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横纹肌样脑膜瘤的 ＭＲＩ表现

张晓楠，程敬亮，王斐斐，孙梦恬，林亚南，张风光，杨璐

【摘要】　目的：探讨横纹肌样脑膜瘤（ＲＭ）的 ＭＲＩ表现，并结合文献讨论其病理特点。方法：回顾性分析我院经手术

病理证实的３例ＲＭ病例。３例患者术前均行ＭＲＩ平扫、增强及ＤＷＩ序列检查。结果：３例ＲＭ中，２例为实性，１例为囊

实性。２例实性病灶中，１例呈等Ｔ１ 等Ｔ２ 信号，ＤＷＩ呈高信号，增强扫描病灶呈花环形强化；１例呈等Ｔ１ 稍短Ｔ２ 信号，

ＤＷＩ呈低信号，增强扫描病灶呈团块状均匀强化，矢状面可见脑膜尾征。囊实性病灶的实性部分呈等 Ｔ１ 等 Ｔ２ 信号，

ＤＷＩ呈稍高信号，增强扫描呈不均匀强化；囊性部分呈长Ｔ１ 长Ｔ２ 信号，ＤＷＩ呈低信号；增强扫描未见明显强化。３例均

未出现瘤周水肿。结论：横纹肌样脑膜瘤的 ＭＲＩ表现缺乏特征性，最终确诊需行病理学检查。
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　　横纹肌样脑膜瘤（ｒｈａｂｄｏｉｄｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ，ＲＭ）是

脑膜瘤中较为少见的病理亚型，由Ｐｅｒｒｙ等
［１］在１９８８

年首次明确提出，并将其定义为具有横纹肌样细胞的

脑膜瘤，强调其具有较高的侵袭性。ＲＭ 具有很强的

增殖活性，２００７年世界卫生组织（ＷｏｒｌｄＨｅａｌｔｈＯｒ

ｇａｎｉｚａｔｉｏｎ，ＷＨＯ）提出的脑膜瘤分类、分级标准，将

ＲＭ归为Ⅲ级
［２］。迄今关于ＲＭ的国内外文献报道较

少见，本文搜集本院诊治的３例ＲＭ 的病例资料，探

讨其 ＭＲＩ表现，并结合文献讨论其病理特点。

材料与方法

１．病例资料

搜集郑州大学第一附属医院２０１０年６月－２０１２

年３月经手术病理证实的３例ＲＭ 的病例资料，其中

男１例，女２例，年龄分别为３５岁、１３岁和１４岁。临

床表现主要与肿瘤大小、部位相关，２例表现为颈项

痛，１例表现为右眼睑下垂，右眼外展不能，视力下降，

视物重影。临床症状持续２个月～２年。

２．检查技术

采用Ｓｉｅｍｅｎｓ３．０ＴＴｒｉｏＴｉｍ和ＧＥ３．０ＴＳｉｇｎａ

ＨＤｘｔ超导 ＭＲ扫描仪，３例患者均行常规平扫轴位

Ｔ１ＷＩ（ＴＲ２５０ｍｓ、ＴＥ２．４６ｍｓ）、Ｔ２ＷＩ（ＴＲ４０００ｍｓ、

ＴＥ９３ｍｓ）及Ｔ２ＦＬＡＩＲ（ＴＲ８０００ｍｓ、ＴＥ１７０ｍｓ）序

列。ＤＷＩ采用轴位单次激发自旋平面回波成像（ｓｉｎ

ｇｌｅｓｈｏｔｓｐｉｎｅｃｈｏｅｃｈｏｐｌａｎａｒｉｍａｇｉｎｇ，ＳＳＳＥＥＰＩ）序

列（ＴＲ３０００ｍｓ，ＴＥ９６ｍｓ），扩散敏感梯度分别施加

到互相垂直的三个方向（层面选择方向、读出方向及相

位方向），扩散敏感因子ｂ值分别为０和１０００ｓ／ｍｍ２，

扫描层厚５ｍｍ，层间距１．５ｍｍ，视野２２０ｍｍ×

２２０ｍｍ。增强后行横轴面，矢状面和冠状面 Ｔ１ＷＩ扫

描，参 数 同 平 扫 Ｔ１ＷＩ，对 比 剂 为 ＧｄＤＴＰＡ，以

０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ的剂量行肘静脉注射。
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图１　男，３５岁，左侧枕叶ＲＭ。ａ）横轴面Ｔ１ＷＩ示肿瘤呈等信号（箭）；ｂ）横轴面Ｔ２ＷＩ示肿瘤呈等信号（箭）；ｃ）横轴面Ｔ２

