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ABSTRACT
Objective Investigate the multimodal MRI imaging characteristics of dysplastic cerebellar 
gangliocytomas, in order to provide experience for clinical and imaging diagnosis. Methods A case of 
dysplastic cerebellar gangliocytoma admitted to our hospital was retrospectively analyzed, including 
clinical signs, imaging examination, pathological report, treatment measures, etc. What’s more, we 
reviewed relevant literature reports to discuss the features of multimodal MRI imaging. Results MRI 
showed "tiger stripe sign", and DWI was slightly increased，DTI showed that the FA value in the lesion 
area was reduced compared with the contralateral side, and the surrounding white matter fiber tracts 
were shifted under pressure. ESWAN showed that there were more small veins in the lesion area. 3D 
ASL (PLD=2.0s) showed increased perfusion in the lesion area.MRS showed a slight decrease in NAA 
and no increase in Cho/Cr.Subsequently, the patient underwent partial left cerebellar hemisphere 
tumor resection, and the pathological result was dysplastic cerebellar gangliocytoma (WHOI grade).
Conclusion Dysplastic cerebellar gangliocytoma belongs to neuronal and mixed neuronal glioma, which 
is a rare benign cerebellar tumor. Multimodal MRI imaging is of great significance for preoperative 
diagnosis and in-depth imaging and pathological features of this disease.
Keywords: Neuronal and Mixed Neuronal Glioma; Dysplastic Gangliocytoma of Cerebellum; Multimodal; 
Magnetic Resonance Imaging (MRI)

　　小脑发育不良性神经节细胞瘤(dysplastic cerebellar gangliocytoma)由Lhermitte
和Duclos于1920年首次报道[1]，又称Lhermitte-Duclos病(lhermitte duclos disease，
LDD)，是一种罕见的小脑良性肿瘤，目前国内外文献报道主要描述其CT及常规序列MRI
表现，本文报道一例典型LDD，并复习相关文献，详细阐述其多模态MRI表现，旨在提
高对本病的认识。

1  资料与方法
1.1 一般资料  女性，29岁，2年前劳累时自觉间断性头痛、头晕，无视物不清，无恶
心、呕吐，无肢体无力，休息可缓解；2周前头痛加重，额部及后枕部明显，呈间断
性，偶有恶心，未呕吐，伴有颈部活动受限。查体见患者头围增大，颈部抵抗，个人
史、婚育史、家族史均无特殊，实验室检查无异常。
1.2 方法  采用GE MR750W 3.0T 8通道头部线圈，扫描序列及参数见表1。所得图像经
AW4.6工作站后处理获得ADC图、CBF伪彩图、FA灰度图、FA方向彩色编码图、磁敏感
图、各体素代谢图。FA方向彩色编码图中红色表示白质纤维走行方向为从左到右，蓝色
表示从下到上，绿色表示从后到前，亮度表示此方向的权重；在皮质脊髓束走形区手工
画出感兴趣区，采用“种子”法行纤维束追踪重建。

