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Abstract
Objective To investigate the diagnosis and differential diagnosis of dysembryoplastic neuroepithelial 
tumors in MRI to improve the diagnostic level of the disease. Methods  The MRI findings and 
clinical data about 24 cases of DNET confirmed by operation and pathology were retrospectively 
analyzed,combined with related literature review. Results  The proportion of dysembryoplastic 
neuroepithelial tumors within 20 years old accounted for 58.33% (14/24). The history of epileptic 
seizures was 79.17% (19/24). The typical locations of the disease were frontal lobe(8 cases), temporal 
lobe(4 cases), hippocampus(5 cases), Others still include the occipital parietal junction, corpus 
callosum, brainstem and cerebellum. The most common form of tumor is the triangle, and oval, 
and the shape is different in different scanning orientations of MRI. In MRI, the tumors may show 
pseudocyst (4 cases), microcyst (8 cases), cystic and solid (10 cases), and solid nodule (2 cases). All 
tumors are a low signal on T1WI, and a high signal on T2WI, and signal is inhomogeneity inside and 
around the tumor. Solid nodule(equal signal on T1WI and equal signal on T2WI), pseudocyst like signal 
(slightly low signal on T1WI and slightly high signal on T2WI), and cystic signal(low signal on T1WI 
and high signal on T2WI) can be seen in the tumor. No enhancement or mild linear enhancement 
is common on contrast-enhanced MRI of dysembryoplastic neuroepithelial tumors, and nodular 
enhancement of Different degree or gyrus/ ring-like enhancement are occasionally found. "inverted 
trigonometry sign", "ring sign" on T2FLAIR and microcystic signal are characteristic MRI findings of 
dysembryoplastic neuroepithelial tumors. Conclusion There are specific characteristics in clinical 
features and MRI finding of dysembryoplastic neuroepithelial tumor. Familiarity with the clinical 