ＦＬＡＩＲ序列示肿瘤呈混杂稍高信号（箭）；ｄ）横轴面ＤＷＩ示肿瘤呈高信号（箭）；ｅ）横轴面增强扫描示肿瘤呈不均匀花环状强

化（箭），其内为未强化坏死区域；ｆ）镜下示肿瘤细胞大小不一，胞质丰富，有核分裂像，切片中心大片粉染区域为肿瘤中心的

大片坏死区域 （×１００，ＨＥ）。

结　果

１．肿瘤的 ＭＲＩ表现

３例ＲＭ中，２例表现为实性，１例表现为囊实性。

３５岁男性患者病灶位于左侧枕叶、侧脑室枕角旁病

灶，ＭＲＩ平扫病灶呈等 Ｔ１ 等 Ｔ２ 信号，Ｔ２ＦＬＡＩＲ序

列上呈稍高信号，ＤＷＩ呈高信号。病变与周围脑组织

分界不清。增强扫描病灶呈不均匀花环形强化，壁厚

薄不均（图１）。１３岁女性患者病灶位于右侧鞍旁，

ＭＲＩ平扫病灶呈等Ｔ１ 稍短Ｔ２ 信号，Ｔ２ＦＬＡＩＲ序列

上呈低信号，ＤＷＩ呈低信号。病灶包绕右侧颈内动脉

海绵窦，桥前池及桥脑右份受压，视交叉受压，增强扫

描病灶呈团块状均匀强化，可见脑膜尾征（图２）。１４

岁女性患者病灶位于左侧颞叶，ＭＲＩ平扫病灶实性部

分呈等Ｔ１ 等Ｔ２ 信号，Ｔ２ＦＬＡＩＲ序列上呈稍高信号，

ＤＷＩ呈稍高信号；囊性部分呈长 Ｔ１ 长 Ｔ２ 信号，Ｔ２

ＦＬＡＩＲ序列上呈低信号，ＤＷＩ呈低信号。病灶与周

围脑组织分界不清，增强扫描病灶实性部分呈不均匀

强化，囊性部分未见明显强化（图３）。

２．术中所见及病理学表现

术中所见：①３５岁男性患者，瘤体位于左侧脑室

枕角外侧，色泽暗褐、灰黄色不等，质地较韧，血供丰

富，无包膜，与脑组织界限不清。②１３岁女性患者，右

侧海绵窦内一灰白色肿瘤，质韧，边界不清，血管一般，

肿瘤完全位于右侧海绵窦两层硬脑膜内，肿瘤明显包

绕右侧颈内动脉，并将右侧视神经及垂体柄推向左前

方，右侧动眼神经推向内上方，右侧三叉神经推向颅底

外侧。③１４岁女性患者，左颞叶侧裂内面隆起，呈灰

暗色，穿刺有淡黄色液体流出，吸净液体后见额颞叶移

行部（脑回转折部）实质性病变组织，灰黄色，质较韧，

无包膜，边界不清；分块切除，可见其与颞叶有一囊腔

相连，囊腔切开后未见瘤组织。

病理学表现：镜下见肿瘤细胞纤维样，漩涡样排

列，横纹肌样细胞体积中等偏大，偏位，单核及多核，椭
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图２　女，１３岁，右鞍旁ＲＭ。ａ）横轴面Ｔ１ＷＩ示肿瘤呈等信号（箭）；ｂ）横轴面Ｔ２ＷＩ示肿瘤呈稍低信号（箭）；ｃ）横轴面Ｔ２

