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　图１　横断面Ｔ１ＷＩ示右侧顶部可见类圆形混杂等 Ｔ１ 信号（箭）。　图２　横断面

ＴＳＥ序列Ｔ２ＷＩ示右侧顶部可见类圆形混杂长 Ｔ２ 信号（箭）。　图３　ＤＷＩ（ｂ＝

１０００ｓ／ｍｍ２）示病变扩散未见受限（箭）。　图４　增强扫描延迟期轴面图像示右顶部

病变呈不均匀明显强化，边缘清晰，邻近脑膜未见明显强化（箭）。

　　病例资料　患者，男，９岁，以间断

性头痛３年余为主诉入院，神经外科查

体未见明显异常。于我院行头颅３．０Ｔ

ＭＲＩ平扫及增强扫描示：右侧顶部可见

类圆形混杂等Ｔ１ 混杂长Ｔ２ 信号（图１、

２），大小约为３３．３ｍｍ×５３．９ｍｍ×

３７．５ｍｍ（左右径×前后径×上下径），

ＤＷＩ（ｂ＝１０００ｓ／ｍｍ２）扩散未见明显受

限（图３）。静脉注入ＧｄＤＴＰＡ后，延迟

期病变不均匀明显强化，边缘清晰，邻

近脑膜无明显强化（图４）。我院 ＭＲＩ

诊断为原始神经外胚层肿瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅ

ｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｕｒ，ＰＮＥＴ）或脑膜

瘤。

患者于我院行右顶部病变切除术，

术中于硬膜下见乳白色肿物，表面呈圆

形，边界清楚，包膜完整，肿瘤底面大部

与脑组织蛛网膜相隔，底面近中央处约

１ｃｍ直径与脑组织黏连紧密，肿瘤整体

呈蘑菇状，血供丰富，质硬。病理诊断

为神经鞘瘤，免疫组化：ＣＫ（－），ＥＭＡ

（－），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），Ｓ１００（＋），ＣＤ６８

（－），ＳＭＡ（－），Ｋｉ６７＜１％（＋）。

讨论　颅内神经鞘瘤是常见的肿

瘤之一，约占颅内肿瘤的８％～１０％，多

发生于中年人，为良性肿瘤，极少恶变

和转移。而颅内非颅神经主干神经鞘

瘤非常罕见，自 Ｇｉｂｓｏｎ等
［１］于１９６６年

首次报道以来，Ｉｓｈｉｈａｒａ等
［２］于２００９年

论述中指出国外报道仅４７例，国内到目前为止有文献可查也

仅２３例。颅内非颅神经主干神经鞘瘤发病率无性别差异，发

病年龄从６个月～８４岁
［３，４］，儿童多见。其临床上大多表现为

头痛、癫痫发作，多无明显神经受压症状。可发生于脑内和颅

底，部位以额叶最常见［２］。肿瘤大多为良性，治疗以手术完全

切除为主，很少复发。

由于脑实质内通常无雪旺细胞存在，关于非颅神经主干神

经鞘瘤的起源目前仍不清楚。目前有几种学说：①来源于血管

周围神经丛的雪旺细胞。Ｉｓｈｉｈａｒａ等
［２］观察到脑内非颅神经主

干的神经鞘瘤的雪旺细胞束多沿血管周围生长。Ｎｅｌｓｏｎ等
［５］

观察到颅内蛛网膜下腔中大动脉周围的血管周围神经丛存在

雪旺细胞。②来源于软脑膜细胞。Ｒｕｓｓｅｌｌ等
［６］观察到脑内中

胚层来源的间质软脑膜细胞与神经外胚层来源的雪旺细胞的

相似性，认为软脑膜细胞可能转变为雪旺细胞，雪旺细胞再进

一步转变为神经鞘膜瘤。③来源于多潜能间质细胞。Ｆｅｉｇｉｎ

等［７］在多发性硬化或脑梗死等中枢神经系统病灶中观察到雪

旺细胞的成分———周围型髓磷脂，因此不能排除中枢神经系统

内存在雪旺细胞的可能，并认为这些雪旺细胞来源于多潜能间

质细胞，雪旺细胞再进一步转变为神经鞘膜瘤。④来源于移位

的神经嵴细胞。Ｒｕｓｓｅｌｌ等