features and MRI findings of DNET helps improve the diagnostic level of the disease.
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　　胚胎发育不良性神经上皮肿瘤(dysembryoplastic neuroepithelial tumor，
DNET)是一种少见的神经元及混合神经元-胶质肿瘤，2007版和2016版WHO(世界
卫生组织)均定为Ⅰ级良性肿瘤[1-2]。该肿瘤属于静止性良性肿瘤，绝大多数患者伴
有继发型癫痫反复发作，早期手术治疗可极大改善患者生活质量，术后复发率和恶
性转化率低，预后佳，因此早期明确诊断至关重要。本研究通过回顾性分析经手术
病理证实的24例DNET的MRI影像学表现及临床资料，旨在探讨DNET的MRI诊断及
鉴别诊断，以提高对该病的诊断水平。

1资料与方法
1.1 一般资料  搜集2013年3月1日至2017年12月31日期间经手术病理证实的24例
DNET患者的临床及MRI检查资料，其中男14例，女10例，年龄2~50岁，平均年
龄20.21岁。其中20岁以下患者占比为58.33%(14/24)；19例有继发癫痫发作史，
占比79.17%(19/24)，1例外伤后头痛，4例主要以头昏头痛为主，1例伴有步态不
稳；病程20min至10年不等。
1.2 检查方法  24例DNET患者均由飞利浦1.5MRI扫描仪行平扫、增强及DWI序列
扫描；颅脑线圈，扫描序列包括TSE/T1WI(TR，TE)，TSE/T2WI(TR，TE)，TSE/
T2FLAR(TR，TE)分别行矢状位、冠状位和横轴位MRI平扫，层厚6mm，层间距
5mm，FOV250mm，矩阵：256×256；增强扫描均经肘静脉注射钆喷替酸葡甲
胺(Gd-DTPA)，注射剂量为0.1mmol/kg，流率为3mL/s。DWI(TR TE)，b值为0、
1000 S/mm2。
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【摘要】目的 探讨胚胎发育不良性神经上皮肿瘤
的MRI诊断与鉴别诊断，以提高对该病的诊断水
平。方法 回顾性分析经手术病理证实的24例DNET
的MRI影像学表现及临床资料，并结合相关文献复
习。结果 胚胎发育不良性神经上皮肿瘤患者20岁
以下者占比58.33%(14/24)，有癫痫发作病史占比
79.17%(19/24)，常见发病部位分别为额叶8例，颞
叶4例，海马5例，其他部位还包括枕顶叶交界区、
胼胝体、脑干和小脑。肿瘤形态以三角形和类圆形
多见，且MRI不同显示方位形态不同；MRI上肿瘤
可以表现为假囊性4例、微囊性8例、囊实性10例和
实性2例。肿瘤均表现为不均匀长T1长T2信号，瘤
内及瘤周信号不均，可伴有实性等信号或假囊性长
T1稍长T2信号或囊性长T1长T2信号；MRI增强多表
现为无强化13例和轻度线样强化5例，可见结节样
不同程度强化或脑回样/环形强化。“倒三角征”
和T2FLAIR“环征”、微囊性信号是DNET特征性
MRI表现。结论 DNET临床特点和MRI影像表现具有
一定的特征性，熟悉DNET的临床特征及MRI影像
学表现有助于提高对该病的诊断水平。
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2  结   果
24例患者DNET均为单发病灶，发生部位分别为额叶8例，
颞叶4例，颞枕叶交界区2例，海马5例，顶叶1例，枕顶叶
交界区1例，胼胝体1例，右侧小脑1例，脑干1例；大小约
0.5~5.6cm。所有患者均进行头部MRI平扫和(或)增强扫描。
MRI上病灶形态多样变，不同方位成像形态不同，其中，病
变呈三角形15例，分别为横断位11例，冠状位5例，矢状位2
例；病变呈类圆形或椭圆形15例，分别为横断位12例，冠状
位18例，矢状位21例；病灶呈不规则形1例；病灶呈假囊性
病变4例(图1)，微囊性8例(图2)，实性结节性2例(图3)，囊实
性10例(图4)，其中囊和结节性2例(图5)，实性结节性2例(图
5)。15例分别于横断位、冠状位或矢状位表现为尖端指向侧脑
室的倒三角形改变，即“倒三角征”(图1)。24例DNET的MRI
平扫均表现为不均匀长T1长T2信号，其中合并等T1等T2信号2
例；合并等T1稍长T2信号4例，呈囊性长T1长T2信号影22例，
囊腔可大可小，可单发或多发；1例肿瘤内部见钙化灶(结合
CT)；DWI提示23例弥散均未见受限，1例囊实性病变实性结
