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颞叶与非颞叶胚胎发育不良性神经上皮肿瘤的对比分析

蔡宇翔１，杨转移１，刘定阳１，陈晓宇１，刘涧１，杨治权１

１．中南大学湘雅医院神经外科，湖南 长沙　４１０００８

摘　要：目的　探讨颞叶和非颞叶胚胎发育不良性神经上皮肿瘤的不同临床特点并探究影响预后的相关因素。方法　
收集２０１０年１月至２０１９年１月期间就诊于我院的３３例确诊为胚胎发育不良性神经上皮肿瘤的患者的临床资料进行回

顾性分析。根据肿瘤发生部位将患者分为颞叶组和非颞叶组，对患者的一般资料、影像学特点、病理学特点以及预后进

行统计对比分析。结果　５例（１５．１５％）患者术后仍有癫痫发作，且均为颞叶组患者。统计学分析提示术后癫痫症状控

制不佳的患者起病年龄更大、患病时间更长（Ｐ＜０．０５）。非颞叶组患者的预后更好（Ｐ＝０．０１８）。结论　病灶部位、起

病年龄以及患病时间与胚胎发育不良性神经上皮肿瘤患者的预后密切相关。
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　　胚胎发育不良性神经上皮肿瘤（ｄｙｓｅｍｂｒｙｏｐｌａｓｔｉｃ
ｎｅｕｒｏｅｐｉｔｈｅｌｉａｌｔｕｍｏｒ，ＤＮＥＴ）是一种神经元和神经胶
质混合的良性肿瘤，由 ＤａｕｍａｓＤｕｐｏｒｔ等于 １９８８年
首次报道［１］。ＤＮＥＴ主要表现为反复发作的药物难
治性癫痫，常见于儿童和青少年［２］。外科手术切除

是 ＤＮＥＴ的主要治疗方式，大部分患者的癫痫症状
在术后都能得到有效的控制。但是仍有部分患者术

后癫痫症状控制不佳，而且对于 ＤＮＥＴ的手术切除
范围，尚有一定争议［３］。２０１０年 １月至 ２０１９年 １
月，我院共有３３例癫痫患者行外科手术治疗并最终
确诊为 ＤＮＥＴ。本研究对这３３例患者的临床资料分
组进行回顾性分析，探讨颞叶和非颞叶 ＤＮＥＴ的不
同临床特点并探究影响预后的相关因素。
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１　资料与方法
１．１　一般资料

３３例患者中颞叶肿瘤 １６例，非颞叶肿瘤 １７
例。男性 １９例，女性 １４例，均以癫痫为主要临床
症状，影像学可见异常表现，术后病理检查证实为

ＤＮＥＴ，术后规律服用抗癫痫药物并定期随访。根
据患者的病史及发作期视频脑电图检查结果，患者

的发作类型分为局灶性意识清楚发作、局灶性意识

受损性发作以及全面性强直 －阵挛发作。
１．２　影像学资料

所有患者术前均行 １．５Ｔ或 ３．０Ｔ磁共振检
查，检查序列除 Ｔ１ＷＩ和 Ｔ２ＷＩ序列外，还包括成
像液体衰减反转恢复序列（ＦＬＡＩＲ）和增强 Ｔ１ＷＩ
序列，部分患者还包括 ３ＤＴ１ＷＩ序列和 ２ｍｍ薄层
Ｔ２ＷＩ序列。根据 ＤＮＥＴ在各个磁共振序列上的特
点，其被分为 ３个亚型。Ⅰ型：囊样或多囊样肿
瘤，在 Ｔ１ＷＩ上为边界清楚的囊性或多囊性低信
号，灰白质分界清晰；Ⅱ型：结节样肿瘤，在 Ｔ１ＷＩ
上为边界欠清的结节样或多结节样混杂信号，灰白

质分界尚清；Ⅲ型：皮质发育不良样肿瘤，在 Ｔ１ＷＩ
上为边界欠清的皮质下异常的等信号或混杂信号，

灰白质分界不清（图 １）。

Ａ：Ⅰ型，病变呈边界清晰的囊样或多囊样结构，Ｔ１ＷＩ
低信号，Ｔ２ＷＩ高信号，瘤周无水肿，增强后病灶无明
显强化；Ｂ：Ⅱ型，病变呈结节样，Ｔ１ＷＩ上为边界欠清
的混杂信号，Ｔ２ＷＩ上为混杂高信号，增强后同样无明
显强化；Ｃ：Ⅲ型，病变常合并皮质发育不良，灰白质
分界不清，Ｔ１ＷＩ上为混杂等信号或低信号，Ｔ２ＷＩ上
为混杂高信号。

