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中枢神经系统肠源性囊肿的 ＭＲＩ表现

席一斌，王柳仙，李陈，郭钒，田萍，刘婷婷，印弘

【摘要】　目的：探讨中枢神经系统肠源性囊肿的 ＭＲＩ表现。方法：搜集经手术及病理最终确诊的２３例肠源性囊肿

患者并分析其 ＭＲＩ表现，所有患者均经 ＭＲＩ平扫，其中１０例行 ＭＲＩ增强扫描，４例行ＤＷＩ扫描。结果：２３例肠源性囊

肿患者中，３例发生在颅内，其中２例发生在左侧中颅窝，１例发生在桥前池，其余２０例发生在椎管并且全部位于髓外硬

膜下，其中颈段１０例，胸段８例，腰段２例。ＭＲＩ平扫大部分病灶Ｔ１ＷＩ呈等低信号，Ｔ２ＷＩ呈高信号，部分病灶信号混

杂；９例增强扫描囊液及囊壁均未见明确强化，１例见边缘强化；部分病例可见特征性“脊髓嵌入征”表现；ＤＷＩ均未见明显

扩散受限；２例伴脊椎发育异常。结论：肠源性囊肿的形态及 ＭＲＩ信号特点具有一定特征，结合临床症状、伴发体征有助

于早期诊断。

【脑肿瘤】　肠源性囊肿；中枢神经系统；磁共振成像；诊断
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　　肠源性囊肿（ｎｅｕｒｅｎｔｅｒｉｃｃｙｓｔ，ＮＣ）是一种罕见的

由于内胚层发育不全而产生的先天性发育缺陷导致的

疾病，可发生于中枢神经系统的任何部分，占中枢神经

系统肿瘤的０．０１％，以发生在椎管内常见，占脊髓轴

向肿瘤的０．７％～１．３％
［１］，颅内次之。神经影像学的

发展促进了ＮＣ的早期诊断，大部分病灶是体检意外

发现的，但由于其罕见性临床上常常与表皮样囊肿和

蛛网膜囊肿等混淆，尤其是发生在桥小脑角区的

ＮＣ
［２］。为了提高的可能，笔者搜集了２３例经手术病

理确诊的ＮＣ患者的影像学资料，回顾性分析并总结

ＮＣ的特征性表现，旨在提高对该病的诊断水平。

材料与方法

１．病例资料

本研究纳入２００８年７－２０１５年１２月的２３例经

病理确诊的ＮＣ患者，其中男１０例，女１３例，平均年

龄（２０．７４±１４．６３）岁，病程２个月～４年。所有患者

均经组织病理学检查确诊，均经 ＭＲＩ平扫，其中１０例

行 ＭＲＩ增强扫描，４例行ＤＷＩ扫描。

在本组患者中，神经根疼痛者１３例，肢体感觉障

碍４例，括约肌功能障碍１例，肢体活动障碍１５例，间

歇性头痛头晕３例，颅内ＮＣ中２例出现颅内压增高

症状。２例伴有脊椎发育异常。

２．检查方法

３例颅内病灶患者采用ＳｉｅｍｅｎｓＭａｇｎｅｔｏｍＴｒｉｏ

Ｔｉｍ３．０Ｔ超导磁共振扫描仪。８通道头线圈进行图

像采 集。平 扫 行 横 轴 面 Ｔ１ＷＩ：ＴＲ ２５０ ｍｓ，ＴＥ

２．５ｍｓ；Ｔ２ＷＩ：ＴＲ４０００ｍｓ，ＴＥ９１ｍｓ；矢状面Ｔ１ＷＩ：

ＴＲ４４０ｍｓ，ＴＥ２．４６ｍｓ。其余２０例椎管内病灶 ＭＲＩ

检查采用ＧＥＳｉｇｎａＨＤｘｔ１．５Ｔ机器扫描，脊柱专用

联合阵列线圈进行图像采集，仰卧位。行常规矢状面
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图１　女，１２岁，进行性行走困难、双

