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  "摘要# 目的 探讨结节性硬化症 TS 的CT MRI影像学特征表现及诊断价值 方法 回顾性分析 39
例经临床和手术确诊为TS患者的影像学资料 根据脑内病灶所处的位置以及合并脑内或其他脏器病变进行
影像学分型 结果 I型 10 例分布在室管膜下 I型 21 例 除分布在室管膜下外 还分布在皮层 白质等部
位 I型 8 例合并其它脏器肿瘤 结论 CT MRI表现是脑内TS确诊的主要依据 二者相互结合对明确诊断
有重要意义 对TS进行影像学分型发现结节位置及合并症是TS预后的决定因素 
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Imaging featuresofCtandMRIoftuberoussclerosis Analysisof39 cases XIEling.luozhuang C ntralHos-
pitaloflinyi Shandong 276017  China
   Abstract  Objective ToinvestigatetheimagingfeaturesofCTand MRIoftuberoussclerosis TS  and e-
valuatethediagnosticvalueofCTand MRIforTS.Methods Aretrospectivestudywasconducted on 39 patients
with TS whowerediagnosed bytheclinicand operation.Theanalyseswereperformed on theimagingpatternsofTS on
thebasisoftheposition ofthefocusin brain and whetheritmergingwith otherornot.Results TypeI  10 patients
 TS weredistributed underendyma.TypeI 21 patients  ofthem TS distributed underendymaand underthecortx
ofbrain in whitematterofbrain in brain parechyma.TypeI 8 patients  mergingwith otherorgans.Conclusion 
ImagingfindingsofCTand MRIarethemajorbasistodiagnoseTS.CTcombined with MRIhaveimportantsignifi-
cancein thediagnosisofTS.ItisnecessarytoposetheimagingpatternsofTS.Theposition ofthefocusand complica-
tionsarethedeterminantsoftheprognosisofpatientswith TS.
   Key words  Tuberoussclerosis  Imagingfindings  Imagingpatterns

  结节性硬化症 tuberoussclerosis TS 属于神经
皮肤综合征之一 是一种少见的遗传性疾病 其发病
率为 1/10 万 占低智能儿的 0.5% 1  TS典型病例
不多 病变可累及全身多个器官 其中以脑和皮肤多
见 CT MRI检查对该病确诊有十分重要的意义 
笔者对多年积累的 39 例经临床和手术确诊为TS的
临床表现和影像学表现进行回顾性分析 旨在提高
对本病的认识 
1 资料与方法
1.1 一般资料 收集我院自 2007-04 ~2011-02 经
临床和手术确诊为 TS 39 例患者的临床资料 其中
儿童 33 例 成人 6 例 男性 23 例 女性 16 例 年龄
3 d ~35 岁 中位年龄 18 岁 病史 3 d ~35 年 合
并脑内肿瘤 8 例 肾脏肿瘤 2 例 
1.2 检查方法 39 例患者中行 CT检查 29 例 CT
增强扫描 6 例 MRI检查 10 例 CT检查均使用

GE-Brightspeed16 排螺旋CT扫描机 常规扫描层厚
7.5 mm 间距 7.5 cm 对比剂碘海醇 100 ml 流速为
3 ml/s MRI检查均使用GE-SignaExcitlt1.5T扫描
仪 主要扫描序列为 SET1WI SET2WI FLAIR DWI 
2 结果
2.1 TS的临床表现 39 例患者中 12 例有典型的
癫痫 智力低下和面部皮脂腺瘤 图 1 三联症临床
特征表现 27 例有以上 2 项或 1 项临床表现 顽固
性癫痫出现惊厥最早在出生后第 3 天 面部皮脂腺
瘤最早出现在 4 岁 20 岁以后为 1 例 压之不褪色 
无临床症状 脱色斑 11 例 图 2  甲下纤维瘤 1 例
 图 3  4 例患者表现为腹疼 1 例表现为肾外伤
出血 
2.2 CT及 MRI表现 根据脑内病灶所处的位置
以及合并脑内或其他脏器病变进行影像学分型 2  
 1 I型 10 例均位于室管膜下 双侧均发生 8 例 单
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发 2 例 7 例患者CT呈高密度钙化灶 图 4) 3 例等
密度结节影向脑室内突入 MRI表现为等 Tl 短 T2
信号改变  2)I 型共 2l 例 其中I a型 4 例 2 例
位于室管膜下 2 例位于顶叶皮层及皮层下 3 例CT
呈斑块状高密度灶 图 5) l 例呈低密度灶 呈轻度
强化);I b型 9 例 均位于室管膜下 MRI呈长条状
或片状等长 Tl~T2 及高液体衰减反转恢复序列

 FLAIR)信号改变 图 6) CT检查不显示;I c型 8
例 5 例位于额叶 3 例位于小脑半球 6 例 CT呈斑
块状高密度灶 2 例呈低密度灶 呈轻度强化)  图
7)  3)I型 8 例合并脑内肿瘤均位于室间孔 呈
结节状肿快 密度不均 明显强化 6 例合并梗阻性
脑积水 图 8 9) 2 例双侧肾血管平滑肌脂肪瘤 