节弥散受限；增强扫描提示13例无强化，5例可见线样强化，
3例呈实性结节明显不均匀强化，1例实性结节弱强化，2例
呈脑回样强化或环形强化，增强后病灶内见多微囊性病灶10
例。19例T2FLAIR上可见肿瘤边缘“环征”(图5)，即病灶边
缘呈高信号，中间呈低信号。18例DNET均未见占位效应，2
例轻度占位效应，4例占位效应明显；23例肿瘤周围均未见明
显水肿，1例肿瘤周围可见轻度水肿；8例肿瘤邻近颅骨轻度
受压改变，均未见骨质吸收破坏改变(图1、图5)。
　　所有患者均经手术病理证实为DNET。肉眼观肿瘤可呈灰
黄色、灰红色或灰白色，肿瘤组织质软，呈胶冻状或高度水肿
样改变，大部分血供不丰富，部分可见中等血供，无包膜，境
界清晰。光镜下肿瘤内可见灶状分布的少突胶质样细胞，核内
可见空晕，无核分裂；瘤细胞排列疏密不等，胞浆丰富，红染
呈大小不一球型或多角型，一般无坏死，局部区域可见散在小
钙化灶；瘤内可见多发大小不一粘液样微小囊改变，其内可见
漂浮神经元及神经节样细胞等各类星形细胞；瘤周可见胶质细
胞增生，间质内可见小血管增生。

 
3  讨   论
　　胚胎发育不良性神经上皮肿瘤(DNET)由法国病理学家
Daumas-Duport等[3]于1988年首次报道，2007版及2016版
WHO均将其归类为神经元及混合神经元-胶质肿瘤，Ⅰ级良
性肿瘤[1-2]。该病易发于儿童和青少年，以20岁以下常见，但
也见于中老年患者，本研究病例发病年龄跨度从2岁到50岁，
但20岁以下患者占比58.33%，且男女发病比例相仿。研究表
明，DNET最常见发病部位为颞叶，其次是额叶、枕叶、顶
叶、海马，也可见于脑干、小脑、尾状核、胼胝体、透明隔
等部  位[3]。本研究中，病例额叶、颞叶和海马是最常见发病
部位，且额叶略多于颞叶(8：6)，与文献统计略有不同，但
DNET以幕上皮质和皮髓质交界区发病最多见，这与文献报道

一致。病灶多为单发，罕见多灶性DNET[4]，而本研究中患者
病灶均为单发病灶。
　　目前，DNET病因和发病机制尚不完全清楚。文献报道
称，DNET多见于婴幼儿且病理上肿瘤周围常伴有脑皮层发育
不良，且临床表现常为顽固性癫痫[5]，而2007版WHO明确指
出，DNET不是在完全正常发育的脑皮质基础上继发的肿瘤，
而是源于神经胶质细胞分化偏差所致，DNET特异的神经组织
成分中既有正常大脑皮层，又有肿瘤存在，还可伴有局部脑皮
质发育不良。因此，推测DNET与脑皮层发育不良相关，但两
者间具体关系尚不明确。此外，有DNET家族发病的报道，推
测家族遗传与该病有一定关联[6]。
　 　 病 理 上 ， D N E T 可 分 为 单 纯 型 、 复 杂 型 、 非 特 异 型 三       
种[7]。其中，单纯型是指肿瘤主要有特异性胶质神经元成分组
成；复杂型是指肿瘤内同时含有特异性胶质神经元成分和胶质
结节，而且还可伴有局灶性皮质发育不良；非特异型是指肿
瘤具有典型的影像特征改变和临床特点，但病理上缺乏特异
性胶质神经元成分。本研究结果表明，单纯型19例，复杂型5
例，非特异型0例。大体病理上，DNET切面可呈灰黄色、灰
红色或灰白色，实性胶冻状或多结节状，质软，局部可为囊性
半透明，与周围分界尚清，肉眼偶可见囊变、钙化和出血，邻
近正常脑组织交界区可伴有脑皮质发育不良。光镜下，肿瘤主
要有少突神经胶质样细胞、神经元和星形细胞三种成分混合组
成，肿瘤中可见少突神经胶质样细胞即特异性胶质神经元成分
是DNET组织学金标准[8]，该细胞排列成“柱状结构”，黏液
样基质分开，粘液基质内可见神经元漂浮其中。肿瘤周边区域
主要为星形细胞及少数成熟的神经元组成，部分可见局灶性
脑皮质发育不良。瘤细胞多细小、圆形、幼稚，内可有分支
状血管，可伴有星形胶质细胞增生，一般无核分裂相。DNET
多为单发病灶，罕见多发病灶。瘤周可合并局灶性脑皮质发
育不良[9]。免疫组化上，神经胶质原纤维酸性蛋白GFAP(+)、
S100(+)、突触素(SYn)(+)证明DNET含有少突胶质样细胞、神
经元和星形细胞成分，有助于的DNET的鉴别诊断，其它标记
物还包括神经元特异性烯醇酶NSE(+)、嗜铬素(CgA)(-)、Ki-67
呈阳性表达等。
　　DNET临床具有一定的特征性。首先，DNET发病年龄以
儿童和青少年居多，多见20岁以前发病。本研究中，20岁以
下患者有14例，占比达58.33%。尽管DNET多见于儿童和青
少年，但也见于中青年及老年人，本研究病例中最大发病年
龄为50岁。其次，该病男性发病略多于女性，本研究中男女
发病比约为1.4：1。此外，DNET最主要的临床表现为癫痫发
