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儿童下丘脑错构瘤的临床及影像学表现

侯欣怡!高培毅

"首都医科大学附属北京天坛医院!北京市神经外科研究所!北京&!$$$"$$

&&!摘&要"&目的&为了提高对下丘脑错构瘤影像学和临床表现的认识#该文主要研究下丘脑错构瘤的临床特

点*'[及9;D影像学表现) 方法&回顾性分析了 F@ 例下丘脑错构瘤的'[及9;D影像资料) 其中男 #" 例*女 !F

例#发病年龄 ! 个月至 !" 岁) F@ 例均进行了9;扫描#!$ 例又进行了'[扫描) F@ 例全部经手术*病理证实) 结

果&主要临床表现为痴笑样癫
!

*性早熟*其他类型癫
!

%包括癫
!

大发作及肢体抽搐等&和智力障碍) 其中首发

症状为痴笑样癫
!

!G 例#性早熟 !F 例#其他类型癫
!

@ 例) 影像学表现为脚间池占位#'[为等密度#9;D为等或

稍长[

!

等或稍长[

#

信号影#增强扫描病变无强化) 临床表现与病灶的大小以及是否有蒂无明显关系) 结论& 儿

童出现性早熟和_或痴笑样癫
!

#影像表现为脚间池占位#'[等密度#9;D等或稍长[

!

等或稍长[

#

信号影#增强扫

描病变无强化#此时应考虑到下丘脑错构瘤) !中国当代儿科杂志#@AAB#CC$D%&ESW FESS"

!关&键&词"&下丘脑错构瘤$磁共振成像$性早熟$痴笑样癫
!

$儿童

!中图分类号"&;@!Y7!&&!文献标识码"&L&&!文章编号"&!$$@ e@@F$%#$$%&$" e$FYH e$F

=.0"0/%.%"40(%#0"# &)%'7$)-*&321*'3%.%(0/3%(%$'*(% 0"/30.4$)"

.I-S&+*J&# $"I0%&*J&O(D/,&+, >%+6%538#%C53<:&%+:%# 2%&T&+, N&/+6/+ .3<=&6/?# 2%&T&+, !$$$"$# >A&+/ %$/30*J#

GD/&?' :T5O,/3=%&7&XF&=O!YFO:3D&

&&8+-'$%/'' 9+6)/'0:)&[,A-C2:<6)*)<363*2 )/3J)*JN.3-C4.A,N(:0,-(363/)<(3/34-,/3)* <()624.*7;)'3*4-&

D/3J)*JN)*2)*JA3*2 <6)*)<36/3*)N.A-3-),*A,NF@ <()624.* ])-( (:0,-(363/)<(3/34-,/3A].4.4.-4,A0.<-)=.6:4.=).].27

[(.03-).*-A)*<6C2.2 #" ?,:A3*2 !F J)46A# 43*J)*J)* 3J.,N,*A.-N4,/! /,*-( -,!" :.34A7L66-(.F@ 03-).*-A].4.

.\3/)*.2 ])-( 04.R<,*-43A-3*2 0,A-R<,*-43A-[

!

].)J(-.2 9;)/3J)*J3*2 ])-( *,*R<,*-43A-[

#

].)J(-.2 9;)/3J)*J7

9.3*]()6.# !$ 03-).*-A4.<.)=.2 '[A<3*7T:0,-(363/)<(3/34-,/3A].4.<,*N)/.2 ?:03-(,6,J)<.\3/)*3-),*A)* -(.F@

03-).*-A7<)-7.'-&M.63A-)<.0)6.0A:# 04.<,<),CA0C?.4-:# ,-(.4-:0.A,N.0)6.0A:3*2 2)A-C4?3*<.,N)*-.66)J.*<.].4./3)*

/3*)N.A-3-),*A)* -(.F@ 03-).*-A7M.63A-)<.0)6.0A:]3AN,C*2 3A3* )*)-)36<6)*)<36A:/0-,/)* !G <3A.A# 04.<,<),CA0C?.4-:

)* !F <3A.A3*2 ,-(.4-:0.A,N.0)6.0A:)* @ <3A.A7L66/3AA.A].4.6,<3-.2 )* -(.AC043A.66343*2 )*-.40.2C*<C634<)A-.4*7

[(.:A(,].2 )A,R2.*A)-:,* '[A<3*# 3*2 (,/,J.*.,CAA)J*36)A,R)*-.*A.-,J43:/3--.4,* [

!