图 l 面部皮脂腺瘤 图 2 胸背部脱色斑 图 3 甲下纤维瘤

图 4 I 型CT表现 图 5 I a型CT表现 图 6 I b型MRI表现

图 7 I cMRI表现 图 8 I型MRI强化扫描表现 图 9 I型合并脑积水表现
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3 讨论
3.1 1862 年 Vouredckinghausen 首次描述 TS,1880
年Bournevidde描述其神经症状和肉眼下所见的病理
变化并命名为TS,1908 年Heinrichvogt指出癫痫~智
力低下~面部皮脂腺瘤为 TS 的三联症[3] O 本组病
例中 12 例具有三联症,14 例有明显家族史(包括一
对母女>O TS 相关致病因素分别位于第 9 和第 16
对染色体,男I女为 2I1 ~3I1O 散发病例占 60% ~
70%O 大脑皮质结节大体病理呈苍白色结节(多位
于幕上>,数量不多,随年龄增长而增多O 镜下结节
内含异常巨细胞和神经胶质细胞增生,髓鞘发育异
常O TS神经系统症状是大脑皮质结节和室管膜下
巨形细胞瘤所致O 颅外病变也是本病重要特征O
TS肾脏病变仅次于神经系统,包括肾脏血管平滑肌
瘤~肾囊肿~肾细胞癌~嗜酸性粒细胞瘤等,以双侧多
见,本组病例中有 2 例肾脏平滑肌血管脂肪瘤O TS
导致视网膜斑痣状错构瘤发病率也较高O
3.2 临床表现 本病好发于儿童,7 岁前多见,绝
大多数(新生儿除外>以药物难治性癫痫为首发症
状,明显早于皮肤损害或颅内结节钙化O 智力障碍
以 8 ~14 岁时表现突出,50% ~80%表现为智力低
下O 本组智力障碍病例占 50%O 80% ~90%患儿
可有皮脂腺瘤,多在 3 岁前出现,无症状O 本组病例
中最早出现在 4 岁,1 例在 20 岁出现O 少数还可见
鲨革皮~白斑~牛奶咖啡斑等O 叶状白斑在诊断婴幼
儿TS中有重要意义O 但同一患者并非同时具有上
述三种改变,往往呈不典型表现O 视网膜晶状体瘤
发生率也较高,Gomz认为是第四主征[1] O 巨细胞星
形细胞瘤是 TS 最常合并的脑肿瘤,占 TS 病例的
1.7% ~14%,易引起颅内高压和脑积水O
3.3 影像学表现 (1>TS 的 CT表现:侧脑室室管
膜下多发钙化结节,可单发,好发于侧脑室体部~前
角~孟氏孔及三角区外侧壁,突向脑室内,数量不等O
未钙化结节可钙化,可发生于大脑皮质,钙化率低,
白质区病灶呈低密度,CT对白质及未钙化病灶不敏
感O (2>TS的MRI表现:病灶室管膜下T1WI呈高~
等信号,T2WI呈低或等信号,这种信号表现与胶质
增生和钙化程度有关O 大部分室管膜下结节无强
化,仅少数结节轻度增强O 皮质或皮质下结节也是
重要的影像学特征O MRI发现率为 85.7%,T2WI
显示率明显高于 T1WIO TS 脑白质异常信号为线

状~楔形和不规则三种表现,以 T1WI显示效果最敏
感,敏感率比 CT高O T2WI与 MRI(FLAIR>序列均
为高信号,TS 患者巨细胞星形细胞瘤出现高峰在
8 ~18 岁,位于侧脑室室间孔,目前认为巨细胞星形
细胞瘤是TS患者室管膜下微型瘤结节缓慢生长而
成,T1WI呈等~低信号,T2WI呈混杂信号明显强化,
严重者出现梗阻性脑积水O TS 肾血管平滑肌脂肪
瘤,双侧发病瘤体可见异常血管,易破裂出血,随病
程延长而增大,T1WI可见脂肪信号及血管流空信
号,部分瘤体强化O
3.4 影像学分型的临床意义 有关文献[4]报道,
根据脑内病灶数量位置是否钙化和强化及临床症状

决定TS治疗方案O 根据TS/型并合并脑及其它部
分肿瘤和脑积水梗阻程度来决定手术方案O
3.5 鉴别诊断 (1>先天性 TORCH(导致先天性
宫内感染及围产期感染而引起围产儿畸形的病原

体>脑感染:它们的钙化斑点较 TS 的钙化结节小,
呈线条状,常伴有脑室扩大及周围白质片状低密度
影,基底节亦常有钙化,还可伴有脑萎缩~脑小畸形O
TS的钙化结节分界清晰,散在,脑萎缩时可见脑室
扩大O (2>Sturge-Weber综合征的钙化较特殊,呈脑
回样分布于枕顶叶皮层,因病变同侧颜面可有血管
瘤O (3>脑动静脉畸形(AVM>:其钙化常是环形或
弓形,伴有局部脑萎缩,增强扫描可有强化,CT血管
造影(CTA>~磁共振血管造影(MRA>或数字减影血
管造影(DSA>可确诊O (4>多发性硬化:病变常呈
多发性,主要位于半球深部白质,通常位于侧脑室周
围,尤其是前角和枕角附近,也可位于半卵圆中心,
病灶比较小,直径 <1.5 cm,病灶新旧并存,通常与
侧脑室壁呈垂直排列,与脑室周围白质内小血管走
行一致,呈'泰国大米粒"改变,MRI较CT敏感O
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