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提高对胚胎发育不良性神经上皮性肿瘤"
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#临床表现'病理形态学'免疫组织化学及影像学特征的认识$

方法
!

回顾性分析
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例
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的临床表现'病理形态改变'免疫组织化学检测及影像学表现!并对患者进行随访$结果
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例

<]DI

患者均在
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岁以前发病!以局灶性难治性癫痫发作为主要临床表现$肿瘤由神经元和特异性胶质神经元成分"

êD

#构

成!基质为黏液伴微囊形成!周围有少突胶质细胞样细胞"

a?+

#$单纯型
<]DI99

例!复杂型
<]DI0

例!非特殊型
<]DI#

例$
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示
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及少突胶质细胞转录因子
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Q
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#阳性!神经元核抗原"
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#'突触素"
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T
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#及神经胶质原纤维酸性蛋白
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#阴性(神经元示
]2S]

及
^

T

5

阳性$

+I

检查示病变为不规则低密度影!少数有囊性改变或钙化(磁共振成像"
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#检查

示病灶
I#

加权像"

I#;%

#呈低信号!

I!

加权像"
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#呈高信号!无强化!无瘤周水肿及占位效应$随访无肿瘤复发及死亡$结

论
!
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具有独特的临床'病理及影像学特征$
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%是中枢神经系统内少见的神经元和

胶质细胞混合性肿瘤#
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将
<]DI

归为神经元
&

神经胶质

细胞肿瘤#定为
&

级#属良性肿瘤#至今国外已报道
9""

余例#

但国内报道较少'

<]DI

在病理组织学上易误诊为少突胶质

细胞*混合性少突胶质细胞
&

星形细胞瘤及神经节细胞胶质瘤

等'为提高对该疾病临床病理特征及影像学特点的认识#现就

广州医学院第二附属医院及中山大学附属第一医院收治的
9.

例
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报道如下'
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资料与方法
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一般资料
!

收集广州医学院第二附属医院及中山大学附

属第一医院
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年
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月至
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年
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月诊治的
9.

例
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#

其中#男
!$

例#女
#9

例&发病年龄
#

!

!9

岁#平均
#"79

岁&病

程
9

个月至
##

年#平均
079

年'患者均行头颅
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检查*磁共

振成像$
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%及增强扫描检查#并

对患者进行随访'
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病理检查及免疫组织化学检测
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手术切除的颅内肿瘤组

织经
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甲醛固定#石蜡包埋#苏木素
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伊红$
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%染色#免疫组织化学染色$
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%抗体*抗
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抗体及抗
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抗体'

所有试剂均购自福州迈新生物技术开发有限公司'观察病理形

态学及上述抗体的免疫组织化学染色情况'按照
; à!""8

年

关于神经系统肿瘤分类标准诊断'以
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年
[4KPG5G

等(
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)提出

的分类法对肿瘤周围脑皮质发育不良进行分型'
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重庆医学
!"#!

年
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月第
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期
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基金项目!广州市医药卫生科技基金资助项目$
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临床资料分析
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所有患者均以癫痫发作起病#抗癫痫药

物治疗效果不佳#
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例患者合并头痛#无其他神经系统阳性体

征'

+I

检查示病变主要位于皮质或皮质下#为不规则低密度

影#少数有囊性变或钙化'
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检查示病灶
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加权像$
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%呈高信号'增强后无强化#无肿瘤周围水肿及占

位效应#见图
#

'所有患者肿瘤均位于幕上#
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例位于额叶#

#!

例位于颞叶#

!

例位于顶叶'肿瘤大小为
#7#MPi#76MPi

#78MP

!

67!MPi!7"MPi#7/MP

'所有患者入院后均行手

术切除治疗#术后未进行放疗或化疗'

98

例患者术后随访至

!"#"

年
#!

月#癫痫症状得到控制#

!

例患者术后
#

年仍有癫痫

发作#但发作频率减少#服用抗癫痫药物可明显减少发作频率'

无死亡病例'

!!