图 １　ＤＮＥＴ各亚型 ＭＲＩ表现

１．３　病理学资料
所有患者的病理学标本采用福尔马林浸泡固

定后制成石蜡切片。根据 ＤＮＥＴ的病理学特点，其
同样被分为 ３个亚型：单纯型、复杂型和非特异
型。单纯型主要由特异性胶质神经元成分构成；复

杂型除特异性胶质神经元成分外，还含有胶质结节

和局灶性的皮质发育不良；非特异型主要由胶质和

皮质发育不良样物质构成，没有特异型胶质成分和

多结节样结构。

１．４　手术策略及术后评估
术前根据症状学、脑电图以及磁共振明确手术

切除范围，术中行脑电监测，术后 ７２小时内复查
头部磁共振，与术前磁共振对比，评估切除程度。

将肿瘤及其邻近脑回切除称为扩大切除；将肿瘤本

身切除称为病灶切除；将肿瘤未全切称为部分

切除。

１．５　随访评估
所有患者均在出院后进行随访，随访形式为门

诊复查或者电话随访，并根据 Ｅｎｇｅｌ分级量表对患
者预后进行评估。ＥｎｇｅｌⅠ级：无影响功能的癫痫
发作（除外术后早期的癫痫发作）；ＥｎｇｅｌⅡ级：仅
有稀少的影响功能的癫痫发作（≤３次／年）；Ｅｎｇｅｌ

Ⅲ级：癫痫发作得到相当的改善（减少"

９０％）；
ＥｎｇｅｌⅣ级：癫痫发作改善不明显或加重。Ｅｎｇｅｌ

Ⅰ级视为预后良好，ＥｎｇｅｌⅡⅣ级视为预后不良。
１．６　统计学方法

计量资料以均数 ±标准差表示，组间比较采用
ｔ检验；计数资料以数字和百分比表示，组间比较
采用 χ２检验（或 Ｆｉｓｈｅｒ精确检验）。采用 ＳＰＳＳ１９．０
软件进行统计学分析，Ｐ值小于 ０．０５为差异有统
计学意义。

２　结果
２．１　一般资料

３３例患者均以癫痫发作为主要临床症状。２１
例（６３．６３％）患者主要表现为局灶性意识受损性
发作，８例（２４．２４％）患者主要表现为局灶性意识
清楚发作，４例（１２．１２％）患者主要表现为全面性
强直 －阵挛发作。起病年龄为 ２月 ～３２岁，平均
１１．５９±７．４６岁；患病时间为 ８天 ～１８年，平均
３．００±４．６８年。手术方面，２８例（８４．８５％）患者
行扩大切除，３例（９．０９％）患者行病灶切除，２例
（６．０６％）患者因肿瘤位于重要神经功能区，最终
行部分切除（表 １）。
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２．２　影像学资料
共有 １６例（４８．４８％）患者的肿瘤位于颞叶，

其次 分 别 为 额 叶 ９例 （２７．２７％）、顶 叶 ４例
（１２．１２％）和枕叶 １例（３．０３％），另外还有 ２例患
者肿瘤累及基底节区，１例患者肿瘤位于下丘脑。
ＭＲＩ示 ＤＮＥＴ占位效应不明显，边界较清楚，瘤周
无明显水肿。Ｔ１ＷＩ序列通常为低信号，Ｔ２ＷＩ序
列通常为高信号，增强后肿瘤强化不明显。根据术

前 ＭＲＩ对患者的 ＤＮＥＴ进行分型，２０例（６０．６０％）
患者属于Ⅰ型，８例（２４．２４％）患者属于Ⅱ型，５例
（１５．１５％）患者属于Ⅲ型（表 １）。此外，有 ９例
（２７．２７％）患者的 ＭＲＩ可以看到 ＤＥＮＴ特征性的
“三角征”，６例（１８．１８％）患者的 ＭＲＩ可以看到
ＦＬＡＩＲ序列上的“环状征”（图 ２）。

