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ABSTRACT
Objective  To investigate the clinical data and magnetic resonance imaging (MRI) signs of diffuse 
midline glioma with H3 K27M alteration (A-DMG). Methods The preoperative MRI and clinical data of 
A-DMG confirmed by pathology were retrospectively analyzed. Clinical data included age, sex, clinical 
symptoms and KPS scores. The MRI features of the tumor were obtained by conventional MRI and 
diffusion weighted imaging (DWI). Results There were significant differences in age, tumor location, 
T2-FLAIR mismatch, cysts, hemorrhage, peritumoral edema, tumor edge, ependymal invasion, degree 
of enhancement, proportion of enhancement, rADC, maximum diameter of edema and necrosis 
between supratentorial and infratentorial groups (P < 0.05). There were no significant difference in 
gender, clinical symptoms, KPS score, necrosis, proportion of necrosis, enhancing model and enhanced 
edge between the two groups. When the tumor is located under the tentorium, the internal signal 
is uniform, lacking cystic degeneration, necrosis and hemorrhage, and T2-FLAIR mismatch is more 
common; The tumor margin is clear, without peritumoral edema or small scope; The enhancement 
degree of the tumor is mild, showing a dot line, ring or mixed enhancement pattern, and the 
enhancement area is less than 50% of the total volume of the tumor. Conclusion There are differences 
in age and MRI signs between supratentorial and infratentorial of A-DMG. When differentiating 
tumors, it is necessary to consider the location.
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　　2016年第四版《中枢神经系统肿瘤分类》将H3 K27M突变弥漫中线胶质瘤归为独立
亚型，属于是WHO 4级胶质瘤[1]。根据cIMPACT-NOW第2版更新[2]规定，诊断须满足3个
条件：(1)肿瘤弥漫浸润性生长；(2)中线位置(如丘脑、桥脑及脊髓)；(3)分子病理学检
测发现H3 K27M突变。2021年第五版《中枢神经系统肿瘤分类》[3]中将“H3 K27M突变
弥漫中线胶质瘤”修改为“H3 K27M改变弥漫中线胶质瘤(A-DMG)”。A-DMG恶性程度
高，中位生存期约为17.6个月[4]，肿瘤位于幕下表现出更差的预后[5,6]。肿瘤位于脑深部
中线区，手术切除及穿刺活检难度大，术前准确诊断对于疾病的治疗方案制定及预后评
价至关重要[7]。既往研究[8]表明A-DMG的发生在幕上和幕下时可能存在不同的影像学表
现，但缺乏相应研究进行进一步验证。故本研究旨在回顾性分析幕上和幕下A-DMG的临
床资料及MRI征象差异，为鉴别诊断提供依据。

1  资料与方法
1.1 一般材料  收集唐都医院2017年1月至2022年5月胶质瘤患者临床及以影像资料。
　　纳入标准为：肿瘤位于中线区；组织病理证实为浸润性胶质瘤；基因分子检测H3 
K27M突变阳性。排除标准为：MRI检查前进行药物或手术治疗；MRI等影像资料不全；
MRI图像质量差。最后纳入A-DMG共45例，幕上24例，幕下21例。
1.2 检查方法  3.0T磁共振扫描仪(Discovery MR750，GE)，8通道头颅线圈。45例患
者接受常规MRI检查，包括T1加权成像(T1WI)、T2加权成像(T2WI)、液体反转恢复成像
(FLAIR)；增强T1加权成像(T1CE)，静脉注射0.1 mmol/kg钆喷酸葡胺，流速2mL/s，获
得轴矢冠位图像。43例患者行弥散加权成像(DWI)。
1.3 图像分析  两名放射科医生独立完成MRI图像分析，对肿瘤的病理结果不知情。根据
VASARI指南[9]和既往文献提取MRI特征，包括：位置、T2-FLAIR错配征[10]、有无囊变坏
死和出血、瘤周水肿、强化和非强化边缘清晰度、强化模式、强化程度、强化占比、坏
死占比、室管膜侵犯。在GE ADW 4.6工作站进行表观扩散系数(ADC)测量，在ADC图上
手动勾画3个面积约为0.3-0.4cm2无重叠的感兴趣区(ROI)，取最小ADC值(ADCmin)，
并测量健侧丘脑ADC值，计算相对ADC值(rADC)。最后测量肿瘤最大径、瘤周水肿最大
径和肿瘤坏死最大径。
1.4 统计学方法  采用SPSS 26.0版统计软件进行分析。正态分布连续变量采用平均值±
标准差表示，采用独立样本T检验；非正态分布连续变量采用中位数(四分位数)表示，采
用非参数检验(曼-惠特尼U检验)。分类变量采用例数(百分比)表示，两组比较采用皮尔
逊卡方检验或连续性校正卡方检验。以双侧P<0.05为差异有统计学意义。

