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[Abstract] Objective  To analyze the imaging features and pathological features of 

intracranial Dysembryoplastic neuroepithelial tumor, so as to improve the diagnostic 

accuracy of the tumor. Methods  11 cases with pathologically proved DNET were 

retrospectively reviewed,included 3 cases with CT scan (2 cases with CT and MR scan), 

10 patients with MRI scan, 7 cases with enhanced MR scan, 5 cases with MRS scan 

and 3 cases with 18 F-DPG PET. Results  This group were single lesions, located in the 

supratentorial region and involved the cerebral cortex,including temporal lobe(3 cases), 

parietal lobe(1 case), frontal lobe (3 cases), insular lobe(1 case), occipital lobe(2 cases), and 

cerebellar hemisphere (1 case). The lesions showed cerebriform (5 cases),wedge-shaped 

(5 cases), irregular-shaped (2cases). Hypodensity was seen on CT in all cases, except one 

of mixed hypo and isodensity, bone thinning of the adjacent calvaria could be seen in 2 

cases. Histologically, the DNT were classified into two subtypes：complex form (n=5, 4 

cases showed a uniform thickness of wire like separated syndrome, 3 cases with intramural 

nodule) and simple form (n=6,2 cases showed a uniform thickness of wire like separated 

syndrome). 8 cases showed cystic changes on MRI. All lesions were hypointense on T1-

weighted images and hype rintense on T2-weighted images except two of mixed hypo 

and isodensity on T1-weighted images and mixed hype and isodensity on T2-weighted 

images. On T2-FLAIR, 8 cases appeared visible hyperintense ring sign in the tumor 

periphery, 2 cases appeared mixed hypo and isodensity. On DWI, 8 cases were low signal, 

2 cases showed slightly higher signal.Most of the lesions were not enhanced, but the wall 

nodules were slightly enhanced. 2 cases of internal lesions were scattered in small spot 

strengthening. There were no edema around all cases except 2 cases. On MR spectroscopy 

(MRS), The choline (Cho) peak was slightly higher than that of the contralateral normal 

brain tissue, and there was no significant reduction in N-acetyl aspartate (NAA peak). 

PET examination showed a low metabolism. Conclusion  The imaging features of the 

intracranial Dysembry oplastic neuroepithelial tumor have certain characteristics, and the 

diagnostic accuracy can be improved by using the multi-modality imaging method.
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　 　 胚 胎 发 育 不 良 性 神 经 上 皮 瘤 ( d y s e m b r y o p l a s t i c 

neuroepithelialtumor，DNT)是一种罕见的中枢神经系统肿瘤，由

Daumas-Duport等
[1]
1988年首先提出，2007年世界卫生组织(WHO)中枢

神经系统肿瘤分类中将其归类于神经元及混合神经元-胶质肿瘤，分级

为I级
[2]
。本文收集我院2010年2月至2015年l2月经手术病理证实的11

例 DNT，探讨其影像学及临床病理特点，旨在提高诊断的准确性。

　　1  资料与方法

　　1.1 一般资料  本组11例患者，男性7例，女性4例，最小年龄2

岁，最大年龄46岁，2～12岁6例，16～18岁2例，成年人3例。其中 7

例患者有长期药物难治性癫痫病史，3例伴发作性意识不清，伴四肢抽

搐5例，伴四肢麻木感1例，1例表现为反复头痛呕吐12h，1例伴右侧视

野缺损4年，右侧耳鸣1年。病程时间长短不一，从发病至就诊最短6
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天，最长20年。