左!右额叶皮质病灶
I#;%

呈低信号#肿瘤边界清楚&右!右额叶皮

质病灶呈
I!;%

呈高信号#无肿瘤周围水肿及占位效应'

图
#
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右额叶皮质病灶
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图像
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病理检查结果
!

肉眼观察肿瘤呈半透明胶冻样#部分有

囊性变及钙化'镜下观察!肿瘤多呈结节状分布于大脑或小脑

皮质'结节大小不一#有时相互融合'肿瘤由多少不等的神经

元和神经胶质成分 (即特异性胶质神经元成分 $

)
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2MGNGM

Q

KG(52SL(54K2K2P25*)

#
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%)混合构成#

êD

由少突胶质细胞

样细胞$

(KG

Q

(F25FL(

Q

KG4&KGY2M2KK

#

a?+

%*成熟神经元和星形细

胞组成#

9

种细胞比例不一#以
a?+

为主'

a?+

形态较一致#

核圆形或卵圆形#核仁小#有核周空晕&细胞质少'肿瘤中有明

显的微囊变#囊内见稀薄嗜碱性黏液样基质#单个神经元漂浮

在黏液样基质中#神经元分布不均#大小和形态不一#单核*无

异型#无卫星现象'

a?+

排列方式多样#或沿轴突两侧及毛细

血管垂直于皮质表面排列#或在黏液丰富区域围绕毛细血管呈

菊形团状排列#或在微囊之间呈结节状排列'

a?+

中夹杂数

目不一的星形细胞#细胞突起细长#少数病例可见
1()25*O4K

纤维或钙化'所有病例均未见核分裂及坏死'肿瘤间质血管

较丰富#呈分枝状#但无肾小球样血管内皮细胞增生#见封
!

图

!

'

99

例为单纯型
<]DI

#肿瘤仅由
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组成&

0

例为复杂型
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#肿瘤由
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及增生的胶质结节组成#伴或不伴局限性

脑皮质发育不良$
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%$伴
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例#其中
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&

型
#

例#
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'

型
!

例%&

#

例为非特殊

型
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'
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免疫组织化学检测结果
!
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*
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及
eE,[

阴性#
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Q

(&!

及
&̂#""

阳性'星形细胞表达
eE,[

'神经元示

]2S]

及
^

T

5

阳性#少数肿瘤细胞表达
[09

及
:G&$8

#呈低增殖

活性#见封
!

图
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!!

论
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是一种少见的神经元和胶质细胞混合性肿瘤#由

<4SP4)&<S

'

(L*

等(

!

)于
#.//

年首先报道并命名#曾称为皮层

错构结节*皮质发育不良*胶质瘤等'该肿瘤好发于儿童和青

年#多数在
!"

岁以前发病#亦有中*老年人发病的报道#本组患

者发病年龄
#

!

!9

岁#平均
#"79

岁&男性略多于女性&临床表

现为顽固性癫痫#抗癫痫药物治疗无效#部分患者表现为头痛*

呕吐等'肿瘤好发于额叶*颞叶#亦可发生于小脑和脑干#位于

大脑皮质和皮质下白质#本研究与国外学者(

9&0

)及李南云等(

$

)

报道的好发部位相似#认为肿瘤多好发于额叶#而陈莉等(

8

)报

道该肿瘤以颞叶多见'

<]DI

可首先起源于白质#尤其是脑室

周围(

/&#"

)

'病变多为单发#少数多发'影像学检查对
<]DI

的

诊断有重要意义#
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优于
+I

#病变多位于脑叶内#呈脑回

状#有的可见单个*多个囊状改变或分隔区#略呈三角形分布#

偶见钙化'肿瘤周围无水肿及占位效应'