2  结   果
2.1 基线资料与临床症状分析  年龄在幕上和幕下组间存在统计学差异(P<0.001)。16
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【摘要】目的 探讨小脑幕上下H3 K27M改变弥漫中
线胶质瘤(A-DMG)临床及磁共振(MRI)征象差异。方
法 回顾分析经病理证实的45例A-DMG的术前MRI和
临床资料。临床资料包括年龄、性别、临床症状和
KPS评分。MRI资料包括常规MRI特征和弥散加权
成像(DWI)。结果 年龄、肿瘤位置、T2-FLAIR错配
征、囊变、出血、瘤周水肿、肿瘤边缘清晰度、室
管膜侵犯、强化程度、强化占比、rADC、水肿最大
径、坏死最大径在幕上和幕下组中存在统计学差异
(P<0.05)。性别、临床症状、KPS评分、有无坏死、
坏死占比、强化模式、强化边缘清晰度在在幕上和
幕下组中无统计学差异。肿瘤位于幕下时，内部信
号均匀，缺乏囊变、坏死和出血，T2-FLAIR错配
征多见；肿瘤边缘清晰，无瘤周水肿或范围较小；
肿瘤强化程度较轻，呈点线状、环状或混合强化模
式，强化区域范围小于肿瘤全部体积50%。结论 幕
上与幕下A-DMG的年龄及MRI征象存在差异，鉴别
诊断时需要考虑肿瘤所在脑区位置。
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例儿童患者中，14例位于幕下，2例位于幕上。肢体运动障碍和
头晕头痛为最常见临床症状。结果见表1。
2.2 MRI影像特征
2.2.1 肿瘤位置  21例幕下A-DMG，18例位于桥脑，2例位于中脑
被盖区，1例位于小脑半球；24例幕上A-DMG，18例位于丘脑，
4例位于胼胝体，2例位于颞叶海马。发病部位在两组间存在统计
学差异(P=0.014)。
2.2.2 常规MRI特征比较  T2-FLAIR错配征、囊变、出血、瘤周水
肿、肿瘤边缘清晰度、室管膜侵犯、强化程度、强化占比在两组
间存在统计学差异(P<0.05)。肿瘤位于幕下时，内部信号均匀，
缺乏囊变、坏死和出血，T2-FLAIR错配征多见；肿瘤边缘清晰；
肿瘤强化程度较轻，呈点线状、环状或混合强化模式，强化区域
范围小于肿瘤全部体积50%。结果见表2。
2.2.3 ADC及测量值比较  17例幕上A-DMG弥散受限，7例幕下
A-DMG弥散受限。rADC在两组间存在统计学差异(P<0.05)，幕上
与幕下rADC分别为0.9±0.3和1.1±0.3。水肿最大径和坏死最大
径在两组间存在统计学差异(P<0.05)，幕上肿瘤的内部坏死和瘤
周水肿范围更大，结果见表3。幕上与幕下典型病例如图1A~图1F
和图2A~图2F。 

