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·头颈疾病·

　　1  病例资料 

　　患者男，12岁。头痛、头晕、走路不稳6月

余，加重伴有呕吐3天。查体：神志恍惚，有时言

语混乱；双瞳孔等大等圆,对光反射(+),共济运动

失调明显。MRI检查示右侧额叶见团块状囊实性

混杂异常信号灶，T1WI呈低等高混杂信号，T2WI

呈等高混杂信号，DWI呈低高混杂信号，病灶周围

脑实质内可见斑片状水肿带。增强扫描后病灶实

性部分及囊壁有强化；病灶边界尚清楚，大小约

6.8cm×5.1cm×6.5cm；胼胝体膝部及体部、右侧侧

脑室额角受压变形，中线结构左移(图1-4)。MRI考虑

肿瘤性病变，节细胞胶质瘤可能性大。病人遂行手术

治疗，术后病理：光镜下肿瘤由大小一致的神经细胞

和分化成熟的脂肪细胞构成，神经细胞呈圆形、卵圆

形，大小一致，细胞界限清楚，呈片状排列，脂肪细

胞呈空泡状、圆形、无胞核或有小扁形核位于胞质之

一侧，局部可见神经细胞与脂肪细胞的移行过程，单

个或成片的脂肪细胞排列于神经细胞之间，分布极不

均匀；免疫组化分析：MAP-2、Syn阳性，NeuN局灶

阳性，GFAP部分阳性，Olig-2散在少许阳性细胞，

Vimentin血管及周边少许细胞阳性。病理及免疫组化

证实为中枢脂肪神经细胞瘤(WHO II级)。

　　2  讨   论  

MRI诊断儿童中枢脂肪神经细胞瘤1例
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　　脂肪神经细胞瘤是一种罕见的中枢神经系统

(CNS)肿瘤，主要由灶性分布的脂肪细胞和肿瘤性神

经细胞组成，预后良好
[1]
。因其发生部位多位于小脑

且伴神经细胞分化，曾命名为脂肪瘤样髓母细胞瘤、

神经脂肪瘤、脂肪瘤样胶质神经细胞瘤和脂化的成熟

神经外胚层肿瘤等；2000年WHO中枢神经系统肿瘤分

类将其正式命名为小脑脂肪神经细胞瘤，归类于神经

元和混合性神经元胶质瘤栏内，与中央性神经细胞瘤

并列，同属于WHO I级或II级(ICD-O编码为9506/1)
[2-3]

。最早Bechte于1978年被描述为与中枢神经细胞

瘤有共同的表现和预后，不同的是增生的神经细胞中

存在脂肪样细胞
[4-5]

。脂肪神经细胞瘤在影像上需要

与下列疾病鉴别：(1)中枢神经细胞瘤，中枢神经细

胞瘤主要发生于中青年，年龄多在20～35岁，男女性

别无明显差异，肿瘤主要位于侧脑室内，边界清楚，

部分附着侧脑室壁，也可起源于透明隔和胼胝体
[6]
。

(2)髓母细胞瘤，髓母细胞瘤多见于10岁以下儿童，

占儿童后颅窝肿瘤的30%～40%。男性多于女性，大多

数发生于后颅窝小脑蚓部近中线处
[7]
。(3)少突胶质

细胞瘤，好发于大脑半球，成年人多见，影像上多见

钙化。(4)恶性淋巴瘤，颅内恶性淋巴瘤肿瘤形态多

样，大多呈圆形、类圆形，少数呈不规则形，可发生

出血、坏死，但囊变罕见，无明显包膜
[8]
。

　　脂肪神经细胞瘤是一种中枢神经系统罕见肿瘤，

WHO已经明确地命名为一类新的肿瘤，好发于小脑，

小脑外也偶尔发生。国内外文献报道显示该肿瘤多发



罕少疾病杂志  2015年12月 第22卷 第 6 期 总第113期22

生于成人,并且病灶多位于小脑，年龄多在36～67岁

之间(平均51岁)，好发年龄50～60岁, 男女发病无明

显差异
[9-11]

。本例属12岁年轻患者，并且发生于额叶,

属于极罕见病例，本例MRI影像学表现，有助于进一

步提高对该病的认识。
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