3*2 [

#

].)J(-.2 9;)/3J.A7

K)-( <,*-43A-9;)/3J.A# -(.4.]3A*,.*(3*<./.*-)* -(./3AA7[(.A)O.,40.2C*<C63-),* ,N-(./3AA]3A*,-<,44.63-.2

])-( <6)*)<36N.3-C4.A7=*"/.7-0*"-&T:0,-(363/)<(3/34-,/3/3:?.<(343<-.4)O.2 ?:04.<,<),CA0C?.4-:3*2_,4J.63A-)<

.0)6.0A:3*2 A0.<)N)<)/3J)*JN)*2)*JA/.*-),*.2 3?,=.7 !=30"> =*"')(1?)40%'$# @AAB# CC %D&'ESW FESS"

&&H)2 ,*$4-'&T:0,-(363/)<(3/34-,/3$ 93J*.-)<4.A,*3*<.)/3J)*J$ 14.<,<),CA0C?.4-:$ M.63A-)<.0)6.0A:$ '()62

&&下丘脑错构瘤% (:0,-(363/)<(3/34-,/3& 又称

为下丘脑神经元错构瘤%(:0,-(363/)<*.C4,*36(3/R

34-,/3& 或灰结节错构瘤%(3/34-,/3,N-(.-C?.4<)R

*.4.C/&) 其并不是真性肿瘤#而是一种少见的先天

性脑组织发育异常所造成的*由异位脑组织形成的

良性肿块!!"

) 肿瘤多起自灰结节或乳头体#广基或

有蒂与脑组织相连#可独立存在或同时伴有其他畸

形) 由于该病为少见疾病#因此目前国内外相关文

献多以个案报道为主!#"

) 为了提高对下丘脑错构

瘤影像学和临床表现的认识#笔者分析了 F@ 例下丘

脑错构瘤的临床表现*'[及 9;D资料#并结合文献

对其临床表现*'[及9;D特点作一讨论)

CQ材料与方法

回顾性分析 #$$$ 年 @ 月至 #$$G 年 @ 月间北京

天坛医院神经外科收治的 F@ 例下丘脑错构瘤患者#

其中男性 #" 例#女性 !F 例#发病年龄为 ! 个月至 !"

岁#中位年龄 !" 个月#就诊年龄为 ! oFY 岁#中位年

龄 Y 岁) 上述所有患者均经手术病理证实)

(HYF(
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F@ 例患者均经 9;检查#其中 #F 例采用 F7$ [

超导型9;扫描仪检查#% 例采用 !7" [超导型 9;

扫描仪检查#H例采用 $7F [永磁型9;扫描仪检查#

另有 #例在外院行9;检查) 扫描时使用专用头部

线圈#常规选择自旋回波 [

!

%[;#$$$ o#$F$ /A#[V

% o!% /A&和[

#

%[;H"$$ oH%$$ /A#[V@H o!!G /A&

脉冲序列行矢状面*横断面和冠状面扫描) 层厚

" //#无层间距) F@ 例中有 !# 例在平扫后又进行

了增强扫描) 其中有 !$ 例同时进行了 '[检查#均

采用单排'[扫描仪检查#扫描时使用常规头部扫

描程序行横断面扫描#层厚 " //#无层间距) 并有

! 例在平扫后又进行了增强扫描)

采用两组独立样本的6检验%E1EE !F7$ 统计学

分析软件&对 F@ 例患者中癫
!

%包括痴笑样癫
!

或

其他类型癫
!

&与错构瘤直径的关系进行统计学分

析) 检验水准
(

k$7$"#0d$7$" 表示两者之间差

异有显著性)

@Q结果

@7CQ临床表现

本组患者主要临床表现为痴笑样癫
!

*性早熟*

其他类型癫
!

%包括癫
!

大发作及肢体抽搐等&和

智力障碍) 其中首发症状为痴笑样癫
!

!G 例#性早

熟 !F 例#其他类型癫
!

@ 例) 单独表现为痴笑样癫

!

@ 例#性早熟 !$ 例) 既没有痴笑样癫
!

也没有性

早熟典型表现的病例为 H 例#均表现为其他类型癫

!

) 表现为痴笑合并性早熟 H 例#性早熟合并其他

类型癫
!

# 例#痴笑*性早熟和其他类型癫
!

均有的

患者为 # 例) 在所有病例中#智力障碍的患者有 Y

例#均同时有癫
!