<]DI

病变小至几毫米#大至十余厘米&质稍软#黏液胶冻

状'低倍光学显微镜下可见皮质内单个或多个结节#结节由

êD

构成#它是一沿着与皮质表面垂直的方向排列的柱状结

构#由体积较小的
a?+

沿着束状神经元轴索及小血管排列而

成#柱状结构之间被黏液基质分开#可有神经元如+浮蛙,样漂

浮其中#大多数细胞形态一致#核圆形#核周有空晕的
a?+

中

散在分布神经元成分#其间有增生的星形细胞'因此#肿瘤细

胞实际上是由
a?+

*神经元和星形细胞
9

种成分组成'有时

神经元较小#形态不易识别#通过检测
^

T

5

*

]2S]

的表达可对

其进行鉴定'肿瘤组织内可见大量毛细血管呈枝芽状增生#罕

见血管内皮细胞增生及淋巴细胞浸润#肿瘤细胞漂浮于+黏液

湖,中'肿瘤内未见坏死及核分裂'部分病例肿瘤周围可见发

育正常#但结构层次紊乱及排列极向消失的神经元'

(̀5434L

等(

##

)依据组织形态将
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分为
9

种亚型#即多结节型*单结

节型及弥漫型&

+4VG(K

等(

#!

)将其分为
!

种类型#即单纯型和复

合型&而
<4SP4)&<S

'

(L*

等(

!

)根据组织学改变将其分为单纯

型*复杂型及非特殊型'与弥漫性浸润性星形细胞瘤不同#

<]DI

肿瘤组织内若出现细胞密度增加#则核异型*核分裂*血

管内皮细胞增生和坏死#甚至肿瘤复发#均不能作为恶性变的

诊断指标'有文献报道#

<]DI

可发生间变或恶性变#尤其是

在行放射治疗后(

#9&#6

)

'本组
9.

例
<]DI

中#

99

例为单纯型

<]DI

#

0

例为复杂型
<]DI

#

#

例为非特殊型
<]DI

#随访发

现不同类型
<]DI

的预后无明显差异'本组
9.

例
<]DI

中

有
9

例合并
E+<

改变#说明
<]DI

与
E+<

相关#这可能与

<]DI

起源于次级生发层有关#它可能是正常婴幼儿额颞叶区

的软脑膜下胚胎性颗粒层的残余'

从
<]DI

的免疫表型上看#肿瘤组织内
a?+

表达
aKG

Q

(&!

及
&̂#""

蛋白#不表达
eE,[

#说明
a?+

并非星形细胞#而与

少突胶质细胞类似&肿瘤组织内的神经元成分表达
]2S]

*

^

T

5

#而肿瘤内的星形细胞成分则表达
eE,[

#提示
<]DI

是

由
a?+

*神经元及星形细胞
9

种成分构成的肿瘤#本组患者肿

瘤细胞
:G&$8

呈阴性或仅有少数肿瘤细胞表达#说明该肿瘤为

低增殖活性的良性肿瘤'

典型
<]DI

的诊断并不困难#但
<]DI

组织形态存在多

样性#尤其是非典型病例#需结合长期癫痫病史及影像学特点#

方可作出正确诊断'从病理组织形态上看#

<]DI

应与少突胶

质细胞瘤*混合性少突胶质细胞
&

星形细胞瘤*节细胞胶质瘤*

毛细胞星形细胞瘤*黏液样毛细胞星形细胞瘤等进行鉴别'

<]DI

一般采用外科手术切除进行治疗#若能完整切除#则可

控制癫痫发作#术后无需放射治疗或化疗#预后良好'术后若

仍有癫痫发作#可使用抗癫痫药物治疗'

综上所述#

<]DI

具有独特的临床*病理特点及影像学特

征#其正确的诊断对治疗及预后判断有重要意义'
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成一帧图像的采集#能基本满足监控要求'但更快速序列的开

发和利用仍是今后研究的方向'本实验为
-1%

联合
%̀E>

技

术治疗人肝细胞癌奠定了一定的基础#随着研究的深入#

-1%

联合
%̀E>

技术将会有更加广泛的运用'
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