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四脑室区神经鞘瘤一例

梁宗辉，唐颖，冯晓源
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图１　四脑室区神经鞘瘤。四脑室区囊实性肿块，实性部分位于左侧桥脑小脑交界处，囊性部分位于原四脑室区，周围无明显

水肿。ａ）ＭＲＩ横断面扫描Ｔ１ＷＩ示实性部分呈不均匀略低信号（长箭）、囊性部分呈均匀低信号（短箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示实性部分

呈不均匀等高信号（长箭）、囊性部分呈明显高信号（短箭）；ｃ）ＦＬＡＩＲ示实性部分呈略高信号（长箭）、囊性部分呈低信号（短

箭）；ｄ）ＤＷＩ示实性部分呈略高信号（长箭）、囊性部分呈低信号（短箭）；ｅ）增强扫描横断面示实性部分不均匀明显强化（短

箭）、囊壁强化（长箭）；ｆ）增强扫描矢状面示实性部分不均匀明显强化（短箭）、囊壁强化（长箭），四脑室被向右、向上推移压

扁。

　　神经鞘瘤是起源于周围神经雪旺细胞的良性肿瘤，颅内神

经鞘瘤多数起源于听神经的前庭部分，位于桥小脑角区多见，

起源于轴索位于脑内罕见，而位于脑室内则更为罕见［１］。现报

１例位于四脑室区的神经鞘瘤。

病例资料　患者，女，３０岁。无明显诱因下走路不稳半年，

转圈后加重。最近因视野缺损行ＣＴ检查发现脑积水。体检：

左眼颞侧视野缺失，双下肢病理征（＋），Ｒｏｍｂｅｒｇ征（±）。为

进一步明确诊断及治疗收入我院。

影像学表现：头颅 ＭＲＩ平扫示四脑室区囊实性肿块，横断

面可见肿块实体位于左侧桥脑与小脑交界区，与脑干及小脑半

球分界不清，囊性部分位于原四脑室位置，而四脑室被向右推

压变扁，周围水肿不明显，伴有幕上脑积水。矢状面可见肿块

向上长入四脑室，四脑室向上推移；同侧听神经未见明显增粗。

增强后扫描病灶实性部分和囊壁明显强化（图１）。术前诊断为

室管膜瘤。患者于全麻下行肿瘤切除术，术中发现肿块位于小

脑扁桃体区，质地软，边界清，瘤内囊变，脑干被肿瘤推压向右

侧，向下进入颈静脉孔。术后病理诊断为四脑室区神经鞘瘤。

讨论　神经鞘瘤是起源于周围神经鞘的良性肿瘤，颅内神

经鞘瘤占脑肿瘤的８％，但位于脑实质内或脑室内的神经鞘瘤

却十分罕见，仅见个例报道。从已有的个例报道中来看，脑实

质内的神经鞘瘤主要位于幕上，脑室内的神经鞘瘤更为罕见，
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且主要在侧脑室区，也有位于四脑室区的报道，本例即位于四