　表１　颞叶和非颞叶 ＤＮＥＴ患者的一般资料、影像学资料和病理
学资料统计对比　［ｎ（％）］
肿瘤部位 颞叶（ｎ＝１６） 非颞叶（ｎ＝１７） Ｐ

起病年龄 （岁） １２．３０±９．４４ １０．９１±５．１７ ０．５９９
患病时间 （年） ３．８７±５．９３ ２．１８±３．０７ ０．３０９
癫痫发作类型 ０．７７２
　局灶性意识受损性发作 １１（６８．７５） １０（５８．８２）
　局灶性意识清楚发作 ３（１８．７５） ５（２９．４１）
　全面性强直－阵挛发作 ２（１２．５０） ２（１１．７６）
ＭＲＩ亚型 ＜０．００１
　Ⅰ型 ５（３１．２５） １５（８８．２４）
　Ⅱ型 ８（５０．００） ０（０．００）
　Ⅲ型 ３（１８．７５） ２（１１．７６）
切除范围 ０．０９４
　扩大切除 １４（８７．５） ９（５２．９４）
　局部切除 １（６．２５） ５（２９．４１）
　部分切除 １（６．２５） ３（１７．６５）
病理学亚型 ０．００３
　单纯型 ３（１８．７５） １１（６４．７１）
　复杂型 ２（１２．５０） ４（２３．５３）
　非特异型 １１（６８．７５） ２（１１．７６）
随访时间 （年） ２．６５±２．０７ ２．１３±１．８９ ０．４５８
预后 ０．０１８
　预后良好 １１（６８．７５） １７（１００．００）
　预后不良 ５（３１．２５） ０（０．００）

Ａ：三角征，冠状位 ＭＲＩ上病变呈三角形，尖端指向侧
脑室；Ｂ：环状征，ＦＬＡＩＲ序列上，肿瘤边缘与正常脑组
织之间环形高信号。

图 ２　ＤＮＥＴ的特征性 ＭＲＩ表现

２．３　病理学资料
病理学上，１４例 （４２．４２％）患者为单纯型

ＤＮＥＴ，６例（１８．１８％）患者为复杂型 ＤＮＥＴ，１３例
（３９．３９％）患者为非特异型 ＤＮＥＴ（表 １）。单纯型
和复杂型 ＤＮＥＴ的 ＭＲＩ亚型均为Ⅰ型，非特异型
ＤＮＥＴ的 ＭＲＩ亚型均为Ⅱ型或Ⅲ型。
２．４　预后相关影响因素

所有患者均定期门诊复查并进行电话随访，随

访时间为 ４月 ～８年，平均 ２．３６±１．９７年。２８例
（８４．８５％）患者达到 ＥｎｇｅｌⅠ级，２例（６．０６％）患者
达到 ＥｎｇｅｌⅡ级，３例（９．０９％）患者为 ＥｎｇｅｌⅢ级。
总体预后良好率为８４．８５％，预后不良的 ５例患者均
为颞叶 ＤＮＥＴ患者（Ｐ＝０．０１８）（表 １）。与预后良好
的颞叶 ＤＮＥＴ患者相比，预后不良的患者起病年龄更
大（Ｐ＝０．０４９），患病时间更长（Ｐ＝０．０１９）（表２）。

　表２　预后良好和预后不良的颞叶 ＤＮＥＴ患者的一般资料、影像
学资料和病理学资料统计对比　［ｎ（％）］

一般资料
预后良好

（ｎ＝１１）
预后不良

（ｎ＝５）
Ｐ

起病年龄（岁） ９．４５±７．９８ １８．６０±１０．１１ ０．０４８
患病时间（年） １．６４±２．７１ ８．７８±８．３４ ０．０１９
癫痫发作类型 ０．４０２
　局灶性意识受损性发作 ７（６３．６４） ４（８０．００）
　局灶性意识清楚发作 ３（２７．２７） ０（０．００）
　全面性强直－阵挛发作 １（９．０９） １（２０．００）
ＭＲＩ亚型 ０．１８０
　Ⅰ型 ２（１８．１８） ３（６０．００）
　Ⅱ型 ６（５４．５５） ２（４０．００）
　Ⅲ型 ３（２７．２７） ０（０．００）
切除范围 ０．５９５
　扩大切除 ９（８１．８２） ５（１００．００）
　局部切除 １（９．０９） ０（０．００）
　部分切除 １（９．０９） ０（０．００）
病理学亚型 ０．０７１
　单纯型 ２（１８．１８） １（２０．００）
　复杂型 ０（０．００） ２（４０．００）
　非特异型 ９（８１．８２） ２（４０．００）
随访时间（年） ２．８８±１．９８ ２．１４±２．４１ ０．５２７