下肢无力１０天。ａ）矢状面 Ｔ２ＷＩ示

Ｔ８层面椎管内一类椭圆形长Ｔ２ 囊性

信号影（箭）；ｂ）矢状面 Ｔ１ＷＩ示 Ｔ８

层面椎管内类椭圆形稍长 Ｔ１ 囊性信

号影（箭）；ｃ）增强扫描未见强化

（箭）；ｄ）横轴面 Ｔ２ＷＩ示病灶呈“脊

髓嵌入”表现；ｅ）镜下见纤维囊壁样

组织内衬单层柱状上皮，少量慢性炎

症细胞浸润，符合肠源性囊肿表现

（ＨＥ，×２００）。

自旋回波Ｔ１ＷＩ：ＴＲ４００ｍｓ，ＴＥ８．５ｍｓ；快速自旋回

波Ｔ２ＷＩ：ＴＲ３０００ｍｓ，ＴＥ１０５ｍｓ；轴面快速自旋回波

质子密度加权成像：ＴＲ３０００ｍｓ，ＴＥ１７ｍｓ，Ｔ２ＷＩ：

ＴＲ３０００ｍｓ，ＴＥ１０５ｍｓ。层厚３～４ｍｍ，间距１ｍｍ。

增 强 扫 描 均 采 用 静 脉 注 射 ＧｄＤＴＰＡ，剂 量

０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ。注射对比剂后行横轴面、矢状面及冠状

面扫描。

结　果

２３例ＮＣ中有３例位于颅内，其中桥前池１例，左

侧中颅窝２例；２０例为椎管内ＮＣ，位于脊髓腹侧髓外

硬膜下间隙内有１８例，背侧２例；从位置上看，位于椎

管颈段１０例，胸段８例，腰段２例。

平扫发现１５例病灶Ｔ１ＷＩ呈等低信号，Ｔ２ＷＩ呈

稍高信号，５ 例 Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ呈等信号，３ 例病灶

Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ信号混杂；８例病灶邻近的脊髓受压，且

受压点位于脊髓中部，病灶与脊髓呈锐角至钝角相贴，

呈“脊髓嵌入征”（图１）。４例经ＤＷＩ序列检查，未见

明确扩散受限；１０例增强扫描中仅１例可见囊壁强化

（图２）。本组病例中２例合并有先天性脊椎纵裂畸

形。本组病例中嵌入脊髓内的囊肿与脊髓分界清晰，

这个征象有可能是由于随着脊髓生长而把囊肿包绕在

其中而产生的，提示ＮＣ为先天性发育异常所导致的

疾病。

讨　论

１．ＮＣ的神经起源及临床特点

ＮＣ是一种由于内胚层发育障碍引起的先天性发

育畸形，为临床罕见的胚胎组织残余肿瘤，首例ＮＣ于

１９３４年由Ｐｕｕｓｓｅｐｐ报道，在１９５８年 Ｈａｒｒｉｍａｎ首次

正式将其命名为ＮＣ
［３］。以往对此病命名较多而没有

统一，如内胚层囊肿、前 ＮＣ、畸胎瘤性囊肿及畸胎样

囊肿等。在组织学和免疫组化上与Ｒａｔｈｋｅ囊肿、胶样

囊肿相似。本病发病机制尚不完全清楚，多数研究认

为是由神经肠管的残余组织在发育过程中形成的［４］。

在胚胎发育第２周，胚胎由位于羊膜和卵黄囊之间的

内、外胚层组成，其中外胚层发育最活跃的部位为亨森

氏结以及原条，中胚层就从这一部分开始发育形成。

中胚层在发育过程中可以形成脊索和椎骨。在胚胎发