2  结   果
2.1 MRI结果  左侧小脑半球见大小约6.2×7.9×4.6cm(RL×AP×SI)肿块影，占位效
应显著，T1WI呈等、低信号，T2WI呈等、高信号相间条纹状，T2Flair呈略高信号条纹
状，病变周围未见明确水肿区；DWI呈稍高信号影，ADC图呈稍高信号；颅神经成像
示左侧面听神经轻度受压向前方移位；MRA示颅内大血管及主要分支未见明显异常；
MRV示左侧乙状窦充盈不良；3D ASL(PLD=2.0s)CBF测值(单位mL·100g/min)：病变
区(60.987~61.367)，对侧(46.145~50.238)；DTI FA灰度图示病变区多个感兴趣区(ROI)
FA平均值约0.253，对侧约0.425，FA方向伪彩图示病变区以红色为主，右侧小脑半球以
绿色为主，白质纤维束追踪示肿瘤推压周围纤维束；SWAN图见病变区有增多小静脉血
管影；增强扫描示病变内可见多发线状强化细小血管影；MRS示病变区域NAA略减低，
Cho/Cr未见增高；病变延续至左侧桥小脑角区，左侧小脑中脚、脑桥、第四脑室受压，
小脑扁桃体向枕骨大孔处下移，上段颈髓内见长T2信号影，幕上脑室扩张、积水，双侧
侧脑室周围白质信号略增高。MRI结果：考虑小脑发育不良性神经节细胞瘤。
2.2 手术及病理结果  探查：小脑扁桃体疝入枕骨大孔，下缘达寰椎水平，肿瘤位于左
侧小脑半球，呈米黄色，无明确边界，血供一般，质韧，因肿瘤与正常脑组织无明确边
界，遂行肿瘤部分切除术。病理示：送检组织由紊乱伴轻度异型性增生的神经节细胞
样细胞及微囊变明显的胶质纤维及胶质细胞增生构成，瘤组织呈层状，可见增生的分
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【摘要】目的 探讨小脑发育不良性神经节细胞瘤的
多模态MRI成像特征，为临床和影像诊断工作提供
经验。方法 回顾性分析我院收治的1例小脑发育不
良性神经节细胞瘤患者资料，包括临床体征、影像
检查及病理报告、治疗措施等，并复习相关文献报
道，讨论其多模态MRI成像特征。结果 MRI平扫见
“虎纹”征，DWI信号略增高，DTI示病变区FA值
较对侧减低，周围白质纤维束受压移位，ESWAN见
病变区有增多小静脉血管，3D ASL(PLD=2.0s)病变
区灌注增高，增强扫描病变无强化、其内见多发细
小血管影，MRS见病变内NAA略减低，Cho/Cr无增
高。随后患者行左侧小脑半球肿瘤部分切除术，病
理结果为小脑发育不良性神经节细胞瘤(WHOI级)。
结论 小脑发育不良性神经节细胞瘤属于神经元和混
合性神经元-胶质瘤，是一种罕见的小脑良性肿瘤，
多模态MRI成像对该病的术前诊断和深入的影像-病
理特征研究有重要意义。
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子层，分子层内微囊形成，可见血管相关微小钙化，缺乏小脑颗
粒层，代之以异常增生的神经元，神经元细胞排列紊乱，轴突缺
失，部分细胞核深染。免疫组化：S-100(+)，NeuN(节细胞+)，

Syn(+)，CgA(节细胞散在+)，Ki-67(1%)，GFAP(胶质细胞+)，
NF(+)，CD34(-)。诊断：小脑发育不良性节细胞瘤(WHOⅠ级)，
建议基因检测是否伴有多发性错构瘤综合征(Cowden综合征)。

表1  磁共振扫描序列及参数
参数   TR(ms)             TE(ms) FOV(cm)              矩阵           层厚(mm)      采集次数(NEX)  层数

3D-T1WI      8.2                 3.1  24×21         240×240 1.0        1.0                       352

T2WI      5083                 90  24×24         320×320 6.0        1.5                       21

T2FLAIR      9000                 98.4  24×19         320×224 6.0        1.0                       21

DWI      4455                 77.4  24×24         128×130 6.0        2.0                       42

DTI      8000                 97.9  24×24         128×128 5.0        2.0                       480

SWAN      37.4                 22.8  24×21         288×224 2.0        0.7                       360

3D ASL      4959                10.7  24×24         -                     4.0        3.0                       88

增强      8.5                3.3  24×21         256×256 1.0        1.0                       352

MRS      1000                144  24×24         -                      -        1.0                       2

MRA      24                3.4  24×20         -                     1.2        1.0                       384

MRV      10.8                5.9  28×25         -                     1.8        0.97                       364

内耳      4.7                2.2  28×28         -                     0.8        1.0                       120
注：3D-T1WI:三维T1加权成像；T2WI：T2加权成像；T2FLAIR：T2液体反转恢复序列；DWI：弥散加权成像，b=1000s/mm2；
DTI：磁共振扩散张量成像，b=1000s/mm2，15个方向； SWAN：磁敏感加权成像；3D ASL：三维自旋标记成像，标记后延迟
时间(PLD)为2.0s；MRS：磁共振波谱成像，多体素，线宽10HZ，MRA：磁共振血管造影，采用3D TOF法；MRV：磁共振静脉
造影，采用3D PC法；TR：重复时间；TE：回波时间；FOV：视野。