3  讨   论
　　75%儿童弥漫内生型桥脑胶质瘤和58%成年中线区胶质瘤中
存在H3 K27M基因突变[5,11]。A-DMG好发于儿童及青年，本研究
人群中位年龄28岁，与之前报道一致[12]，在16例儿童患者中，14
例位于幕下。男女比例无明显差异[13]。幕上肿瘤多位于丘脑及其
邻近脑区，幕下肿瘤多位于桥脑，中脑和小脑半球较少见[14]。最
常见首发症状为肢体运动障碍和头晕头痛，主要是因为肿瘤位于
丘脑和桥脑，压迫或破坏内囊及脑干的白质纤维所致[15]。
　　幕上和幕下A-DMG的多个MRI特征存在显著差异，其中包括
T2-FLAIR错配征、囊变、出血、瘤周水肿、肿瘤边缘清晰度、室
管膜侵犯、强化程度、强化占比、rADC、水肿最大径和坏死最大
径。先前研究[10]表明在IDH突变且1p/19q完整的星形细胞瘤内观
察到了T2-FLAIR错配征，我们研究发现桥脑和丘脑区的A-DMG也
容易见到该征象，与Kurokawa等人的研究一致[16]，在桥脑或丘
脑见到T2-FLAIR错配征时需要谨慎诊断星形细胞瘤。幕上组中更
容易出现囊变及信号不均匀征象，但Qiu等[13]发现A-DMG内部多
为实性且信号均匀，与既往研究结果[17]和本研究结果不一致，可
能跟研究的样本量及肿瘤分组有关。
　　肿瘤可仅累及丘脑或桥脑，也可向周围蔓延或局部膨胀性生
长。幕上肿瘤易侵犯幕下，幕下肿瘤可以累及延髓，提示肿瘤沿
白质纤维浸润生长[13,18]。肿瘤生长迅速，能量代谢增加，导致瘤
内血管异常增殖，当肿瘤呈膨胀性或外凸生长时，易包裹周围血
管[19]。幕上组肿瘤边缘模糊更多见，可能是因为肿瘤可以生长
及浸润范围较大，累及肿瘤周围的脑实质组织疏松，更易出现水
肿，造成肿瘤边缘不清[8]。
　　既往研究报道[20,21]，A-DMG增强扫描强化方式多样，本组
病例中以点线状、斑片状、环状和混合状强化为主，混合状强化
模式包含了多种强化模式。肿瘤不同区域生长速度及侵袭力不同
[22]，造成相应区域血脑屏障破坏程度不同，形成不同的强化模
式。A-DMG组织学镜下呈星形细胞瘤样、多形性黄色星形细胞瘤
样和毛黏液型星形细胞瘤样等低级别胶质瘤形态改变[23]，肿瘤内
部的坏死范围相对较小，肿瘤细胞密度相对较低[24]，肿瘤实性部
分呈轻度弥散受限或不受限[25]。
　　局限性分析：(1)本研究为单中心小样本队列研究，后续需要
继续收集相关病例进行影像征象分析；(2)仅比较了A-DMG发生在
幕上和幕下时差异，未与中线区其他高级别或低级别胶质瘤肿瘤进
行鉴别，后续仍需进一步讨论中线区各类型胶质瘤影像征象差异。
　　综上所述，幕上和幕下A-DMG具有不同的临床和影像学表
现，总结影像特征有利于全面认识该肿瘤，与其他肿瘤鉴别诊断
时需要考虑肿瘤所在脑区位置。

表1  幕上与幕下A-DMG的临床资料比较[n(%)]
	                                 幕上(n=24)    幕下(n=21)   检验值(t/χ2)    P值
年龄(岁)*              	             40.9±16.9    19.1±15.4          4.514	        <0.001
性别  男	                                 11(45.8)         11(52.4)	         0.192	         0.661	
           女                                     13(54.2)         10(47.6)	
症状  肢体运动障碍	             13(54.2)         15(71.4)	         1.420	         0.233
           头晕头痛	             12(50.0)         11(52.4)	         0.025	         0.873
           眼球运动及视力障碍   8(33.3)           3(14.3)	         2.200	         0.138
           精神异常	             4(16.7)           2(9.5)	         0.070	         0.792
           KPS评分	             90(80,90)      80(75,90)	         1.332	         0.183
注：*表示组间存在统计学差异。

