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结节性硬化症!"#$%&’($)")*+&’(),)"*(-.+&/，012"3
是一种少见的常染色体显性遗传性疾病，属神经皮

肤综合征的一种，常多器官多系统发生，可累及中

枢神经系统、皮肤、肾脏、视网膜、心脏等全身多

个器官。皮脂腺瘤!45697863、癫痫发作!7563和智

能 发 育 迟 缓 !85697563是 临 床 典 型 的 三 大 症 状

（ 即：三联症）9:;。本文对 :< 例临床确诊为 012 的患

者 =>?表现进行回顾性分析，现总结如下。

! 材料与方法

:@: 一般临床资料

总结从 A55A 年 4 月至 A558 年 < 月临床证实的

结节性硬化症 :< 例，其中男性 B 例，女性 8 例，

年龄 4@89:8 岁，平均年龄 C@8 岁。:< 例均以癫痫

为主要临床表现，其中癫痫伴皮肤改变!色素脱失

斑或牛奶咖啡斑3:5 例，癫痫伴智力障碍 B 例，具

有典型临床三联症的 4 例。

:@A 检查方法

应用美国 DE 公司 5@F0"G.&H).&&I 开放超导磁

共振设备，采用头相控阵线圈。全部病例均常规行

自旋回波序列 0:"加权成像（ ).,H"&*J(")&K$&H*&"0::
L&,MJ#&I" ,-NM,HMOP 1E" 0:Q?）、 快 速 自 旋 回 波 序 列

0A" 加 权 成 像（ RN)#" ).,H" &*J(" )&K$&H*&" 0A:L&,MJ#&I"
,-NM,HMO"S1E"0AQ?）、梯度回波序列及液体衰减反转

儿童结节性硬化症;<例的磁共振表现

王春祥 李欣 候志彬

【摘要】 目的 探讨结节性硬化症（ 012）的磁共振影像表现。方法 收集A55A年4月至A558年

<月间临床证实的结节性硬化症:<例，全部病例均进行=>检查，其中4例进行增强检查。不合作儿

童检查前采用C@8T水合氯醛保留灌肠镇静睡眠。结果 全部病例均显示大小不等（ :98"--）的室

管膜下结节。皮层或皮层下结节:5例，表现为脑回核心样病灶和U型病灶。白质异常信号C例，分

别 呈 线 状 、 楔 形 、 不 规 则 形 。 室 管 膜 下 巨 细 胞 星 形 细 胞 瘤A例 ， 肾 血 管 平 滑 肌 脂 肪 瘤:例 。 结 论

=>?对012诊断的敏感性高，是首选的影像学检查方法。室管膜下结节是012最重要的=>影像学表

现之一，以0:加权成像（ 0:Q?）及梯度回波序列显示效果最佳。0A加权成像（ 0AQ?）及液体衰减反

转恢复序列（ SVW?>）对012大脑皮层或皮层下区结节、脑白质区病灶的显示优于0:Q?。
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恢复（ !"#$%&’’()#&’(%*+),(-.+/)*-(0/,(-12*34567）序列