图1 图1A：T1WI，病变呈等低相间条纹影。图1B：T2WI，病变呈等高相间条纹影。图1C：T2FLAIR，病变呈略高信号条纹状，
病变周围未见明确水肿区。图2 图2A：DWI图，呈稍高信号。图2B：ADC图，呈稍高信号，ADC值约(0.831-0.920)×10-3mm2/
s。图3 磁敏感图(SWAN图)，病变区见多发细小静脉血管影，引流入乙状窦及横窦。图4 图4A：FA方向伪彩图，病变区以红
色为主，右侧小脑半球以绿色为主。图4B：白质纤维束追踪图，病变周围白质受压改变。图5 3D ASL(PLD=2.0s)：病变区较
对侧血流量增高。图6 增强，病变无强化，其内见多发细小血管影强化。图7 MRS图(病变中央区)，NAA略减低，Cho/Cr未见
增高。图8 HE染色病理结果(×200)。增生的分子层，分子层内微囊形成，缺乏小脑颗粒层，代之以异常增生、排列紊乱的
神经元。
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3  讨   论
3.1 LDD概述  LDD是一种缓慢进展、具有错构瘤及真性肿瘤特
征的良性小脑肿物[2]。本病罕见，多累及单侧小脑半球，偶尔累
及双侧及小脑蚓部；青年人多发，20~40岁多见，性别无明显差
异[3]。2016年WHO中枢神经系统肿瘤分类归为WHOⅠ级，属于
神经元和混合性神经元-胶质肿瘤[4]。目前,有部分切除术后复发报
道，尚未见病变恶变相关报道[5]。本病的病因与发病机制仍存在
广泛的争议，主要学说包括肿瘤性、错构性、先天性起源。
　　多数病例早期无明显症状或出现因颅高压所致的较轻症状，
后期可出现小脑扁桃体下疝、幕上积水、颅神经麻痹等。部分病
例可与Cowden综合征相伴发生[6]，确诊为LDD的病人应进一步
检查甲状腺、乳腺、肠道等以除外合并肿瘤[7]。本例病人头围增
大，有颅高压表现，无视力改变及颅神经麻痹症状，全身检查后
未见Cowden氏综合征相关的临床表现。
3.2 LDD的多模态MRI表现  ①MRI平扫呈T1等、低、T2WI等、高
信号相间条纹影—“虎纹”征[8]，其被认为是诊断本病的特征性征
象；病变周围水肿区少见；②DWI呈等、稍高信号影，ADC图多
呈等、稍高信号，病变区水分子扩散受限不明显，考虑T2透射效
应所致；少部分病例ADC值略降低，可能与神经胶质增生、轴索
密度增加有关[9]。③DTI FA灰度图上病变区亮度降低、FA值减小，
FA方向伪彩图上显示肿瘤区以红色为主，对侧小脑半球以绿色为
主，考虑可能与颗粒层及节细胞层缺失、神经节细胞异常增生、
排列紊乱、分子层增厚、病变区白质在主要扩散方向上的一致性
丧失等有关；纤维束追踪示病变周围纤维束移位，考虑肿瘤的占
位效应所致；肿瘤周边组织ADC值减低、FA值增高，推测与组织
受压缺血、细胞外水容量减少有关[10]。FA方向伪彩图及纤维束追
踪重建可以清楚显示病变对周围组织推移及肿瘤与周围纤维束关
系。④MRA、MRV：可显示颅内大血管情况，本例病人左侧乙状
窦及横窦充盈欠佳，考虑系病变压迫所致；⑤SWAN对不同组织磁
敏感性差异高度敏感，故对病变区出血及小静脉显示能力较强。
本例病变区见多发小静脉，此被认为是LDD的重要征象，既往文
献中行此序列检查者较少；⑥本病例PLD=2.0s时呈高灌注，与既
往文献报道一致[10]；⑦增强扫描病变无强化，部分病变内见增多
细小血管影；本例病变增强所见血管影结合磁敏感图，认为是小
静脉血管，与既往Moenninghoff等［11］用7.0TMR磁敏感成像发现
的异常小静脉一致，此被认为是LDD的独特征象。由于肿瘤内小
血管多且缺乏内部弹性膜、血管反应性增高、异常增生的神经元
摄取葡萄糖增高[12]，致使灌注增高，而瘤体血脑屏障完整，所以
增强未见强化或仅见线样强化。⑧MRS：无异常或NAA减低，考
虑与异常增生的神经元有关；LDD中Cho/Cr无增高，而低级别胶
质瘤的Cho峰升高，可资鉴别；LDD可出现Lac峰、缺乏Lip峰、
Cho峰减低，表明糖无氧酵解增加,细胞髓鞘脱失。
　　随着病变进展、占位效应显著，可出现脑桥受压移位、第四
脑室变小、幕上脑积水、间质性脑水肿、小脑扁桃体下疝等，
MRI多模态成像对以上改变可敏感、准确的识别。
3.3 影像表现的病理学基础  大体病理见小脑半球肿瘤样肿块替
代局部正常脑组织，脑叶增厚呈层状，此与MRI观察到小脑局部肿
块形成、皮质增厚一致。镜下见小脑颗粒细胞层和节细胞层被异
常增生的神经元取代，分子层含有异常增生的有髓纤维而增宽，
肿瘤与正常组织呈分层状结构，其中T1/T2WI的低/高信号区对应病
变脑叶中心，包括萎缩的白质、异常的颗粒细胞层和节细胞层和
增厚的内分子层，T1/T2WI的等信号区对应于脑叶的表层，包括外