表2  幕上与幕下A-DMG的MRI特征比较分析[n(%)]
	                                     幕上(n=24)	 幕下(n=21)     检验值(χ2)   P值
位置*                         左侧	 8(33.3)	      4(19.1)	            8.535       0.014	
                                    右侧	 9(37.5)	      2(9.5)		
                                    双侧	 7(29.2)	      15(71.4)		
T2-FLAIR错配征*   有	                    7(29.2)	      13(61.9)          4.862       0.027
                                    无	 17(70.8)	      8(38.1)		
囊变*	                 有	 11(45.8)	      3(14.3)	            5.201       0.023
	                 无	 13(54.2)	      18(85.7)	
坏死                            有	 13(54.2)	      7(33.3)	            1.969       0.231
                                    无	 11(45.8)	      14(66.7)		
出血*	                 有	 8(33.3)	      1(4.8)	            4.068       0.044	
                                    无	 16(66.7)	      20(95.2)		
瘤周水肿*	                有	 21(87.5)	      12(57.1)          5.278       0.022
                                    无	 3(12.5)	      9(42.9)		
肿瘤边缘清晰度*    清晰	 14(58.3)	      21(100.0)       8.968       0.003
                                    不清晰	 10(41.7)	      0(0.0)		
室管膜侵犯*            有	                    8(33.3)	      0(0.0)	            6.386       0.012
                                    无	 16(66.7)	      21(100.0)		
强化程度*	                轻度	 11(45.8)	      19(90.5)          10.045    0.002
                                    显著	 13(54.2)	      2(9.5)		
强化模式	                 点线状	 2(8.3)	      8(38.1)	            3.676       0.069
                                    斑片状	 7(29.2)	      5(23.8)		
                                    环状	 3(12.5)	      1(4.8)		
                                    混合模式	 12(50.0)	      7(33.3)		
强化占比*	               <50%	 13(54.2)	      20(95.2)          9.661       0.002
                                    ≥50%	 11(45.8)	      1(4.8)		
坏死占比	                 <50%	 24(100.0) 	     20(95.2)          0.005       0.946
                                    ≥50%	 0(0.0)	      1(4.8)		
强化边缘清晰度      清晰	 8(33.3)	      12(57.1)          2.571       0.109
                                    不清晰	 16(66.7)	      9(42.9)		
注：*表示幕上和幕下组间存在统计学差异。

表3  幕上与幕下A-DMG的ADC及肿瘤测量值比较分析[n(%)]
	                                   幕上(n=24)	     幕下(n=19)        检验值    P值
ADCmin(×10-4mm2/s)       7.4(6.9，8.7)     9.1(6.28，10.6)    1.468      0.142
rADC(平均值±SD)*	           0.9 ± 0.3	 1.1 ± 0.3	               2.058      0.046
肿瘤最大径(cm)	           4.1(3.8，4.9)	 4.3(3.3，5.1)         0.376      0.714
水肿最大径(cm)*	           1.1(0.6，1.5)	 0.5(0，0.8)            3.360      0.001
坏死最大径(cm)*	           0.9(0，1.8)	 0(0，0.7)	              2.621      0.009
注：*表示组间存在统计学差异；括号中为四分位数；表观扩散系数(ADC)；相对表观

扩散系数(rADC)。
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图1A～图1F 17岁男性，幕上A-DMG。右侧肢体无力14天；肿瘤位于左侧丘脑。A-C)肿瘤呈T1低，T2高，FLAIR高信
号，内见环状T1等，T2等信号(星形)；瘤周无水肿；C-D)肿瘤内部见异常增殖血管(白箭头)及不规则环状显著强
化区；E-F)DWI示肿瘤内局部弥散受限(黑箭头)，ADC=7.25×10-4mm2/s。图2A～图2F 9岁女性，幕下A-DMG。右眼
外展受限视物重影25天；肿瘤位于幕下桥脑。A-B)肿瘤呈T1低，T2高，FLAIR高信号，内见片状T1等，T2等信号(星
形)；肿瘤内部见囊变；桥脑弥漫肿大，肿瘤包裹基底动脉(细白箭头)；C)肿瘤边缘清晰，肿瘤背侧轻度瘤周水
肿(粗白箭头)；D)瘤内可见片状及环状显著强化；E-F)DWI示肿瘤无扩散受限，ADC=9.43×10-4mm2/s。
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