发作) 所有病例神经系统查体均

无明显异常发现)

@7@Q神经影像学表现

平扫'[示鞍上池后方*三脑室前下方圆形等

密度占位#密度均匀#边界清楚#增强扫描病灶无强

化%图 !&)

&&图 CQ下丘脑错构瘤 =[表现'

%患者#女#" 岁&&8'平

扫'[示鞍上池可见一圆形等密度结节影#密度均匀#边界清楚$ J'

增强扫描'病灶无强化)

平扫9;示鞍上池*垂体柄后方*脚间池*三脑

室前下方圆形占位#病变与灰结节和乳头体相连

%,广基-或,有蒂-&) 病变信号表现为'

$

等 [

!

等

[

#

%!@ 例&$

%

等[

!

稍长[

#

%!$ 例&$

&

稍长[

!

等[

#

%! 例&$

)

稍长 [

!

稍长 [

#

%% 例&) 病变信号均匀#

边界清楚#直径 $7" oF //不等#有时可见突入三脑

室#使三脑室底抬高#增强扫描病灶无强化%图 #&)

@7EQ癫
!

与错构瘤直径的关系

在本组病例中#仅表现为性早熟的患者 !$ 例#

其错构瘤平均直径为 !7FG </#而临床表现中有痴

笑或其他类型癫
!

的患者 #@ 例#其错构瘤平均直径

为 !7"H </#经过两组独立样本的6检验%E1EE !F7$

统计学分析软件&#0k$7"$F#即两组错构瘤直径的

差异无显著性意义)

&&图 @Q下丘脑错构瘤;<表现'

%患者#女#!F 岁&&8'平扫9;#横断面[

#

KD#示肿瘤呈稍长[

#

信号#位于双侧视束之间的

脚间池内#肿块信号均匀#边缘清晰) J'横断面[

!

KD#见肿瘤呈等[

!

信号$='增强扫描#矢状面[

!

KD见病灶无强化#呈长圆形等信号

影#以,广基-与灰结节和乳头体相连)

("YF(
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EQ讨论

下丘脑错构瘤是一种罕见的先天性脑组织发育

异常#最早在 !%FH 年首次报告!F"

#此后陆续有一些

病例被报告) 该病多在儿童早期发病#文献报道通

常于 Y 岁前即出现症状#女性稍多于男性!H#""

) 本

组病例中发病中位年龄 !" 个月#与文献报道基本相

符) 而在性别比例上#本组病例中男性 #" 例#女性

!F 例#与文献报道有较大差别) 笔者认为这一差别

的来源可能是由于研究对象的选择并不是自然人

群#而是到北京天坛医院就诊的人群#因此不能代表

该病在自然人群中的性别分布)

下丘脑错构瘤的临床表现分为两类'一类以性

早熟为主要临床表现#本研究的 F@ 例病例中有性早

熟表现者 !@ 例%包括单独性早熟以及合并其他临

床症状&#约占 HGc) 另一类没有性早熟表现#但以

癫
!

*智力障碍*精神异常等症状为主#本组病例中

没有性早熟表现的为 #$ 例#约占 "Fc) 在本组病

例中#仅表现为性早熟的患者与临床表现中有癫
!

%痴笑或其他类型癫
!

&的患者相比#其错构瘤直径

的差异无显著性意义#因此#患者是否有癫
!

发作与

错构瘤直径大小无必然联系)

下丘脑错构瘤的 '[表现主要为鞍背*垂体柄

后方*脚间池*中脑前池及鞍上池的等密度占位性病

变#可伴有第三脑室前部变形#增强扫描病变无强

化!Y"

) 本组病例中有 !$ 例接受了 '[检查全部发

现病变#为鞍上池后方*三脑室前下方圆形等密度结

节影#密度均匀#边界清楚#增强扫描病灶无强化#与

此部位真性肿瘤有明显区别)

9;D被认为是本病确诊的首选检查) [

!

KD的矢

状位及冠状位扫描可准确提供肿瘤形态和与垂体柄

及周围结构的关系) 病变在[

!

KD表现为等信号#在

[

#

KD表现为等或稍高信号#增强扫描病变无强化!G"

)

本组病例全部接受了9;检查#表现为鞍上池*垂体

柄后方*三脑室前下方圆形等或稍长[

!

等或稍长[

#

信号影#信号均匀#边界清楚#部分病例可见病灶突入

三脑室#使三脑室底抬高#增强扫描病变无强化)

5362C.O3等!@"于 !%%H 年将下丘脑错构瘤分为

两类#即有蒂和无蒂#并认为无蒂的错构瘤以痴笑样

癫
!