分子层及软脑膜层。镜下见到增多小血管影可由SWAN序列显示，
钙化明显时可在CT上呈条状高密度影，MRI上呈双低信号，本例
病理上见血管相关微小钙化，CT及MRI上未见明确钙化。
　　免疫组化:神经元标志物如突触素(Syn) 、神经元特异性烯醇
化酶(NSE),神经纤维丝(NF)等呈阳性，胶质细胞标志物如胶质纤
维酸性蛋白(GFAPG)等阴性表达，MIB-1LI<1%，Ki-67阴性或小
于1%，提示肿瘤无明显增殖活性[13]。本例病人胶质纤维酸性蛋
白(GFAPG)阳性考虑病变内可能存在部分正常组织，其余免疫组
化标志物与文献报道一致[13]。
　　MRI多模态成像不仅有助于病变细微结构观察、成份分析、
提高对常规扫描难以鉴别的幕下肿瘤的性质判定，亦利于观察病
变与周围血管、神经、重要组织的关系、发现更多并发征象、评
估颅脑功能，为临床医生术前选择安全入路、避开重要脑结构、
尽量完整切除肿瘤、评估预后提供有利支持，更有利于术后与
病理相互验证，深层次解析病变特征。总之，多模态MRI成像在
LDD诊断中有重要作用，但目前仍需要大宗病例多参数成像回顾
性研究、深入探索和充分描述这一罕见疾病的影像学及病理生理
特征。

参考文献
[1]Pandey S,Sarma N.Lhermitte-Duclos disease:a rare cause of cerebellar 

ataxia [J].Asian J Neurosurg,2017,12(4):705-706

[2]杨晓霞,唐光健,南喜文.小脑发育不良性神经节细胞瘤的病理临床与影像研究进展

[J].实用放射学杂志,2013,29:2046-2048.

[3]姜涛,王军梅,杨蕾,等.小脑发育不良性神经节细胞瘤和Cowden综合征[J].中华神

经外科杂志,2011,27(3):812-816

[4]王宁,金燕,席一斌,等.小脑发育不良性节细胞瘤多参数MR特征及临床病例分析

[J].影像诊断与介入放射学,2019,28(2):108-112.

[5]王婧婧,赵卫,孙学进.小脑发育不良性神经节细胞瘤合并脑积水1例并文献复习

[J].重庆医学,2016,45(4):572-573.

[6]Uchida D,Nakatogawa H.An unusual case of lhermitte-duclos disease 

presenting with intratumoral hemorrhage:a case report[J].World 

Neurosurg,2018,14(6):326-328.

[7]郝跃文,刘燕,印弘.小脑发育不良性节细胞瘤MR影像表现与病理基础[J].放射学实

践,2015,30(10):1016-1018.

[8]Huang S,Zhang G,Zhang J.Similar Mr imaging characteristics but different 

pathologicalchanges:a misdiagnosis for lhermitte-duclos disease and 

review of the literature [J].Int J Clin Exp Pathol,2015,8(6):7583-7587.

[9]卢素洁,李大创,刘然申.MRI对小脑发育不良神经节细胞瘤的诊断价值[J].中国CT

和MRI杂志,2020,18(11):4-6+62.

[10]陈红燕,戴建平,高培毅,等.小脑发育不良性神经节细胞瘤1例[J].中国医学影像

技术,2005(4):658-659.

[11]Moenninghoff C，Kraff O,Schlamann M，et al.Assessing a dysplastic  

cerebellar gangliocytoma(Lhermitte-Duclos disease )with 7T MR imaging.

Korean J Radiol,2010,11:244．

[12]段晓蓓,陈相猛,黄斌豪,等.小脑发育不良性节细胞瘤(18)F-FDG PET/CT显像一例

报告并文献复习[J].中华肿瘤防治杂志,2020,16:1340-1343.

[13]金夏祥,金行藻,张新华,等.小脑发育不良性神经节细胞瘤1例及文献复习[J].诊

断病理学杂志,2002(4):36-37+81.


