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胚胎发育不良性神经上皮肿瘤的诊断与治疗
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【摘要】　目的　结合文献探讨胚胎发育不良性神经上皮肿瘤（ｄｙｓｅｍｂｒｙｏｐｌａｓｔｉｃｎｅｕｒｏｅｐｉｔｈｅｌｉａｌ
ｔｕｍｏｒ，ＤＮＥＴ）的临床特点及治疗策略。　方法　回顾性分析苏州大学附属儿童医院神经外科２０１７年
１２月至２０１８年５月收治的５例胚胎发育不良性神经上皮肿瘤患儿临床资料，结合文献复习，总结胚胎
发育不良性神经上皮肿瘤的临床表现、影像学特点、分类、治疗方法和预后。　结果　５例患儿中４例
表现为癫痫发作，１例表现为头痛、嗜睡等脑积水症状。术前 ＣＴ和磁共振检查诊断为胚胎发育不良性
神经上皮肿瘤，按影像学特点分类并经手术及病理检查确诊。根据影像学特点，５例中 ＤＮＥＴⅠ型１
例，Ⅱ型３例，Ⅲ型１例。１例Ⅰ型患儿行单纯额叶病灶切除术；２例Ⅱ型患儿行颞叶病灶＋前内侧颞叶
切除术；１例Ⅱ型患儿病灶侵犯功能区及基底节区，予病灶大部切除术；１例Ⅲ型患儿病灶位于脑室内，
行脑室镜下肿瘤切除术。术后随访８～１４个月，５例患儿 Ｅｎｇｅｌ分级均为Ⅰ级，１例脑积水患儿术后症
状改善。　结论　ＤＮＥＴ患儿常表现为癫痫，也可表现为脑积水等症状，临床表现与影像学分型相关，
大部分患儿经单纯肿瘤切除或包含肿瘤的脑叶切除可获得良好治疗效果。
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　　胚胎发育不良性神经上皮肿瘤（ｄｙｓｅｍｂｒｙｏｐｌａｓ
ｔｉｃｎｅｕｒｏｅｐｉｔｈｅｌｉａｌｔｕｍｏｒ，ＤＮＥＴ）是一种罕见的颅内
良性肿瘤，ＤａｕｍａｓＤｕｐｏｒｔ等［１］于１９８８年第一次报
道该病。２０００年世界卫生组织（ＷｏｒｌｄＨｅａｌｔｈＯｒ
ｇａｎｉｚａｔｉｏｎ，ＷＨＯ）中枢神经系统肿瘤分类中，ＤＮＥＴ

被定为ＷＨＯⅠ级，多见于青少年，临床多表现为药
物难治性癫痫，手术切除为其主要的治疗方式［２］。

该肿瘤有独特的临床表现、影像学特征、分类及治

疗方法。现总结苏州大学附属儿童医院神经外科

２０１７年１２月至２０１８年５月收治的５例胚胎发育不



良性神经上皮肿瘤患儿诊治经验，以期提升临床诊

治水平。

资料与方法

一、一般资料

回顾性分析２０１７年１２月至２０１８年５月我院
收治的５例手术后病理诊断为胚胎发育不良性神经
上皮肿瘤患儿临床资料，其中男３例，女２例，年龄
１岁１个月至１２岁１０个月。４例以癫痫发作起病，
１例以脑积水起病，见表１。本研究通过苏州大学医
学院附属儿童医院伦理委员会批准（２０２３ＣＳ０４８），
患儿家属均知情同意并签署知情同意书。

二、辅助检查

按照肿瘤在ＣＴ、ＭＲＩ上的表现，将ＤＮＥＴ分成３
型。Ⅰ型：病变位于单个脑回内，ＣＴ表现为单个脑
回局限性低密度影。ＭＲＩ显示单个脑回内长Ｔ１、长
Ｔ２信号，强化不明显或无强化（图 １Ａ至 １Ｃ）。Ⅱ
型：肿瘤侵犯临近多个脑回、脑叶，皮质下白质侵犯

