＲＩ表现

３　讨论

　　根据２００７年ＷＨＯ中枢神经系统肿瘤分类，ＤＮＥＴ在组织
学上属于ＷＨＯⅠ级，并分为单纯型、复合型及非特异型３个亚
型。病理学特征［２］：①肿瘤是由少突胶质细胞、星形细胞和成
熟神经元组成“特异性胶质神经元成分”，细胞比例不均一。

②黏液样基质：少突胶质细胞和少量星形细胞间的基质呈黏液
样，稀疏处形成微囊变，单个神经元似在黏液湖中漂浮。免疫

组化标记物Ｓｙｎ、ＮＦ、Ｓ１００等可证实成熟神经元及少突胶质细
胞成分，对ＤＮＥＴ的诊断和鉴别诊断具有重要价值。
　　ＤＮＥＴ发病率占中枢神经上皮肿瘤的０．２％ ～１．２％，患者
以儿童及青少年为主，９０％以上发病在２０岁以前［３］，主要临床

表现为顽固性复杂部分癫痫，少数患者出现头痛、颅内压增高

等症状，无局部神经系统功能障碍。影像学上 ＤＮＥＴ大多数发
生在颞叶，其次是额叶、顶叶、枕叶，病灶主要累及皮质，可起皮

质增厚，少数可见肿瘤周围皮质发育不良；病变内有多发小囊

变影，钙化可见，出血较少见。肿瘤占位效应轻，病变边缘清

楚，周围无明显水肿和浸润性生长表现；增强扫描肿瘤一般无

强化，部分病灶内可有小结节样、斑片状或环状强化。浅表病

变可引起邻近颅骨骨质吸收变薄［１，４－５］。本组 ＤＮＥＴ不典型之
处主要表现在两方面：①患者年龄为高峰发病年龄段，但是临
床症状以颅内压增高起病和运动功能受损为主要表现，起病

急，且既往无癫痫、抽搐病史。②本组肿瘤均发生在右侧顶叶，

属ＤＮＥＴ发生的少见部位。病例１肿瘤以巨大团块状钙化为
主要表现，考虑肿瘤间质中具有较丰富的毛细血管，慢性反复

出血、机化，影像学上极易被误诊为单纯血肿的机化；而病灶邻

近右侧顶骨骨质吸收变薄，表明肿瘤发生的长期过程中造成邻

近颅骨的压迫、重构，应该引起足够的重视。病例２肿瘤以单
纯假性囊肿为主，不同于典型ＤＮＥＴ多发微小囊变或其内线形
分隔，囊壁边缘小结节状、环状强化，表明肿瘤间质中含有肾小

球样毛细血管［５］，可符合复合型 ＤＮＥＴ。本组 ＤＮＥＴ诊断相对
困难，认真阅片分析及结合临床可以获得更多有价值的信息，

提高诊断准确性，但需与以下疾病鉴别诊断：①少突胶质细胞
瘤：多见于成人，钙化率发生高，弯曲条带状钙化具有一定的特

征性。②脑室外神经细胞瘤：通常是具有癫痫症状的青年人，
肿瘤为边界清楚的囊实性病灶，钙化和出血可见，实性部分强

化具有鉴别诊断意义［６］。

　　总之，ＤＮＥＴ的正确诊断需要结合临床及影像学检查，对于
临床症状及影像学表现不典型时，应对病理切片进行复诊和免

疫组织化学染色，避免术后不必要的放化疗。
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