　　1.2 检查方法  11例患者，3

例行CT检查，其中2例行CT和MR检

查，10例行MR检查，其中7例行增

强扫描，5例加扫波普检查，3例

行PET检查，CT扫描采用Philips 

Brilliance 64排CT扫描；18FDG-

PET检查，采用GE Discovery LS 

PET-CT扫描仪，行体部显像，

检查前空腹6小时以上，注射

18FDG4.4～7.4 MBq/kg一小时后

开始扫描，观察病灶部位、大小

及异常放射浓聚SUVmax值。MR采

用Siemens TrioTim 3.0T磁共

振扫描仪，标准环形极化头线

圈，主要扫描序列及参数：横

轴T1WI(TR=2000ms，TE=9ms)，

T2WI(TR=3590ms，TE=96ms)，

F L A I R 序 列 ( T R = 7 0 0 0 m s ，

TE=93ms)，层厚均为5mm，层间距

1mm；DWI 采用单次激发平面回

波SE序列轴位成像(TR=5100ms、

TE=90ms)；扩散敏感系数b值为

1000s/mm
2
，MR增强对比剂为钆

喷替酸葡甲胺(Gd-DTPA)，静脉

注射剂量为0.1mmol/kg体重。

3D多体素MRS采用化学位移成像

序列(CS I )点解析波谱定位技

术，体素大小为6mm*10mm*6mm，

TR1700ms，TE135ms，激励次数3

次，获得的最初数据载入Syngo 

Spectroscopy 软件上处理，在波

谱上观察代谢物的变化情况。

　　病理学检查：肿瘤手术切除

后经病理组织免疫组织化学染色

检查，包括胶质纤维酸性蛋白

(GFAP)突触素(Syn)、神经微丝蛋

白(NF)和S-100蛋白、Olig-2、

Ki67、NeuN免疫组化标记。

　　2  结   果

　　2.1 部位  位于幕上10例(颞

叶3例，顶叶1例，额叶3例，岛叶

1例、枕叶2例)，小脑半球1例。

11例均位于皮层或皮层下，病灶

大小不等，最小径约0.7cm，最大

径约3.6cm。

　　2.2 形态  形态呈脑回状5

例、楔形4例、不规则状2例。

　　2.3 影像表现  CT表现：2例

呈低密度，1例呈混杂高密度，以

稍高密度为主，边缘可见轻度环

形水肿带，轻度占位效应，增强

呈轻度不均匀强化，临近颅骨内

板呈受压变薄，病灶内部可见出

血及少许散在点状钙化。其中2例

临近颅骨内板呈受压变薄改变。

　　MR表现：8例T1WI呈低信号，

T2WI呈高信号，2例T1WI、T2WI均

呈混杂信号，FLAIR 8例病灶周围

呈环状高信号，2例呈等低信号。

DWI 8例均呈等低信号，2例呈等

稍高信号；5例病灶内部见线样分

隔，合并单个壁结节1例，2例内

部见多个壁结节，壁结节T1WI及

T2WI呈稍高信号，增强扫描壁结

节呈轻度强化。2例病灶内部见散

在小点状强化。8例周围均无水

肿，2例周围见片状水肿，5例加

扫波普检查，均表现为胆碱(Cho)

峰较对侧正常脑组织轻度升高，

N-乙酰天门冬氨酸(NAA)峰未见明

显降低。3例行PET检查均呈低代

谢。

　　2.4 术中所见及病理特点  

大部分病灶大体呈灰色，半透明

状或胶冻状，质软，肿瘤边界较

清晰，血供一般，病理呈微囊样

退变及粘液样改变，具有特殊胶

质神经元成分。免疫组织化学标

记特异神经元成分GFAP(+++)、

O l i g - 2 ( + + + ) S y n ( + + ) 、

NeuN(++)，Ki67(+)，NF和S-100

部分阳性。

　　3  讨   论

　　3.1 DNT的临床表现  DNT为

神经系统良性肿瘤，属于混合性

神经元-神经胶质肿瘤，WHO神经

系统肿瘤分级为I级，DNT好发于

儿童及年轻人，男性略多于女  

性
[3]
临床多表现为长期难治性癫

痫史，首次发作往往小于2O岁。

本组病例未成年占72%(8/11)，7

例伴有难治性癫痫史。

　　3.2 DNT病理特点  典型病

理表现为具有特殊的胶质神经元

成分，主要由少突胶质细胞样细

胞、神经元和星形细胞3种细胞

成分组成。根据细胞构成成分、

排列及分布变异的不同将DNT分

为简单型和复杂型
[4]
，简单型仅

由特殊的胶质神经成分组成。复

杂型除了有特异性胶质神经元成

分外，还包括多种结节状结构，

主要有神经胶质结节、少突胶质

样细胞常形成毛细血管周围的假

菊形团及伴有局灶性皮层发育不

良。本组简单型6例，复杂型5

例，病理表现与文献报道相符。

　　3.3 DNT的影像表现  (1)肿

瘤的发生部位及数量：多位于幕

上表浅部位，颞叶最常见，占

62%～80%
[1,5]

其次为额叶、顶叶

和枕叶，也可见于尾状核、透明

隔、小脑、脑干等部位
[6]
。DNT常

为单发病灶，多发极少见。本组

10例均位于幕上皮层或皮层下，

(颞叶3例，顶叶1例，额叶3例，

岛叶1例、枕叶2例)，小脑半球

1例，均为单发，与文献基本相

符。(2)CT表现：边界清楚的结节

状低密度影，部分病灶与囊肿表

现相似，少数密度不均，呈等低

混杂密度。邻近颅骨内板受压吸

收、变薄改变，出血钙化少见。

关于钙化的出现，Osterun
[7]
报道

的12.5%(2/16)病灶出现钙化，本

组仅1例病灶内部可见少许散在点

状钙化，与文献报道相符；本组

病灶2例均为低密度，1例病灶内

部可见出血，病理结果示肿瘤伴

畸形血管及出血
[8]
，其出血的病
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理基础可能这类肿瘤的血管由弧