明显。ＣＴ表现为累及多个脑回、脑叶和侵犯脑深部
的低密度影。ＭＲＩ表现为多个脑回、脑叶及深部白

质内长Ｔ１、长Ｔ２信号，强化不明显或无强化（图１Ｄ
至１Ｉ）。Ⅲ型：单纯脑室内和基底节区生长，ＣＴ表
现为脑室内均匀低密度影。ＭＲＩ表现为脑室内长
Ｔ１、长 Ｔ２信号，强化不明显或无强化，伴有单侧脑
室扩张（图１Ｊ至１Ｌ）。本组病例按照影像学分型，
Ⅰ型ＤＮＥＴ１例，Ⅱ型ＤＮＥＴ３例，Ⅲ型ＤＮＥＴ１例。

三、手术治疗要点

患儿均接受手术治疗，包括显微外科手术和脑

室镜下手术切除。术中在神经导航引导下沿肿瘤

与周围正常脑组织界面由浅入深逐步分离，Ⅰ型单
脑回病变予完整切除；Ⅱ型累及多脑回切除困难者
行分块切除，如病变累及功能区则部分保留，术中

在脑电图监测下行扩大脑叶切除；Ⅲ型病例行脑室
镜下手术切除，注意保证脑脊液透亮，可连续多次

予抓钳抓取全切肿瘤。

四、随访及疗效评价

分别于术后１个月、３个月、６个月、１年门诊复
查，评估患儿临床症状及影像学变化。行头颅磁共

振检查，观察瘤腔及脑室形态变化。术后３个月复
查脑电图，评估是否需继续服用抗癫痫药物。术后

癫痫评估采用Ｅｎｇｅｌ疗效分级标准：Ⅰ级为发作

表１　５例胚胎发育不良性神经上皮肿瘤患儿临床资料
Ｔａｂｌｅ１　Ｃｌｉｎｉｃａｌｐｒｏｆｉｌｅｓｏｆ５ＤＮＥＴｃｈｉｌｄｒｅｎ

病例

序号
性别

年龄

（岁）

影像学检查

提示肿瘤位置
临床表现

影像学

分型
手术方式 随访时Ｅｎｇｅｌ分级

１ 女 １２ 左颞叶 间断癫痫发作６个月 Ⅱ型 扩大切除术 Ⅰ级

２ 男 ９ 左侧脑室室间孔 头痛、头晕８ｄ Ⅲ型 脑室镜下完整切术除 Ⅰ级，头痛、头晕明显好转

３ 男 １ 左额叶 间断癫痫发作３ｄ Ⅰ型 完整切除术 Ⅰ级

４ 男 ４
右侧额颞叶及右

侧基底节

头晕、嗜睡 １个月，间
断癫痫发作３ｄ Ⅱ型 大部切除术 Ⅰ级，头晕及嗜睡改善

５ 女 ４ 左颞叶 间断癫痫发作６个月 Ⅱ型 扩大切除术 Ⅰ级

　　注　Ⅰ型：肿瘤仅累及单个脑回（Ａ～Ｃ）；Ⅱ型：肿瘤累及多个脑回及白质（Ｄ～Ｆ），肿瘤累及多个脑叶（Ｇ～Ｉ）；Ⅲ型：肿瘤位于脑室内
（Ｊ～Ｌ）

图１　３种不同类型胚胎发育不良性神经上皮肿瘤患儿的典型磁共振图片
Ｆｉｇ．１　ＴｙｐｉｃａｌＭＲＩｉｍａｇｅｓｏｆｔｈｒｅｅｄｉｆｆｅｒｅｎｔｔｙｐｅｓｏｆＤＮＥＴ



完全消失或仅有先兆发作；Ⅱ级为发作频率≤ ３
次／年；Ⅲ级为发作频率＞３次／年，但发作频率减少
≥７５％；Ⅳ级为发作频率减少＜７５％。

结　果

５例均行开颅手术，无一例术中及术后死亡病
例。１例Ⅰ型病例行单纯额叶病灶切除术；２例Ⅱ型
病例行颞叶病灶 ＋前内侧颞叶切除术；１例Ⅱ型病
例病灶侵犯功能区及基底节区，采取病灶大部切除