３　讨论
随着神经影像技术和癫痫外科的发展，ＤＮＥＴ

逐渐受到人们的关注。中枢神经系统肿瘤分类将

其归类为神经元及混合性神经元 －胶质肿瘤，为
ＷＨＯⅠ级［４］。ＤＮＥＴ常见于儿童及青少年，典型的

临床表现为反复发作的药物难治性癫痫，以局灶性

意识受损性发作为主［５］。ＤＮＥＴ通常位于幕上脑皮

质及其邻近白质部位，颞叶为其最常见的发生部
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位，其次为额叶、顶叶和枕叶。此外，小脑、脑干、

丘脑等位置也有报道［６，７］。本组患者的起病年龄为

１１．５９±７．４６岁，临床表现为局灶性意识受损性
发作的患者为 ６３．６３％，将近一半（４８．４８％）的患
者肿瘤位于颞叶。将颞叶和非颞叶 ＤＮＥＴ的一般
资料进行对比分析可以发现，两组患者的起病年

龄、患病时间以及癫痫发作类型没有明显差别。影

像学上，颞叶 ＤＮＥＴ组的 ＭＲＩ亚型以 Ⅱ 型为主
（５０％），非颞叶 ＤＮＥＴ组以Ⅰ型为主（８８．２４％）。
Ｃｈａｓｓｏｕｘ等［８］对 ＤＮＥＴ的 ＭＲＩ亚型和致痫灶之间的
关系进行研究发现，ＭＲＩ亚型为Ⅰ型的致痫灶与肿
瘤基本重合，因此对于此类 ＤＮＥＴ行完整的肿瘤切
除即可使致痫灶消失，患者可获得良好预后。而Ⅱ
型和Ⅲ型的致痫灶往往比肿瘤所在范围更大，除完
整切除肿瘤外，肿瘤周边的皮质也应当进行切除。

当此类肿瘤位于颞叶时，应考虑行前颞叶切除术，

必要时还要行杏仁核 －海马切除术。此外，部分
ＤＮＥＴ患者的 ＭＲＩ可以观察到特征性的“三角征”
和“环状征”（图 ２）。“三角征”是指在 ＭＲＩ上尤
其是冠状位影像上，ＤＮＥＴ的形态类似三角形，在
皮质层面病变分布较宽，越往深面病变的分布逐渐

缩窄，呈尖端指向脑室的三角形。这种特征性的肿

瘤形态可能与 ＤＮＥＴ的呈放射状异常发育的胶质
纤维有关［９］。“环状征”是 ＤＮＥＴ在 ＦＬＡＩＲ序列上
的特征性表现，表现为 ＤＮＥＴ和瘤周正常脑组织之
间的环状高信号。有学者认为此高信号是由肿瘤

边缘松散的胶质神经元成分构成的［１０］。

病理学上，特异型胶质神经元成分是 ＤＮＥＴ的
特征性组织形态，其主要为少突胶质细胞组成的沿

神经轴索纵向排列成的柱状结构，各柱状结构之间

存在黏液样基质，神经元散布于其中，如同漂浮于

黏液样基质中［１１］。单纯型和复杂型 ＤＮＥＴ都有特
异性胶质神经元成分，但其并非 ＤＮＥＴ病理学诊断
的金标准，非特异型 ＤＮＥＴ与复杂型类似，含有胶
质成分或皮质发育不良，但不存在特异性胶质神经

元成分。Ｃｈａｓｓｏｕｘ等［１１］对 ７８例 ＤＮＥＴ患者的病理
标本进行统计分析后发现，单纯型和复杂型 ＤＮＥＴ
大多与 ＭＲＩ亚型Ⅰ型相对应，肿瘤和致痫灶的范
围基本一致；非特异型 ＤＮＥＴ与 ＭＲＩ的Ⅱ型和Ⅲ型
相对应，与Ⅱ型对应时，约一半病例的致痫灶除肿
瘤外还包括瘤周区域；与Ⅲ型对应时，大部分病例
的致痫灶要远大于肿瘤区域。本组患者中，单纯型

和复杂型 ＤＮＥＴ的 ＭＲＩ亚型均为Ⅰ型，非特异型

ＤＮＥＴ的 ＭＲＩ亚型均为Ⅱ型或Ⅲ型。然而有文献
报道Ⅱ型 ＭＲＩ也可与单纯型和复杂型 ＤＮＥＴ相对
应，这一差别可能是因为本研究样本量较小所

致［９］。颞叶 ＤＮＥＴ组和非颞叶 ＤＮＥＴ组在 ＭＲＩ分型
和病理学分型上均存在显著性差异（Ｐ＜０．０５）。
颞叶组 ＭＲＩ分型以Ⅱ型为主，病理学分型以非特
异型为主；非颞叶 ＤＮＥＴ组 ＭＲＩ分型以Ⅰ型为主，
病理学分型以单纯型为主。提示颞叶 ＤＮＥＴ的致
痫灶范围通常要比肿瘤本身的范围更大。此外，颞