形的枝芽毛细血管组成，且血管

直接穿越黏液基质而无星形细胞

支撑。(3)MRI表现，DNT内富含

黏液基质，肿瘤细胞胞浆较空，

故T1WI以低信号为主，T2WI呈高

信号，但部分信号较复杂，原因

可能与病变内囊变和黏液样物质

聚集的程度有关。本组2例均表

现为混杂信号，可能与其含有的

黏液样物质较多、内部细胞成分

复杂有关。病灶一般边界清晰，

无明显的占位效应和水肿，具有

良性肿瘤的生物学特点。FLAIR

示8例病灶周围见环状高信号，

Parmar
[9]
认为FLAIR上病灶边缘稍

高信号为DNT特异性表现，病理上

表现病灶周围疏松的神经胶质成

分。

　　本组简单型6例，复杂型5

例，两者均可见到多发厚薄均匀

的线样分隔征，本组复杂型5例中

有4例出现线样分隔(4/5)且3例伴

壁内结节，简单型6例中有2例出

现线样分隔(2/6)。笔者认为复杂

型线样分隔及壁结节可能较简单

型常见，分析原因可能为复杂型

内部含有大量薄壁分支状血管，

且血管构造成呈拱形分布
[10]

，复

杂型更容易出现壁结节可能与其

细胞构成复杂、包含多种结节状

结构相关。但本组病例数太少，

仍需要扩大样本量进一步研究。

　　Fernandez等
[11]

认为肿瘤出

现三角征或楔形征、有线样分隔

这两种表现同时具备时DNT的诊断

可能性较大。楔形征可能与神经

胶质纤维通路放射状分布有关，

本组同时呈楔形征和线样分隔征5

例，与其相符，较具有特征性。

　　DNT增强扫描多数病变无明

显强化，可能与病变分级较低，

血脑屏障未被破坏有关
[12]

，少数

可呈结节样或点状强化
[11]

。本组

病例2例出现小点状强化，与文

献报道相一致。这种强化结节或

区域多为高度增生的神经胶质细

胞，并伴有显著的血管和内皮增

殖
[13]

。(4)功能成像：本组病例5

例加扫波普检查，均表现为胆碱

(Cho)峰较对侧正常脑组织轻度升

高，N-乙酰天门冬氨酸(NAA)峰未

见明显降低，符合良性脑肿瘤的

波普表现。这与Vuori K
[14]

研究相

一致，Vuori K认为DNET与正常脑

组织各代谢物比值相近，可能与

其中含有大量神经元有关。3例行
18
F-FDG PET检查均呈低代谢，这

与Lee
[15]

等的研究结果相符，可能

与肿瘤为良性，且组织结构与正

常脑组织接近有关。

　　3.4 鉴别诊断  1、低级别星

形细胞瘤 常位于大脑白质内，

好发年龄为2O～4O岁，极少出现

三角征和瘤内分隔，瘤周可见水

肿，增强可见轻度强化
[16]

；2、

少突胶质细胞瘤 起源于大脑白

质的少突胶质细胞，好发年龄为

35～4O岁，额叶最常见，沿脑回

分布条索状钙化较具特征性
[16]

，

三角征或瘤内分隔同时出现的几

率较小。3、节细胞胶质瘤 钙化

较常见，容易坏死、囊变，病灶

边界欠清晰，CT呈混杂密度，MRI 

T1WI呈混杂信号，T2WI常呈混杂

高信号，增强肿瘤实体不均匀强

化
[17]

。4、局灶性脑皮层发育不良 

MRI呈局灶性皮层增厚，灰白质界

限不清，白质病变呈T2WI高信号

的漏斗状，尖端指向侧脑室，以

大脑皮层与其下白质局灶畸形为

特征。5、蛛网膜囊肿 为脑外病

变，具有脑外占位的征象，如皮

质受压、蛛网膜下腔增宽等，一

般张力较大，无分隔征。

　　综上所述，胚胎发育不良性

神经上皮瘤属于临床较少见的一

种良性肿瘤，影像表现具有一定

的特征性，该病好发于幕上皮层

和皮层下区域，单发，形态多呈

脑回状及楔形，MR信号呈囊样改

变，线样分隔，部分可见壁结

节，FLAIR像见肿瘤周边环状高

信号，边界清晰，无瘤周水肿及

占位效应，增强后大多无明显强

化，部分肿瘤可见点状强化，PET

呈低代谢。临床伴有长期药物难

治性癫痫的20岁以下的患者，均

应考虑到此病的可能。
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