脑室区。

脑实质内神经鞘瘤发病年龄不一，为６～８４岁，但以成人

多见，平均年龄３２．５岁，女性多见
［２］。本例患者即为３０岁女

性。临床症状与肿瘤所在部位有关。影像学上，肿瘤为囊实

性，实质部分表现为Ｔ１ＷＩ等信号、Ｔ２ＷＩ等高信号且呈现明显

强化，而囊性部分Ｔ１ＷＩ低信号、Ｔ２ＷＩ高信号且无强化。本例

表现与此相一致，本例尚有ＦＬＡＩＲ和 ＤＷＩ，实质部分表现为

等、略高信号，信号比较均匀，而囊性部分均表现为低信号。脑

实质内神经鞘瘤的影像学表现与听神经鞘瘤等脑外的神经鞘

瘤完全一致，仅仅是部位特殊，如听神经鞘瘤通常出现瘤内囊

变，单发或多发，大小不一，这也在脑实质内神经鞘瘤中出现，

并且为其特征性表现。囊变形成的原因可能是由于肿瘤实质

的微出血、坏死或蜕变形成小囊，进而融合成大囊［２］。幕上的

脑实质内神经鞘瘤通常要比听神经鞘瘤要大，且囊变更多、更

大。弥漫的瘤周水肿曾经被认为是脑实质内神经鞘瘤的特征

性表现，但是Ｔｓｕｉｋ等
［２］总结后提出，弥漫瘤周水肿可以认为是

幕上脑实质内神经鞘瘤的征象，但不适用于位于幕下者，本例

即位于幕下，而瘤周水肿不明显。

对于中枢神经系统实质内神经鞘瘤的起源存在不同的观

点。由于脑组织内缺乏雪旺细胞，因此有不同的理论或假设来

解释此类肿瘤的来源，包括：①血管周围的雪旺细胞穿入中枢

神经系统；②神经根入口区的雪旺细胞瘤样生长，也被称为“临

界区”，在此处神经根穿入软脑膜的时候失去了髓鞘；③异位髓

内神经纤维的出现；④发育过程中神经嵴细胞的移位；⑤神经

外胚层来源的软脑膜细胞转变为雪旺细胞［１］。本例的肿瘤位

于脑干和四脑室区，Ｗｅｉｎｅｒ等
［１］也报道了四脑室区神经鞘瘤，

探讨了可能的形成机制，认为肿瘤起源于神经根入口处的雪旺

细胞。本例影像学上来看，肿瘤大体虽然位于四脑室区，但是

四脑室是被推向右上方，肿瘤实质主要位于脑干靠近桥小脑角

区，也符合来源于神经根入口区的特点。因此，严格来说，本例

是源于幕下脑干内的神经鞘瘤，只是肿瘤大部位于四脑室区域

而已。

对于脑实质内的神经鞘瘤，仅仅依靠术前的影像学检查很

难得出正确的诊断［２，３］，常见的术前诊断包括胶质瘤、转移瘤、

脑膜瘤、皮样囊肿等，本例以四脑室肿瘤而诊断为室管膜瘤。

虽然术前诊断困难，但是也有一些征象有助于正确诊断的得

出，如幕上脑实质内的神经鞘瘤通常伴有囊变和周围水肿，且

囊壁菲薄而均匀，不似胶质瘤那样不均匀且伴有结节；而幕下

者常起源于神经根入口处，故而肿瘤实质部分靠近脑干且没有

瘤周水肿，囊变与幕上者类似呈现大囊且囊壁菲薄均匀。肿瘤

实质部分都有明显均匀强化，而囊变部分的密度／信号也较为

均匀，类似脑脊液等等。

虽然脑实质内神经鞘瘤罕见，容易造成误诊，但只要掌握

了这类肿瘤典型的影像学表现之后，结合临床表现、成年女性

多见等特征，还是可以得出正确诊断的。
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２０１０年中国介入治疗论坛即将召开

　　中国介入治疗论坛（原中国管腔内支架学术研讨会）暨第二届中国医科大学－美国ＤＯＴＴＥＲ介入研究所血管疾病介

入治疗峰会将于２０１０年６月１０日～１３日在沈阳市隆重召开。本次会议由中国医科大学附属第一医院、美国Ｄｏｔｔｅｒ介入

研究所、中华放射学会介入学组共同主办，《当代医学》杂志社承办。

介入医学已经成为世界医学研究中最活跃的领域之一，介入治疗技术的发展，已经呈现出日新月异的喜人景象。以

学术交流促进介入医学专业发展，是大会组织者的初衷所在。

会议期间，组织者将按照血管、非血管疾病及肿瘤等不同的专题，主要针对当前介入治疗领域存在明显争议、尚无统

一认识和定论的焦点和难点问题，采用持不同观点专家之间的现场讨论和辩论的方式，进行学术争鸣。在经过充分讨论

的基础上，最终由到会的近百名国内外介入治疗专家通过表决器表明自己赞成或不赞成的观点，以求达成更广泛的共识。

同时聘请国内外权威介入治疗专家作学术报告，充分展示本领域的前沿知识、最新技术发展动态和规范化的诊疗经验；另

外还将提供由国内外著名医疗机构经验丰富的知名专家、学者带来的全方位、规范化的手术演示、互动性讨论等，以适应

不同层次学者的需要。本次会议还将授予与会者国家Ｉ类继续教育学分（８分）。

２０１０中国介入治疗论坛的举办，必将通过介入医学领域多学科间的学术争鸣、交流，增进各相关学科的团结与协作，

共同促进介入医学事业的蓬勃、协调、有序地发展。
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