为主#有蒂的错构瘤以性早熟为主) 亦有文献

报道#[

#

信号的变化可能与分泌颗粒有一定关系#

而肿瘤大小及,蒂-与临床表现无明显关系!%"

) 而

本组 F@ 例中并未见到错构瘤有明显的蒂#只是错构

瘤与下丘脑附着处的面积大小不同而已#且附着面

积的大小与临床表现并无明显关系)

下丘脑错构瘤的诊断要点包括'

$

儿童期发病$

%

临床表现为性早熟和_或痴笑样癫
!

$

&

病灶与灰

结节和乳头体相连#在轴位'[和9;图像上表现为

病灶位于鞍上区脚间池内$

)

'[表现为等密度#9;

表现为等或稍长 [

!

#等或稍长 [

#

信号$

/

增强扫描

病灶无强化$

0

随访病灶无变化) 根据上述特征性

表现#下丘脑错构瘤的诊断并不困难)

下丘脑错构瘤的鉴别诊断包括'鞍区胶样囊肿*

神经节胶质瘤*视神经胶质瘤*低级别的下丘脑星形

细胞瘤*颅咽管瘤和鞍上生殖细胞瘤等) 但这些疾

病临床上缺乏痴笑样癫
!

*性早熟等典型表现#并有

进行性增大的趋势) 上述病变影像学表现密度或信

号不均匀#增强扫描病变有不同程度的强化均有别

于错构瘤) 引起性早熟的常见颅内肿瘤还有松果体

区畸胎瘤#但该肿瘤位于松果体区#影像学表现密度

或信号极不均匀#与下丘脑错构瘤有明显区别)

综上所述#在临床中如果遇到同时表现为性早

熟和痴笑样癫
!

的患儿#应该首先考虑到下丘脑错

构瘤) 如果患儿只表现为痴笑样癫
!

#也高度提示

本病) 单纯表现为性早熟的患儿#在考虑到本病的

同时#亦不能排除松果体区畸胎瘤以及内分泌系统

疾病#头部9;及内分泌系统检查均为必要检查)

!参&考&文&献"
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H$ 例临床分析!+"7中华神经外科杂志# #$$## !@%!&'FGRH$7

!#"&李书家#胡喜斌#高克克#孙蕊7下丘脑错构瘤 9;D诊断%附 H

例分析&!+"7放射学实践# #$$F# !@ %!&'@$!R@$#7

!F"&I,Ca,ZI# 'C4*.A+[# Z3a.AK+# IC4W.41'7T3/34-,/3A,N-(.

-C?.4<)*.4.C/' '[# 9;3*2 03-(,6,J)<N)*2)*JA!+"7L+8;L/+

8.C4,432),6# !%%!# !#%#&'F$%RF!H7

!H"&i.44)J3* +B# 8Jf[# 14.*J.4V# i4)A(*3/,,4-(:iE# K3*J8'#

;.a3-.TQ7T:0,-(363/)<(3/34-,/33*2 )*N3*-)6.A03A/A!+"7

V0)6.0A)3# #$$G# H@%!&'@%R%"7

!""&L*24.]9# 1344+;# E-3<.:;# ;,A.*N.62 +5# T34-f# 14.-,4)CA1#

.-367[43*A<366,A364.A.<-),* ,N(:0,-(363/)<(3/34-,/3N,4J.63AR

-)<.0)6.0A:!+"7'()62A8.4=E:A-# #$$@# #H%#&'#G"R#G%7

!Y"&;).-( iM# ',/)-.B# >]:.4L+# 8.6A,* 9+# 1.A<,=)-OZ# E(3]aR

.4[T# .-367'[,N<.4.?4363?*,4/36)-).A)* 04.<,<),CA0C?.4-:

!+"7L+;L/+;,.*-J.*,6# !%@G# !H@%Y&' !#F!R!#F@7

!G"&L/A-C-O>;# ',,*AEK# i.44)J3* +B# ;.a3-.TQ# T.)A.4/3*

+V7T:0,-(363/)<(3/34-,/3A' ',44.63-),* ,N9; )/3J)*J3*2

A0.<-4,A<,0)<N)*2)*JA])-( -C/,4J6)36<,*-.*-!+"7L+8;L/+

8.C4,432),6# #$$Y# #G%H&'G%HRG%@7

!@"&5362C.O3+9# '4)A-3*-.Q# >3//3** Z# I.*-.6.i# 5,4-/.:.4
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