ＦＬＡＩＲ示肿瘤呈低信号（箭）；ｄ）横轴面ＤＷＩ示肿瘤呈低信号（箭）；ｅ）矢状面增强扫描示肿瘤呈团块状均匀强化（箭），可见

脑膜尾征；ｆ）镜下可见核分裂像（×４００，ＨＥ）。

圆形或被挤呈月牙形，可见明显核仁，核分裂像多见

（图２ｆ），核内假包涵体多见（图３ｆ）。免疫组织化学染

色为上皮抗原（ＥＭＡ）阳性率６７％，波形蛋白（Ｖｉｍｅｎ

ｔｉｎ）（＋），Ｋｉ６７阳性率平均约１７％。３例均符合横纹

肌样脑膜瘤的病理学诊断标准。

讨　论

１．ＲＭ概述

ＲＭ为近年报道的一种少见脑膜瘤亚型，瘤细胞

具有横纹肌样细胞形态，是预后较差的一种脑膜瘤［１］。

有文献称 ＲＭ 发病年龄相对较轻，中青年患者较

多［３］。Ｂｉｎｇ等
［４］报道１例２２个月男婴是目前最小患

者。本组病例中最小为１３岁，最大为３５岁。ＲＭ 的

临床表现主要是头痛、恶心、呕吐、颅内出血、颅内高压

及癫痫等。本组有１例病灶发生在右侧鞍旁，包绕右

侧海绵窦并将右侧视神经及垂体推向左前方，右侧动

眼神经推向内上方，导致右眼睑下垂，右眼外展不能。

ＲＭ属恶性脑膜瘤，主要治疗方法是手术切除和放疗，

两者结合可提高患者的生存率，减少肿瘤复发率。

ＭＲＩ检查在颅脑肿瘤的术前诊断和术后评估方面具

有重要作用，已得到临床广泛的认可。

２．ＲＭ的病理特点

ＲＭ的病理表现既有一般脑膜瘤的特征，又有横

纹肌样细胞的特征。光镜下横纹肌样细胞核旁常有特

征性的均一强嗜酸性的玻璃样包涵体，电镜下该结构

为邻近细胞核的中间丝缠绕集结而成［５］。免疫组织化

学上，ＲＭ常表达Ｖｉｍｅｎｔｉｎ和ＥＭＡ，两者结合对判断

ＲＭ的预后有一定意义。ＥＭＡ阳性提示肿瘤有上皮

样分化，可能与该肿瘤部分细胞转分化有关［６］。Ｋｉ６７

抗原是与肿瘤增殖密切相关的核蛋白，本文３例Ｋｉ６７

阳性细胞平均高达１７％，提示肿瘤细胞分裂增殖能力

强，恶性程度高，预后较差［７］。

３．ＲＭ的影像学表现

ＲＭ的 ＭＲＩ表现主要为Ｔ１ＷＩ呈均等或稍低信

号，Ｔ２ＷＩ呈等、高或低信号，Ｔ２ＦＬＡＩＲ序列上呈低或

高信号，可因肿瘤囊变、坏死、出血及钙化改变而呈不

均匀信号，边界不清，常侵犯脑实质及软脑膜［８９］。本

组ＲＭ病灶在Ｔ１ＷＩ上２例实性病灶及囊实性病灶的
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图３　女，１４岁，左侧颞叶ＲＭ。ａ）横轴面肿瘤Ｔ１ＷＩ示肿瘤实性部分呈等信号，囊性部分呈低信号（箭）；ｂ）横轴面Ｔ２ＷＩ示

