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期脑脊液流动的各参数进行统计学分析更为合适。

　　PC-MRI对脑脊液循环的研究具有较大的临床应用

价值，可较为准确地判断脑积水的病理类型，推测脑

积水患者的临床预后，并通过定量分析来评判ETV手

术的效果。
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结节性硬化症的临床及影像学特点
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　　结节性硬化(tuberous sclerosis，TS)又名

Bourneville’s disease、Epiloia、Pringle’s 

病、Bourneville-Prinples 母斑症、结节性脑硬化

综合征。Virchows(1860) 首先在患者大脑皮质发

现有硬结，1862年由Von Reclding hausen首次报

道，1880年Bourneville 首次详细论述了本病，描

述其大体神经病理学表现，并正式命为TS。1908 年

Heinrich 发现TS与面部皮脂有联系，因此，把癫

痫、智力障碍及皮脂腺瘤称为Vogt三联症。

　　1  临床特点及病理变化   

　　本病是一种罕见的组织发育紊乱的先天性的常染

色体显性遗传性疾病，与染色体9q34 和16p13-3基因

位点有关,归类于神经皮肤综合征(亦称斑痣性错构瘤

病)。发病率约为1/1.2 万～1/0.6万[1]。发病年龄

0～15岁，多数在10 岁以下，男性发病多于女性[2]，

男女比例为2～3∶1。智力低下、癫痫和面部皮肤皮
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脂腺瘤或血管纤维瘤是本病的三大主要临床特征。