作，且以反复发作的难治性癫痫为主。本研究结果表明，24
例中有19例有不同程度不同类型不同频率的癫痫发作病史，
其中有9例有癫痫反复发作，病程持续时间最长达10年。但有
少部分病人无癫痫发作病史，这可能与瘤周致痫区有关，而并
非完全是肿瘤本身[10]。
　　DNET组织学表现差异较大，不同的组织学类型和组织学
表现决定了不同的影像学表现。笔者总结本研究病例的MRI表
现和复习相关文献，发现DNET的MRI表现有如下特点：1)病
变部位：病变部位表浅，常见于幕上皮质及皮髓质交界区，最
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图1 男，16岁，一周前无明显诱因昏迷伴四肢抽搐，右侧额叶DNET。轴位T2WI呈三角形长T2信号影呈“倒三角征”，内见细线状血管影；T2FLAIR上病变呈低信
号影，边缘见不完整半环形稍高信号影即“环征”，DWI呈低信号，未见弥散受限；增强未见强化，病灶周边无水肿。图2 男，12岁，1周来间断性抽搐2次，
右侧枕顶叶交界区DNET。轴位T1WI示病灶呈楔形长T1信号影，信号不均；T2WI示病变呈多微囊样长T2信号影，内部见细分隔；T2FLAIR示病变混杂信号影，边缘
呈斑片状稍高信号影，内部见稍低信号影。对比增强示病变内部呈散在脑回样、线样轻度强化，边界清晰。图3 女，8岁，头痛1年4个月伴抽搐4次，右侧颞
叶海马区DNET。轴位T2WI病变呈类圆形长T2信号，信号不均，T2FLAIR上病变呈稍高信号，内部信号不均；DWI呈等信号，未见弥散受限。对比增强未见明显强
化，边界清晰。图4 男，19岁，发作性抽搐5年余，左侧胼胝体压部DNET。轴位T2WI示病变呈类圆形长T2信号，瘤内见稍高信号；T2FLAIR上病变呈稍高信号，
瘤内见稍低信号，DWI示病变周围呈稍低信号，内部呈更低信号。对比增强示病变内部见环形强化，病变中心及四周未见强化，瘤周无水肿。图5 男，14岁，
反复头痛2年余伴四肢抽搐10余天，左侧顶叶DNET。轴位T2WI示病灶呈椭圆形长T2信号影，T2FLAIR上病变呈稍高信号影，边缘可见稍高信号环(“环征”)，内
缘似见低信号环，后缘见高信号结节灶；增强呈囊性病变，增强未见强化，后缘结节呈明显不均匀强化，边界清晰，瘤周未见水肿。光镜(HE:×100)示瘤内可
见分化较好的肿瘤样少突胶质细胞，未见核分裂相，并可见粘液样间质伴间质内小血管增生，内见神经元及各种星形细胞。病理诊断：DNET。
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常见部位分别是额叶、颞叶和海马区，其次是枕叶、顶叶、
颞枕叶或颞顶叶交界区，偶见于深部脑组织，如胼胝体、基
底节区、透明隔、脑干、小脑等部位。2)病灶的形态：以三角
形和类圆形多见，MRI上不同方位成像其截面形态不同：位于
幕上皮质或皮髓质交界区病变多呈三角形态，而位于海马、
脑干、小脑等部位的病变以卵圆形或椭圆形居多。3)MRI信
号特点：病变多呈不均匀长T1长T2信号，T2WI上病灶内部因
组织成分不同而表现为不同程度高信号。当肿瘤内部以胶质
细胞和神经元细胞为主时，多以中等偏高信号为主，当肿瘤
内部粘液基质成分较多可表现为多囊样改变或单囊样的粘液
湖，MRI则表现多微囊样高信号或单囊样高信号；当肿瘤内合
并神经胶质细胞增生明显，则表现为偏高信号结节[11]。4)
“倒三角”征：是指肿瘤呈三角形态，宽基底面多位于大脑
凸面，而其尖端指向侧脑室或白质呈倒三角形改变。该征象
具有一定的特异性，有学者认为该征象的出现可能与脑神经
纤维通路传导呈放射状分布相关[12]。5)T2FLAIR“环征”：是
指T2FLAIR上肿瘤周围可见完整或不完整的高信号环，以不完
整高信号环多见，环宽窄不一，边缘可不光整如同脑回样分
布。其形成基础是肿瘤外周疏松的神经胶质成分，类似于胶
质增生[13]。该征象的出现强烈提示DNET，本研究中病例有
19例出现T2FLAIR“环征”。6)强化特点：(1)无强化或弱强
化：大部分DNET均表现为无强化或弱强化，本组病例无强
化者达13例，占比54.17%。分析其原因有二：一是DNET为
WHO I级良性肿瘤，生长缓慢，基本没有侵袭性，血脑屏障不
易破坏；二是肿瘤含有粘液基质成分较多，因此很多肿瘤MRI
上表现为多微囊性或假囊性病变，而粘液成分基本不强化。
(2)线样强化或分隔样强化：肿瘤内部以少突神经胶质样细胞
多见，少突神经胶质样细胞的柱状结构被粘液基质分开，表
现为类似间质间隔样改变，而少突神经胶质样细胞内部可有