育第三周，如果内外胚层中线之间有粘连，则中胚层轴

向发育时受阻则会分离或绕开粘连部位，这就可能会

导致椎骨发育缺陷，而内外胚层之间的粘连在出生后

会成为先天性的囊肿、憩室［５］。构成 ＮＣ囊壁的上皮

细胞可为单层扁平、立方、柱状、假复层柱状、复层扁平

上皮等，可含有杯状细胞、黏液腺和浆液腺；囊肿壁外

层由纤维结缔组织构成，部分病例可见黑色素沉积、软

骨、平滑肌、脂肪、钙化等。Ｓａｖａｇｅ等
［６］根据囊肿的组

织来源将ＮＣ分为３型：Ⅰ型，囊肿壁为单层或假复层

柱状或立方上皮细胞，类似胃肠上皮和呼吸道上皮，有
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底囊性长Ｔ２ 信号（箭）；ｅ）ＤＷＩ示囊性灶呈低信号（箭）；ｆ）增强后囊壁环形强化（箭），边界清楚；ｇ）病灶增强后囊壁环形强

化（箭），边界清楚；ｈ）镜下见纤维囊壁样组织，可见神经节细胞、神经纤维、脑膜／脊膜细胞、骨骼肌组织以及慢性炎症细胞伴

肉芽肿性炎，符合肠源性囊肿（ＨＥ，×２００）。

图２　女，４４岁，头痛１５

年，加重３个月。ａ）横

轴面 Ｔ１ＷＩ示左侧中颅

窝底囊性低信号（箭），边

界 清 楚；ｂ） 横 轴 面

Ｔ１ＷＩ示左侧中颅窝底

囊性低信号（箭），可见颞

叶、脑干受压；ｃ）横轴

面Ｔ２ＷＩ示左侧中颅窝

底囊性高信号（箭），可见

液液平面；ｄ）横轴面

Ｔ２ＷＩ可见左侧中颅窝

或无纤毛，可有杯状细胞；Ⅱ型，基本类似于Ⅰ型，胃肠

道和支气管发育过程中的一些成分，如黏液腺、平滑

肌、脂肪等组织；Ⅲ型，除上述特征外，还可见室管膜和

其他胶质组织。

在发病年龄上，颅内ＮＣ一般比脊柱ＮＣ发病晚，

一篇研究了２０１２年前所有英文报道ＮＣ的综述
［２］，提

示颅内ＮＣ的发病年龄在３４岁左右，高于脊柱ＮＣ的

发病年龄，后者一般是０～１０岁
［７］。本组患者中年龄

分布并未发现此现象，推测可能与本组患者中颅内病

灶患者人数过少有关。ＮＣ属于良性瘤样病变，其临

床症状与其囊肿所处的位置和性质有关。椎管内ＮＣ

一般首发表现是病变压迫脊髓或神经根导致的疼痛、

肢体感觉运动障碍、括约肌功能障碍等表现［８］。颅内

ＮＣ早期则主要表现为轻微的间歇性头痛、头晕，后期

可出现癫痫发作、脑神经麻痹症状、肢体运动障碍和颅

内压增高症状。除此之外，囊肿的周期性破裂和囊液

吸收的不平衡会导致周期性的发热以及症状反复，这

也是ＮＣ症状的一个特点
［９］。本组研究颅内病灶患者

中有２例是以剧烈头痛、头晕、恶心呕吐症状就医，椎

管内病灶患者中大多数是以肢体运动障碍及颈椎、胸
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椎疼痛症状来就医，而桥前池病灶及部分椎管内病灶