检查，其中 8 例行增强检查。9 岁以下及不合作患

者使用 :;9<水合氯醛保留灌肠镇静睡眠，剂量为

=>"?@A。增强前常规扫描轴面 3BCDEFG6，参数：脉

冲重复间隔时间 89HHD>.，回波时间 ==HD>.，回波

链长 I，可变带宽为 =9;:8，视野为 FHD0>9FHD0>，

层厚为 9D>>，间隔 =;9D>>，矩阵 F9:9=JF，激励

次数为 8 次。轴面和矢状面 BCDE=G6，参数：脉冲

重复间隔时间 9HHD>.，回波时间 =KD>.，可变带宽

为 =F;9H，视野、层厚、间隔、矩阵同 3BCDEFG6 序

列，激励次数为 F 次。轴位 34567，参数：脉冲重

复 间 隔 时 间 L99H>.， 回 波 时 间 8ID>.， 回 波 链 长

:，可变带宽为 FH;I8，视野为 FHD0>9FHD0>，层厚

为 8>>，间隔 =>>，矩阵 F9:9=JF，激励次数为 F
次。冠状位梯度回波序列，参数：脉冲重复间隔时

间 =H;K>.，回波时间 F;ID>.，反转角 FH:，可变带

宽为 =9;:8，视野为 FFD 0>9 FFD 0>，层厚为 8D>>，

无间隔，矩阵为 F9:9=JF，激励次数为 F 次。M7
增强检查对比剂采用钆双胺注射液（ 欧乃影），剂

量 为 H;FD >>/"?@A， 增 强 后 扫 描 轴 面 和 矢 状 面 BCD
E=G6，并应用预饱和脉冲脂肪抑制技术。

! 结果

F;= 室管膜下结节

=L 例患者均显示室管膜下多发结节。其中梯

度回波序列显示 K= 个，E=G6 发现 :H 个，EFG6 发

现 L= 个，病灶大小为 =;9D>>，于 E=G6 呈高信号

或等信号，于 EFG6 呈低信号。8 例增强扫描中共

发现室管膜下结节 =H 个，有 8 个结节轻度强化，K
个结节无强化（ 见图 =，图 F）。

F;F 皮层或皮层下结节

=H 例患者可见皮层或皮层下结节，EFG6 发现

FH 个，病灶大小 L;=HD>>，分布于额叶 I 个、顶

叶 K 个 、 颞 叶 L 个 、 枕 叶 = 个 ； 于 E=G6 发 现 =L
个。皮层或皮层下结节可分为脑回核心样病灶和

“ N”型病灶两种，其中脑回核心样病灶 =F 个，其

中心位于 EFG6 呈明显高信号，周边为等灰质信号，

病变区脑回肿胀，34567 序列显示病灶中心为高信

图=和图F，女，I岁。图=示E=G6增强可见双侧侧脑室前角室管膜下结节伴轻度强化，突入脑室，与低信号的脑脊液形

成鲜明对比O箭头所示P，脑白质未见异常信号；图F示EFG6可见室管膜下结节呈短EF信号，双侧侧脑室三角区周围白质区

内楔形长EF异常信号Q箭头所示R*，从侧脑室侧壁通向正常皮层。

图8和图L，女，=8岁。图8示EFG6可见左颞枕叶交界区皮层下结节Q箭头所示R，呈圆环样，核心为长EF信号，周围为环形

等灰质信号；图L*34567显示病变中心为高信号，边缘不清晰。

图9，男，K岁。E=G6增强显示近孟氏孔区巨细胞星形细胞瘤，呈明显增强，右侧侧脑室室管膜下方多发无明显强化小结节。

图:，女，=L岁。E=G6增强显示左肾上极肾血管平滑肌脂肪瘤，呈混杂信号，其内可见肌肉信号、脂肪信号（ 细箭头所

示）及血管流空信号Q粗箭头R。

<=#
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号；脑回核心样病灶于 !"#$ 发现 % 个，中心呈低

信号，周边为等灰质信号。“ &”型病灶 ’ 个，表

现为病灶区脑灰质肿胀并包绕相邻脑沟，于 !(#)
呈高信号；“ &”型病灶于 !*#) 发现 + 个，病变区

灰质呈低信号，相邻皮质信号未见变化。, 例行增

强扫描未见皮层或皮层下结节增强。

-., 白质异常信号

/ 例患者发现脑白质内异常信号，共 *0 个病

灶，其中 * 例伴有室管膜下及大脑皮层同时受累。

于 !-#) 呈高信号，界限清晰，表现为线状 1 个，

楔形 0 个（ 见图 -），不规则形 , 个。!*#) 病灶无

明确显示。

-.0 室管膜下巨细胞星形细胞瘤

- 例患者发现孟氏孔区室管膜下巨细胞星形细

胞 瘤 ， 肿 瘤 大 小 分 别 为 *.+2 349*.-2 349-.+2 34 和

+.*2 3490.+2 3495.6234，边界清晰，呈不规则团块

状 。!*#) 平 扫 可 见 肿 物 呈 等 信 号 或 稍 高 信 号 ，

!-#) 呈 均 匀 等 灰 质 信 号 或 混 杂 信 号 ， 于 !*#) 及

!-#) 可见瘤体中心极低信号区，与头颅 7!检查的

瘤体钙化相符。增强扫描见肿瘤周边明显强化，中

心的极低信号区无强化。

-.+ 肾血管平滑肌脂肪瘤

* 例 患 者 表 现 为 左 侧 肾 脏 上 极 肿 瘤 ， 向 外 突

出，肾窦、肾盏受压变形。!*#) 可见脂肪信号及

血管流空信号，!-#) 表现为混杂高信号。增强后

可见部分瘤体强化，脂肪信号未见增强。

! 讨论

!87是一种较少见的常染色体显性遗传性神经

皮肤综合征，人群中的发生率为 *9/::::*9*:2:::，

男性多于女性;-<。室管膜下多发结节是 !87最重要

的影像学表现之一，本组 *0 例患者 =>) 均可见到

室管膜下多发结节，主要分布于侧脑室体部、前

角、孟氏孔周围及三角区外侧壁上，突向脑室腔

内，数目不等，以双侧分布常见。室管膜下结节在

梯度回波及 !*#) 中呈高信号或等信号，而 !-#) 表

现为低信号，这可能与胶质增生以及结节钙化的程

度和钙盐水平有关。增强检查可见大部分室管膜下

结节无强化，仅有少数结节轻度增强。本组病例中

室管膜下结节在梯度回波序列显示数量多于 !*#)，
!*#) 的显示数量多于 !-#)，以横断面及冠状面显

示最清晰，故笔者认为，=>) 对室管膜下结节的显

示以梯度回波及 !*#) 显示最佳。

本组中有 *: 例可见皮质或皮层下结节，显示

率 为 6?.1@，!-#) 病 变 显 示 数 量 明 显 高 于 !*#)，
ABC)> 序列均有与 !-#) 相对应部位的高信号改变，

故 !-#) 和 ABC)> 序列可明显提高皮质或皮层下结

节的检出率。皮质或皮层下结节于 =>平扫均表现

为受累脑回膨胀，可分为脑回核心样病灶和“ &”