术；１例Ⅲ型病例病灶位于脑室内，行脑室镜下肿瘤
切除术。术后均经普通染色及免疫组化病理检查

证实为胚胎发育不良性神经上皮肿瘤，合并皮质发

育不良，见图２。５例术后３个月脑电图检查结果均
未见明显异常。术后随访８～１４个月，５例Ｅｎｇｅｌ分
级均为Ⅰ级，１例因头痛、嗜睡就诊患儿术后症状
改善。

讨　论

ＤＮＥＴ主要见于复杂部分性发作的癫痫病人，
既往报道较少，可能与医师对该疾病认识不足有

关。ＤｕｍａｓＤｕｐｏｒｔ等［３］回顾性分析１９９１年以前的
病例，因顽固性部分性癫痫行手术的４２８例中，确诊
为ＤＮＥＴ者４０例（４０／４２８，９．３％）。本组５例中有
４例表现为癫痫，病程３天至６个月，其中２例病程
６个月，口服抗癫痫药物效果差。由于影像学检查
不断普及，大多数ＤＮＥＴ患儿得到了早期诊断，避免
发展为顽固性癫痫。ＤＮＥＴ最常见的临床表现为癫
痫，但并非所有ＤＮＥＴ均有癫痫表现，临床表现与影
像学表现密切相关，因而以影像学表现为基础对

ＤＮＥＴ进行分型更有临床意义。
ＤａｕｍａｓＤｕｐｏｒｔ等［１］将 ＤＮＥＴ分为单纯型和复

合型两类，前者皮层病灶仅由特殊胶质神经元成分

（ｓｐｅｃｉｆｉｃｇｌｉｏｎｅｕｒｏｎａｌｅｌｅｍｅｎｔ，ＳＧＥ）构成；而复合型
除含有ＳＧＥ外，还包括神经胶质结节和局灶性皮层

发育不良，部分复合型可见核异形、核分裂、坏死和

微血管增生，这种分型更多考虑病理结构［４］。为了

便于临床诊断与治疗，我们结合影像学表现将

ＤＮＥＴ分为Ⅰ型、Ⅱ型和Ⅲ型。①１型：肿瘤仅累及
单个脑回。ＣＴ表现为单个脑回局限性低密度影，界
限清楚，体积较小。ＭＲＩ显示单个脑回内长 Ｔ１、长
Ｔ２信号，脑回明显增宽，病灶局限，周围界限清楚，
强化不明显或无强化。此类型通过准确定位于显