但文献报道[3]，同时出现三大主要特征的病例仅占

21%。癫痫发作是本病最常见的症状，且大多为首发

症状及首诊原因，有39%患者伴有智力低下。面部皮

脂腺瘤和/或甲周纤维瘤是本病重要体征，但常易被

忽略。本病其他皮肤损害还有鲤鱼皮斑、牛奶咖啡斑

等[4]。结节性硬化的临床表现还有年龄遗传效应[3]，

即癫痫发作一般出现最早，2～3岁即开始；皮脂腺瘤

5岁后出现，于青春期最明显；甲周纤维瘤多见于成

年后；肝、肾等内脏损害随年龄增加而增多。同时，

对于可疑病例进行必要的家系调查，也可以提供重要

诊断线索，还能够发现不典型病例。

　　结节性硬化包括四种病理类型，皮质结节、脑白

质异常、室管膜下结节和室管膜下巨细胞型星形细胞

瘤。皮层结节以额叶为多，也可发生在丘脑、基底

核、小脑及脑干。结节可为一至数十个、大小不等，

大者可超过3CM，结节内含致密的细胶原纤维，奇异

的胶质细胞或不典型的神经元。结节内有钙盐沉积，

偶有囊变。白质内异位细胞光团也是由胶质细胞和神

经节细胞组成。脑室室管膜下的小结节如蜡烛油滴

状，最易钙化，可阻塞脑脊液通路而引起脑积水，易

伴发室管膜下巨细胞型星形细胞瘤，亦可伴发视网膜

错构瘤及其他内脏肿瘤。皮脂腺瘤由皮脂腺、增生的

结缔组织与血管组成，常见于面部皮肤。

　　2  影像学特点

　　结节性硬化系致病基因导致发育畸形，病变主要

累及皮肤和神经系统，也可累及心脏、肺、肾脏、胃

肠道和骨骼等，造成多系统多器官形态和功能障碍
[5]。

　　室管膜下多发钙化结节(也可为单发或不钙化，

但钙化者高达90%)是TS患者最重要的CT和MRI表现之

一，常见于侧脑室体部外侧壁和侧脑室额角前部、尾

状核头部、孟氏孔后方及侧脑室颞角等处，对称或不

对称分布。CT表现:由于CT对钙化高度敏感，使其成

为发现室管膜下结节最敏感的检查手段。表现为室

管膜下蜡滴状高密度结节，多两侧发生且多位于侧脑

室壁。室管膜下结节常位于脑脊液循环的重要通道

上，如室间孔附近，脑室扩大、脑积水颇为常见。

10～15%的病例可能恶化为室管膜下巨细胞型星形细

胞瘤或其他胶质瘤，未钙化的结节增强扫描可呈明显

强化[6]。

　　MRI表现：MＲI对CT上呈等密度的较小结节显示

有优势[6]；同一患者，MRI显示的结节数目往往比CT

显示得多。室管膜下结节在T1WI多为等或低信号，少

部分表现为稍高信号，可能与含钙盐有关。T2WI呈高

信号，钙化的结节呈低信号。增强扫描室管膜下结节

可出现环形、圆形、斑片状强化。脑白质内可见不规

则分布的小片状T1WI略低信号，T2Wl高信号，为髓鞘

形成不良或胶质增生所致。室管膜下巨细胞型星形细

胞瘤，呈T1WI低信号、T2Wl高信号，如突入脑室内，

两侧脑室壁呈波浪状，可压迫室间孔导致梗阻性脑积

水。

　　本病除了中枢神经受累外，还可累及肝、肾、肺

等器官，常见有肝、肾错构瘤，其中以肾脏错构瘤较

常见，约占40%～80%，肝脏较罕见，约占5.8%。CT 

表现为肾脏及肝脏内有明确脂肪密度存在的肿块，常

多发，由于血供丰富，肾脏错构瘤常可合并出血。心

脏横纹肌瘤是诊断结节性硬化的主要标准之一，可以

单发，可以多发。此外，身体其他系统器官也可出现

受损害表现，如肺淋巴管平滑肌瘤病、胰腺神经内分

泌瘤、血管动脉瘤等，但发生率很低。

　　3  诊断与鉴别诊断

　　1998年修订的TSC诊断依据主要标准：①面部血

管纤维瘤或前额的斑块；②非外伤性指(趾)甲或甲周

纤维瘤；③3处以上的色素减退斑;④鲨鱼皮斑；⑤大

脑皮质结节；⑥室管膜下结节；⑦室管膜下巨细胞型

星形细胞瘤；⑧多个视网膜结节性错构瘤；⑨单或多

发的心脏横纹肌瘤；⑩淋巴管平滑肌瘤病；⑩肾错构

瘤。次要条件：①多发肾囊肿；②非肾异位瘤；③错

构瘤性直肠息肉；④视网膜色素缺失斑；⑤脑白质放

射移行线；⑥骨囊肿；⑦齿龈纤维瘤；⑧皮肤碎纸屑

样斑；⑨随机分布的牙釉质多发性凹陷。符合上述两

个主要标准或一个主要标准加两次要条件即可诊断
[7]。

　　TS需主要与颅内钙化性疾病相鉴别[8]：①甲状旁

腺机能减退:表现为双侧基底节、丘脑、小脑齿状核

及脑皮质区多发对称性、片状、不规则形钙化，齿状

核及丘脑区的钙化灶呈“八”字形，尾状核头部的钙

化灶呈倒“八”字形，有血清钙降低、血磷升高及异

位钙化的特点。②脑囊虫病：脑囊虫钙化没有TS 钙

化位于侧脑室室管膜下的特点，而是散在于皮质和髓

质交界区的点片状钙化，其典型表现为囊腔内点状钙

化。如果囊虫处于活动期，在CT和MRI上还可见到病

灶周围水肿和囊虫头节强化。如果虫体死亡，可表现

为孤立结节或钙化灶。
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　　中枢神经系统原发性淋巴瘤(primary central 

nervous system lymphoma, PCNSL)占颅内原发肿瘤

的3%～4%，定义为中枢神经系统的淋巴瘤而没有其

他原发肿瘤，是一种少见的结外非霍奇金淋巴瘤，以

仅累及中枢神经系统为特征，具有高度的侵袭性。其

免疫表型多为弥漫性大B细胞性淋巴瘤，少数为T细胞

型。发病高峰为60～70之间，免疫力低下的病人，

男：女比为1.5：1的[1]。临床症状表现各异，无特征

性。大多表现为头晕、头痛和呕吐，也可以表现为精

神状态改变、语言、肢体功能障碍，癫痫等，病程较

短，常短期死亡。近年来，PCNSL的发病率随艾滋病

的发病率升高及免疫抑制剂的使用而呈上升趋势。

　　中枢神经系统原发性淋巴瘤常规MRI检查常有以

下表现：1.病变单发或多发，幕上多见，好发于额

叶、颞叶、顶叶，常侵犯额叶白质、基底节、胼胝

体和脑室周围等深部组织，下丘脑、小脑也可以累

及,常浸润室管膜下组织,通过脑脊液向脑脊膜扩散。

2.病灶呈类圆形、椭圆形及不规则团块状,以前两者

多见，T1WI平扫病灶呈等或低信号，T2WI信号变化较

多,可呈低、等、略高或高信号。MRI增强后肿瘤多

为均匀强化。增强扫描特征文献报道有多种形态,如

“握拳样”、“脐凹征”、“缺口征”和“尖突征”

等。肿瘤内部出血或钙化罕见[2]。手术和血管造影证

实原发性中枢神经系统淋巴瘤多为乏血管肿瘤，但其

强化明显，被认为是由于肿瘤细胞围绕血管周围间隙

(V-R间隙)呈袖套样浸润致脑屏障破坏，造影剂渗透

到细胞外间隙引起病变强化。3.PCNSL对放疗和化疗

敏感，使用激素后，可使病灶的强化率下降，产生假