型病灶两种表现 ;5<，前者指结节占据扩大的脑回内

部核心，!*#) 呈低信号、!-#) 呈高信号，后者指

病灶位于两个脑回连接处，!-#) 可见一高信号环，

完全或部分地围绕一等信号岛，这种等信号岛由两

层正常形态的皮质及它们之间的一个脑沟共同组

成，完全或部分被高信号皮质下病灶所包绕（ 见图

5，图 D）。本组病例皮质结节与室管膜下结节数目

成正比，但两者信号表现并不相同，这可能与皮质

或皮层下结节是由一种不成熟的结节样神经元和神

经胶质细胞或是神经胶质增生组成有关;D<。

=>) 可无创伤性地显示 !87脑白质受累区的

异常信号，在本组中的显示率为 D-.6E，可分为线

状、楔形及不规则形 5 种表现，以 !-#) 显示效果

最佳，敏感性明显高于 7!;+<。线状表现为从脑室或

接近脑室白质延伸至正常皮层或皮层下区的 !-#)
高信号病变，与软脑膜呈垂直方向分布；楔形表现

为尖端位于或邻近脑室壁而基底位于皮层或皮层下

的结节；不规则型表现为不规则的脑白质肿胀。上

述病变于 !-#) 及 ABC)> 均显示为高信号病灶，病

理上为纤维胶质增生或（ 和）髓鞘破坏表现，也有人

认为是神经元移行障碍的结果。虽然 =>) 对脑白

质病灶的敏感性较高，但缺乏特异性，特别是年龄

较小患者，当 =>) 发现脑白质病灶时，还应结合有

无室管膜下结节、皮层或皮层下结节来帮助诊断。

除上述 =>表现外，有 *:E:*+E的 !87可并

发室管膜下巨细胞星形细胞瘤 ;+<。本组 - 例巨细胞

星形细胞瘤均位于侧脑室室间孔区及附近，并向脑

室内突出，伴有梗阻性脑积水表现（ 见图 +）。过去

一度认为室管膜下巨细胞星形细胞瘤是神经元肿

瘤，而从免疫组织化学和超微结构研究表明，该细

胞瘤存在神经元和神经胶质两方面的表型，与 !872
患者的室管膜下结节所含的超微结构相似，故目前

认为，室管膜下巨细胞星形细胞瘤为 !87患者的室

管膜下微型瘤结节缓慢生长而成;/<。

虽然本组 !87中仅有 * 例合并肾血管平滑肌脂

;<=
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灌注表示血流通过毛细血管网将其携带的氧及

其他营养物质输送给周围组织。!"#$ 年，%&’()*+,)首
先报道了采用同层动态增强 -.成像来评估组织血

供情况。之后人们扩展了这一理论，将核医学数据

处理技术运用于时间9密度曲线（ /01’92’340/5)6789’4，
.:-）数据以得到组织灌注的定量信息，并应用于

肝脏。-. 或 ;< 肝脏灌注成像的优势在于其空间

分辨率高、扫描速度快，能分别测量肝动脉及门静

脉灌注。

! 肝脏血供特点及病理生理

肝 脏 具 有 独 特 的 双 重 血 供 ， 其 血 供 的 =$>:
?$>来自肝动脉系统，@$>: A$>来自门静脉系统，

并且在两者之间存在多途径的交通。正常肝脏血窦

内 皮 细 胞 的 基 底 膜 不 连 续 ， 存 在 许 多 直 径 B$:
=$$31 的小孔，血浆中各种物质能自由通过这些小

孔进入血窦与肝细胞之间的 :044’C4 间隙（ 肝脏细

胞外间隙），即肝细胞与血浆之间的屏障仅有肝细
作者单位：!"""!$，上海同济大学附属上海市 第 十 人 民 医 院

放射科

·临床放射医学·

;< 和 .* 肝脏灌注成像技术及其临床应用

顾爱华

【摘要】近年来随着 -.、;<功能成像研究的发展，国内外有不少学者尝试使用 -.、;<肝脏

灌注成像评价肝脏功能及肝脏病变的血液动力学特征。综述了近来国内外 -.、;< 灌注成像在肝

脏评价中的应用现状，重点是图像分析方法及临床应用。
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肪瘤，为左肾病变（ 见图 I），但 .S-并发的肾血

管平滑肌脂肪瘤常为双侧发病，瘤体内可见异常血

管及血管瘤，易破裂出血，且有伴随病程延长逐渐

增大、增多的趋势，因此 ;<K 可了解肾血管平滑

肌脂肪瘤的大小，有利于定期随访观察。
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