不同数量的小血管增生，此为线样和分隔样强化的基础。(3)
不均匀结节样强化：主要为囊内结节强化，囊内结节多是神
经胶质细胞增生，根据神经胶质细胞增生程度以及是否合并
有血管和内皮细胞增殖，结节可呈轻度强化到明显不均匀强
化。此外，此种结节状神经胶质细胞增生可能是DNET恶性转
化的潜在因素，可进展为更高级别肿瘤[14-15]。(4)环形或脑回
样强化：主要是肿瘤的T2FLAIR高信号环的强化，这可能与高
信号环的组织学成分-肿瘤外周疏松的神经胶质成分有关。7)
钙化少见：尽管Stanescu等[16]报道的53例DNET中钙化出现
率达36%，但多数文献报道钙化发生率低[17-18]，本研究中仅1
例可见钙化。8)占位效应和瘤周水肿无或轻：多数肿瘤无占位
效应和瘤周水肿，当肿瘤体积较大时可出现占位效应，但水
肿一般较轻。本研究中共6例有占位效应，4例肿瘤体积较大
而占位效应明显；但仅1例出现瘤周轻度水肿。9)颅骨受压改
变：当肿瘤位于幕上大脑凸面邻近颅骨内板下时，可引流邻
近颅骨内板轻度受压变形，本研究有8例DNET有此表现。
　　DNET临床特点和影像学表现与多种颅内肿瘤性病变和肿
瘤样病变重叠，需要与之鉴别病变主要有：(1)神经节细胞胶
质瘤：多见于30岁以下青年及儿童，MRI上多呈实性或囊实性
病变，局部脑回增厚，占位效应轻，瘤周可无水肿或轻度水

肿，增强肿瘤实性部分多无强化或轻度强化。但瘤内分隔多
见且肿瘤钙化发生率高达50%，一般无三角征等特点可有助
于与DNET鉴别[19]。(2)低级别星形细胞瘤：主要是与毛细胞
型星形细胞瘤、多形性黄色星形细胞瘤和少突胶质瘤鉴别，
前两者亦见于儿童和青少年，发病部位多位于白质，增强强
化程度不一，与DNET有一定相似性，但MRS一般可见Cho增
高、NAA 降低和Lac峰增高，而且毛细胞性星型细胞瘤SWI多
可见含铁血黄素沉积，少突胶质细胞瘤钙化多见，以上特点
可与DNET鉴别[20-22]。(3)局灶性皮质发育不良：MRI主要表现
为皮层及皮层下白质出现长T1、长T2异常信号，形态多样，
可伴有或不伴局部皮质增厚，T2FLAIR亦可见皮髓质交界区弧
线状稍高信号类似DNET“环征”，增强基本无强化，影像上
与DNET十分相似，而且两者可以合并存在，鉴别主要依靠组
织学病检[23-24]。(4)神经上皮囊肿：常见于脉络膜裂和侧脑室
内，脑实质的神经上皮囊肿仅占12.8%，MRI表现为脑实质内
边缘锐利清晰的脑脊液信号囊性病变，DWI表现为弥散增强，
增强一般无强化，T2FLAIR上无“环征”改变可有助于与DNET
相鉴别[25-26]。(5)多结节和空泡状神经元肿瘤(MVNT)[27]：属于
胶质神经元肿瘤-节神经瘤(亚型)，主要发生于皮层下白质，
MRI表现与DNET极其相似，鉴别十分困难，确诊主要依靠组
织学病检和免疫组化。其他还需要鉴别的有脑软化灶伴胶质
增生、淋巴瘤、室管膜瘤、PNET和不典型脑膜瘤，尽管其影
像上有重叠，但根据病史、年龄，结合影像学特征以及MRS
一般鉴别不难。
　　目前，DNET的治疗多主张手术切除，因为多数DNET的
癫痫发作为顽固性，药物难以治愈。尽管DNET手术切除后癫
痫的预后存在争议，但多数学者认为肿瘤切除可有效缓解癫
痫的发作。DNET属于良性肿瘤，一般手术切除后不易复发。
刘争进等[28]报道过1例DNET合并节神经胶质瘤的报道，另有
DNET恶性转化的文献报道[29-30]；Lv等[18]通过文献复习对36例
DNET术后转归进行分析，发现有20例出现肿瘤复发或恶性转
化，并认为DNET的复发和恶性转化可能是由于肿瘤本身固有
的潜能而发生的，而辅助放疗或化疗可能是引发了恶性转化
的关键，因此，建议对DNET复发或恶性转化推荐综合治疗，
即手术切除和术后辅助治疗。
　　综上所述，DNET是一种少见的良性的神经元及混合神经
元-胶质肿瘤，该肿瘤好发于儿童和青少年患者，以20岁以下
患者多见，男性略多于女性；继发型性癫痫反复发作是其最
常见的临床表现；该肿瘤多发生于皮质或皮髓质交界区，以
额叶、颞叶、海马区最常见；MRI上肿瘤多呈三角形或类圆
形，“倒三角征”、T2FLAIR“环征”、多微囊样改变、脑回
样结构以及增强无强化或弱强化是其特征性影像学表现。熟
悉DNET的临床特征及MRI影像学表现有助于该病的诊断和鉴
别诊断。目前该病主张手术切除治疗，术后复发率和恶性转
化率较低，一旦术后肿瘤复发或恶性转化，手术切除和术后
辅助治疗是最佳治疗选择。
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