微镜下切除单个脑回即可，手术创伤小，术后无癫

痫发作。②Ⅱ型：肿瘤累及多个脑回、脑叶，广泛侵
犯白质。ＣＴ表现为累及多个脑回、脑叶，侵犯脑深
部的低密度影，但占位效应不明显，由于肿瘤生长

缓慢，常可见临近颅骨受压明显，强化不明显。ＭＲＩ
表现为多个脑回、脑叶及深部白质内长Ｔ１、长Ｔ２信
号，强化不明显或无强化。手术需切除多个脑回、

脑叶，大部分位于大脑凸面，部分临近颞叶内侧，肿

瘤边界清楚，深部界限不清，但质地有明显区别，完

整切除常需 Ｂ超引导。由于肿瘤较大，界限明确，
血液供应较差，多采用分块切除。③Ⅲ型：肿瘤位
于脑室内及基底节区，纯脑室内和基底节区生长，

ＣＴ表现为脑室内均匀低密度影，表面光滑，ＭＲＩ表
现为脑室内长 Ｔ１、长 Ｔ２信号，强化不明显或无强
化，常伴有单侧脑室扩张。

孟凡刚等［５］于２０１０年将胚胎发育不良性神经
上皮肿瘤分为Ａ型（位于皮层和皮层下）和Ｂ型（位
于脑组织深部）。我们在此分型的基础上进行了改

良，把肿瘤仅位于单个脑叶的病例单独分为 Ａ型，
此型病灶体积较小，切除单纯脑回即可达到满意疗

效；把肿瘤侵犯多个脑回、脑叶以及白质的病例列

为Ｂ型，此类肿瘤较大，在切除肿瘤的同时可考虑
部分脑叶切除术或行热灼术；对于一些侵犯重要功

能区的肿瘤不建议盲目追求全切。此型中我们纳

入了这样一类病例，虽然手术区域较深（如颞叶内

侧的肿瘤），但仍临近脑表面，从胚胎发生学分析，

此类肿瘤也起自脑表面皮层。将位于脑室内及基

底节区者归为一类，因为此类肿瘤往往累及脑室系

　　注　Ａ、Ｂ：Ⅰ型患儿ＨＥ及免疫组化检测结果（ＩＨＣ，×２０）；Ｃ、Ｄ：Ⅱ型患儿ＨＥ及免疫组化检测结果（ＩＨＣ，×２０）；Ｅ、Ｆ：Ⅲ型患儿ＨＥ
及免疫组化检测结果（ＩＨＣ，×２０）

图２　３种不同类型胚胎发育不良性神经上皮肿瘤病理检查结果
Ｆｉｇ．２　ＰａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓｏｆｔｈｒｅｅｄｉｆｆｅｒｅｎｔｔｙｐｅｓｏｆＤＮＥＴ



统，需经皮层造瘘后予手术切除，部分病例可考虑

脑室镜下切除肿瘤。

ＤＮＥＴ患儿主要表现为难治性癫痫，目前该肿
瘤切除后达ＥｎｇｅｌⅠ级人数占比较高［６］，但关于是

否切除 ＤＮＥＴ周围的癫痫灶尚存在争议，Ｌｅｅ等［７］

于 ２０００年报告 ２０例 ＤＮＥＴ病例，１０例行单纯
ＤＮＥＴ病灶切除，１０例行颞叶切除或颞叶切除 ＋杏
仁和（或）海马切除，平均随诊３７９个月，９０％的病
例获得治愈；１４例术后均无肿瘤复发。Ｋａｍｅｙａｍａ
等［８］认为，ＤＮＥＴ患儿的癫痫灶位于 ＤＮＥＴ周围皮
层，为治疗癫痫，除切除 ＤＮＥＴ病灶外，亦应切除
ＤＮＥＴ周围的癫痫灶。由于 ＤＮＥＴ基本属于静止性
病变，手术切除后无需放疗和化疗［９］。在病灶切除

范围上，郭强等［１０］认为外科治疗应兼顾肿瘤治疗、

发作控制与神经功能保护。赵瑞等［１１］报道癫痫手

术应充分利用皮层脑电监测来指导手术切除。本

组 １例额叶单脑回 ＤＮＥＴ患儿被诊断为Ⅰ型
ＤＮＥＴ，术中病灶局限为单脑回，未突破周围脑沟软
膜，手术单纯切除占位，周围软膜完整；３例诊断为
Ⅱ型ＤＮＥＴ，病变累及多脑回甚至多脑叶，白质广泛
侵犯，２例颞叶 ＤＮＥＴ在脑电监测下行肿瘤 ＋前内
侧颞叶切除术，１例额颞并深部累及基底节区
ＤＮＥＴ，出于保护神经功能考虑行大部切除术，术后
无神经功能障碍；１例脑室内 ＤＮＥＴ患儿（Ⅲ型
ＤＮＥＴ）行脑室镜下单纯占位切除术，皮层造瘘口约
５ｍｍ。５例术后随访８～１４个月，均无癫痫发作，
Ｅｎｇｅｌ分级为Ⅰ级。

综上所述，ＤＮＥＴ患儿常表现为癫痫，也可表现
为脑积水等症状，临床表现与影像学分型相关。将

ＮＤＥＴ按影像学分为３型。Ⅰ型和Ⅲ型行单纯肿瘤
切除，Ⅱ型行肿瘤联合脑叶切除，对累积功能区病
例行次全切除或部分切除，均可获得良好治疗效果。
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