肿瘤呈等信号，囊性部分呈高信号（箭），可见瘤内及瘤周囊变；ｃ）横轴面Ｔ２ＦＬＡＩＲ示肿瘤呈稍高信号（箭）；ｄ）横轴面ＤＷＩ

示肿瘤实性部分呈稍高信号，囊性部分呈低信号（箭）；ｅ）横轴面增强扫描Ｔ１ＷＩ示肿瘤实性部分呈不均匀强化（箭），囊性部分

未见明显强化；ｆ）镜下示肿瘤细胞内假包涵体（箭）（×４００，ＨＥ）。

实性部分均呈等信号，在Ｔ２ＷＩ上１例实性病灶及囊

实性病灶的实性部分均呈等信号，另１例实性病灶呈

稍低信号，Ｔ２ＦＬＡＩＲ序列１例实性病灶及囊实性病

灶的实性部分均呈稍高信号，另１例实性病灶呈稍低

信号。第１个和第３个病例肿瘤在ＤＷＩ上呈高信号，

考虑原因是由于肿瘤恶性程度高，细胞数目多，细胞间

隙小，细胞异形性越高，核浆比例加大，导致水分子扩

散受限。第２个病例ＤＷＩ呈低信号，是由于肿瘤实质

内肿瘤细胞坏死，部分发生囊变，造成肿瘤实质内肿瘤

细胞减少，细胞间隙大，水分子扩散受限不明显。

由于坏死的程度不同，ＲＭ 增强后可以呈均匀或

不均匀强化，第１例内部出现大片坏死，呈边缘厚薄不

均的花环形强化。第２例鞍背硬脑膜明显强化出现脑

膜尾征，分析其原因可能是由于肿瘤细胞侵犯肿瘤附

着处血管并大量积聚于内，使相邻的硬膜充血，增强后

局部硬脑膜明显强化，即出现脑膜尾征［１２］。第３例由

于肿瘤内部囊变，出现不均匀强化，囊变部分未强化。

２例出现坏死，１例出现瘤周及瘤内囊变，２例发生在

脑组织内的病变与周围脑组织分界不清，１例发生在

右侧鞍旁的病变包绕右侧颈内动脉，说明这些病变对

周围结构均具有一定的侵袭性。由此可见 ＲＭ 在

ＭＲＩ平扫上基本呈现大多数脑膜瘤的常规 ＭＲ表现，

即等Ｔ１ 等Ｔ２ 信号特点，ＤＷＩ表现与病理学改变相一

致，但 ＭＲＩ增强后３例肿瘤表现不一。总之，ＲＭ 的

ＭＲＩ表现特点不具特征性。

ＲＭ囊变率３８％，典型脑膜瘤４％～７％
［１１］。本

组中第３例有明显的囊变，可见瘤内囊变和瘤周囊变。

这两种囊变形成有着完全不同的形成机制，肿瘤实质

的囊变是由于肿瘤内部生物的变化，例如肿瘤细胞坏

死或变性，而肿瘤周围出现囊变是由于局部瘤体动力

学改变而致脑脊液再分布［１２］。第３例中瘤内囊变可

能是由于病程短，肿瘤生长过快，其血供不足，造成其

内部坏死、囊变；瘤周囊变主要是由于肿瘤压迫脑组织

造成周围蛛网膜下腔扩张，形成瘤周囊变。

ＲＭ瘤周水肿发生率达７５％
［１３］。本组病例中没

有出现瘤周水肿的情况。分析原因主要有两点：①本

６７３ 放射学实践２０１３年４月第２８卷第４期　ＲａｄｉｏｌＰｒａｃｔｉｃｅ，Ａｐｒ２０１３，Ｖｏｌ２８，Ｎｏ．４



组病例肿瘤都在３～６ｃｍ之间，肿瘤不大，形成时间较

短，脑脊液的再分布及静脉回流障碍均较轻；②本组搜

集病例较少，表现特征并不完全。对于瘤周水肿与脑

膜瘤类型的相关性现在仍没有明确的结论，有待于更

深入的研究。

ＲＭ为 ＷＨＯⅢ级，具有较高的侵袭性，但本组病

例中有１例 ＷＨＯⅡ级，这一点与报道不是很一致。

Ⅱ级脑膜瘤病理学诊断标准主要是每１０个高倍镜视

野下等于或超过４个有丝分裂相。Ⅲ级的诊断标准是

每１０个高倍镜视野下２０个或者更多有丝分裂相
［１４］。

本例横纹肌样脑膜瘤为Ⅱ级原因可能是因为本例肿瘤

较小，对脑组织的压迫小，对脑实质及软脑膜的侵犯程

度也较小，但其即具有横纹肌样细胞的病理学表现，高

倍镜下有丝分裂相不到Ⅲ级标准，所以为Ⅱ级。本组

中第２个及第３例病例患者年龄均较小，但对周围脑

实质或周围血管均有侵犯。

４．鉴别诊断

由于ＲＭ较罕见，诊断困难，极易误诊为胶质瘤、

髓母细胞瘤、室管膜瘤或转移瘤等。胶质瘤好发于大

脑深部，多呈长或等Ｔ１、长Ｔ２ 信号，瘤周水肿一般较

明显，可有中线结构移位，约１５％～２０％瘤内可有小

斑点状钙化，增强后可不强化，或呈斑点状或环形强

化，而ＲＭ多呈明显团块状强化或厚壁环形强化。髓

母细胞瘤多发生于小脑蚓部，钙化及囊变较常见，且发

病年龄多为儿童，增强后多呈轻中度强化，不及ＲＭ

强化明显。室管膜瘤好发于四脑室，很少钙化及出现

较大的囊肿，瘤周水肿明显，增强扫描肿瘤呈不均匀强

化，边界不光整，而ＲＭ 很少位于四脑室，增强时多呈

明显团块状强化或厚壁环形强化。另外，ＲＭ 囊变坏

死时需与转移瘤进行鉴别。脑转移瘤，常为多发性病

灶，位于皮质下区，病灶周围有明显水肿，多呈长 Ｔ１

长Ｔ２ 信号，增强后呈结节状或花环样，有原发肿瘤病

史，更易诊断。ＲＭ 尤其要与单发转移瘤进行鉴别。

ＲＭ囊变的环形强化，多是因为肿瘤内部坏死囊变，壁

厚薄不均，而且对周围组织有侵袭性；而转移瘤为多发

薄壁的环状强化，周围可见大片水肿带。ＲＭ 瘤周水

肿不及转移瘤，发病年龄多小于转移瘤。

总之，ＲＭ的 ＭＲＩ表现多种多样，缺乏特征性，因

此最终确诊有赖于病理学检查。当患者病变年龄较

轻，肿瘤位于轴内或轴外，ＭＲＩ平扫呈等或稍低信号，

病变边界不清，对周围脑组织有侵犯，伴有不同程度囊

变时，增强后可呈团块状或环状强化，结合患者临床病

史综合判断，应考虑ＲＭ 的可能性。当影像学表现提

示ＲＭ时，需手术完全切除后行病理检查确诊。
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