叶病变的致痫网络非常复杂，常累及颞叶新皮层及

内侧结构。Ｍａｔｈｅｒｎ等［１２］发现即便肿瘤并未累及海

马，海马依然可以成为致痫灶的一部分。Ａｕｂｅｒｔ
等［１３］通过 ＳＥＥＧ进行脑电监测发现，在非特异型颞
叶内侧 ＤＮＥＴ中，致痫的异常放电早期就会快速波
及颞叶新皮层结构以及颞外区域。一项电生理研

究指出这种致痫灶的分布和放电特点可能与这类

ＤＮＥＴ合并瘤周皮质发育不良有关［１４］。还有研究

发现大多数术后仍然有癫痫发作的 ＤＮＥＴ患者的
电生理和磁共振提示致痫灶残余，病理学证实残余

致痫灶存在皮质发育不良，而皮质发育不良与顽固

性的癫痫发作密切相关［１５］。因此，致痫灶的完整

切除被认为是影响 ＤＮＥＴ患者预后的重要因素。
如果对于颞叶 ＤＮＥＴ仅行肿瘤切除或者扩大切除
范围不够，将导致患者术后癫痫症状控制不佳。而

非颞叶 ＤＮＥＴ的致痫灶范围大多与肿瘤本身的范
围一致，对非颞叶 ＤＮＥＴ患者行肿瘤切除或邻近皮
质切除即可获得致痫灶的完整切除。这可能是导

致颞叶 ＤＮＥＴ组患者预后不及非颞叶 ＤＮＥＴ组患者
的原因。

随后我们对１６例颞叶 ＤＮＥＴ患者进行分组，将
其分为预后良好组和预后不良组，对其一般资料、

影像学资料和病理学资料进行统计学分析（表 ２）。
统计后发现，两组在 ＭＲＩ亚型、切除范围、病理学
亚型上均没有明显差异（Ｐ＞０．０５）。预后良好组
的起病年龄为 ９．４５±７．９８岁，患病时间为 １．６４
±２．７１年；而预后不良组的起病年龄为 １８．６０±
１０．１１岁，患病时间为 ８．７８±８．３４年。两组数据
有显著性差异（Ｐ＜０．０５）。提示预后不良患者的
起病年龄更大，患病时间更长。这一结果与既往的

研究部分一致［１６，１７］。虽然既往研究发现 ＤＥＮＴ的
ＭＲＩ亚型和病理学亚型的致痫灶范围不同，但是本
研究中未发现其对预后有明显影响，造成这一结果

的可能原因是大部分病例为扩大切除，其次是样本
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量较小［８，１１］。Ｎｏｌａｎ等［１６］对 ＤＮＥＴ术后患者的长期
随访也发现 ＭＲＩ的亚型对预后没有明显影响，但
肿瘤是否全切是预后的影响因素之一。因此，对于

预后的影响因素，还需要更大样本量的研究。另

外，尽管 ＤＥＮＴ是一种良性肿瘤，但对于患者的术
后随访应继续定期进行，因为有长期的术后随访研

究发现，部分患者会在术后出现癫痫复发，尤其是

术后的 １～３年，８５％的患者术后 １年时可达到
ＥｎｇｅｌⅠ级，但术后平均随访 ４．３年后，达到 Ｅｎｇｅｌ

Ⅰ级的患者只有 ６２％［１６］。

ＤＮＥＴ是一种可以通过手术治疗取得良好预后
的中枢神经系统肿瘤。但颞叶 ＤＮＥＴ由于其癫痫
网络复杂，与非颞叶 ＤＮＥＴ相比，预后相对较差。
因此对于颞叶 ＤＮＥＴ患者术前应进行严格的术前
评估，不仅要切除肿瘤，必要时还要对邻近脑皮质

或颞叶内侧结构进行扩大切除，以充分切除致痫

灶。此外，ＤＮＥＴ的预后还与患者的起病年龄和患
病时间密切相关，因此对于考虑诊断为 ＤＮＥＴ的患
者，应尽早行手术治疗，以期获得良好的预后。
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