患者则是在体检中偶然发现。据文献报道，约５０％的

椎管内ＮＣ合并有椎骨异常，如脊柱闭合不全、脊柱侧

弯、脊柱裂、脊髓纵裂畸形以及ＫｉｐｐｅｌＦｉｅｌ综合症
［１］，

本组患者中就有两例伴发脊椎纵裂畸形；而在颅内

ＮＣ合并颅骨畸形者少见。故在临床中发现有上述症

状并且合并脊柱畸形者，应当高度怀疑肠源性肿瘤的

可能。

２．ＮＣ的 ＭＲＩ表现

ＮＣ可发生于中枢神经系统的任何部位，但以颈

胸段椎管多见，颅内少见。Ａｇｎｏｌｉ等
［１０］报道在３３例

椎管内ＮＣ中，１８例（５４．６％）位于Ｃ３～Ｔ７ 平面，绝大

多数属于髓外硬膜下病变，并以脊髓腹侧多见，少数可

位于脊髓背侧，极少数可位于髓内，本组患者中仅有３

例病灶位于颅内，剩余２０例均发生于髓外硬膜下，其

中１８例位于脊髓腹侧，无发生于髓内者，与文献报道

相似。中枢神经系统 ＮＣ发生于颅内者少见，一般发

生在后颅窝中线周围，以脑干腹侧最常见［１１］，本研究

中发生于颅内者仅３例，１例位于桥前池，其余２例位

于左侧中颅窝，与文献研究结果具有一定相似性。

ＭＲＩ是检查 ＮＣ的的首选方法
［１２］。本研究中椎

管内ＮＣ大多沿脊髓纵轴生长，边缘清晰光滑，呈椭圆

形，常压迫周围组织，出现脊髓变扁移位，囊肿部位蛛

网膜下腔增宽等表现。平扫见病灶 Ｔ１ＷＩ呈等低信

号，Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，囊壁光滑，信号均匀，增强扫描

囊腔无强化，囊壁因较薄强化不明显，也有部分呈环形

强化，可能是部分囊壁较厚，囊壁成分不同或者感染所

致［１３］。当囊内蛋白含量过多或者有出血时，可出现

Ｔ１ 高信号，Ｔ２ 低信号的表现。在横轴面上，囊肿常与

周围组织呈锐角，ＭＲＩ上显示似嵌入脊髓之中，称为

“脊髓嵌入症”。本研究大多数符合文献报道，表现为

Ｔ１ＷＩ呈等低信号，Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，只有１例位于

左侧中颅窝的较大病灶增强扫描出现囊壁强化，可能

与出血刺激或感染有关，其余行增强扫描的９例病灶

均未见明显强化。本组患者中有１例ＮＣ和脂肪瘤并

发，椎管内脂肪瘤主要是由于神经外胚层和表皮外胚

层早期分离造成的，而与椎管内囊肿并发属于罕见表

现［１４］。

３．ＮＣ的鉴别诊断

ＮＣ在临床中常常与其他囊性疾病混淆，影像学

检查，尤其是 ＭＲＩ检查有助于准确诊断。需要鉴别的

疾病主要有：①蛛网膜囊肿，ＭＲＩ上信号与脑脊液相

同，信号较ＮＣ均匀，增强无强化，多位于脊髓背侧，无

“脊髓嵌入症”的表现；②胚胎性肿瘤，胚胎性肿瘤中的

椎管内表皮样囊肿多位于腰骶椎平面椎管内，信号混

杂程度取决于其中物理状态和脂质成分含量的多少，

具有匍行性生长的特点，可见分隔、钙化以及囊壁强

化；皮样囊肿含有脂肪组织，畸胎瘤含有多胚层结构，

易与ＮＣ鉴别；③椎管内脂肪瘤，易与 ＮＣ鉴别，ＭＲＩ

呈Ｔ１、Ｔ２ 双高信号，应用脂肪抑制序列可见脂肪瘤信

号被抑制。本组患者中有１例 ＮＣ和脂肪瘤并发，位

于Ｌ２～Ｌ４ 水平，且伴有脊椎隐裂以及脊髓栓系综合

症。

总之，ＮＣ有其特定的好发部位、形态及信号特

点，当病灶出现于颈、胸段椎管内，且位于脊髓腹侧时，

平扫Ｔ１ＷＩ呈等或稍低信号，Ｔ２ＷＩ呈明显高信号，且

病灶位于髓外硬膜下，有＂脊髓嵌入症＂的表现，增强扫

描病灶未见强化时，应高度怀疑本病的可能性。
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