［６］认为胚胎发育期的神经嵴细胞可

能移位至中枢神经系统形成脑实质内的神经鞘瘤。脑膜上存

在着三叉神经及舌咽神经和迷走神经的分支，这些细小分支上

存在雪旺细胞，这可能是颅底非颅神经主干神经鞘瘤发生的解

剖学基础［８］。但是到目前为止，所有学说均停留在假说阶段，

有待于进一步证实。本例肿瘤包膜完整，底面大部与脑组织蛛

网膜相隔，底面近中央处与脑组织黏连紧密，支持以上论点。

影像学表现：综合文献，颅内非颅神经主干神经鞘瘤的影

像学主要表现与颅神经主干的神经鞘瘤基本相似。ＣＴ平扫肿

瘤多为低等混杂密度，边界清楚，瘤内多有坏死、囊变。ＭＲＩ表
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现为肿瘤Ｔ１ＷＩ以低信号为主，Ｔ２ＷＩ为不均匀高信号，增强后

实质部分及囊壁可显著强化。本例 ＭＲＩ表现与文献相符，但肿

瘤突破脑膜向脑内生长，难以判断肿瘤起源于脑内还是脑外，

增加了诊断难度，又因为位置罕见，不易明确诊断，术前被误诊

为ＰＮＥＴ或脑膜瘤。

鉴别诊断：颅内非颅神经主干神经鞘瘤主要与脑膜瘤、原

始神经外胚层肿瘤、颅内硬膜外肉芽肿等相鉴别。脑膜瘤好发

于中年女性，多位于轴外，囊变坏死较少，呈等Ｔ１、等Ｔ２ 信号，

增强后明显均匀强化，多有脑膜尾征；原始神经外胚的层肿瘤

好发于儿童，瘤体较大，边缘清晰，占位效应明显，肿瘤内可见

囊变、钙化及流空血管影，Ｔ１ 和Ｔ２ 呈高低混杂信号，增强后呈

均匀强化或环状强化；颅内硬膜外肉芽肿好发于青少年，感染

病史多无或较隐匿，多呈混杂Ｔ１、混杂Ｔ２ 信号，时有钙化，增强

后呈多个条索状或环形明显强化。本例肿瘤边界较清，与脑实

质相连，信号混杂，增强后未见明显脑膜尾征，但由于未考虑到

非颅神经主干神经鞘瘤而误诊。

总之，目前颅内非颅神经主干神经鞘瘤病例较少，其发生、

发展、临床表现及影像学特征等尚待进一步探讨。如果在非颅

神经主干位置出现类似神经鞘瘤的影像学表现时，应考虑此瘤

的可能，但最后确诊仍需结合病理。
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专家点评
　　本文通过分析一例罕见的颅内非颅神经

主干神经鞘瘤病例，从组织来源、影像诊断和

鉴别诊断几个方面全面深入地进行讨论，加深了对颅内非颅神

经主干神经鞘瘤的认识。

神经鞘瘤（ｓｃｈｗａｎｎｏｍａ）又称雪旺细胞瘤，来源于周围神经

鞘膜的雪旺细胞。在２００７年 ＷＨＯ颅内肿瘤分类中属Ⅰ级良

性肿瘤。颅内神经鞘瘤多与脑神经相关，常起源于听神经与三

叉神经，占颅内肿瘤的６％～８％。由于脑实质内缺乏雪旺细

胞，颅内非源于颅神经主干的神经鞘瘤十分罕见，关于其组织

来源一直是争论的热点。本例患者发病年龄较小，肿瘤位于大

脑凸面非颅神经位置，且术中见肿瘤突破脑膜并与脑组织关系

紧密，结合影像学表现考虑其来源可能为中枢神经系统的发育

过程中异位的雪旺细胞。

尽管颅内非源于颅神经主干神经鞘瘤罕见，确诊需依靠病

理诊断，且发病部位不典型，容易误诊为脑膜瘤、胶质瘤等肿

瘤，但影像表现仍可显示肿瘤的组织成分和某些生物学行为。

分析本病例的 ＭＲＩ表现不难发现，本例病变位于右顶部凸面，

边界清楚，信号混杂呈囊实性改变，扩散未见受限，说明肿瘤可

能有包膜，部分囊变且偏良性，与脑实质关系密切。由于颅内

非颅神经主干神经鞘瘤与颅神经鞘瘤的病理学改变相同，所以

其影像学表现也多与典型神经鞘瘤相似，诊断时应想到神经鞘

瘤的可能。

近年来，医学影像学发展突飞猛进，灌注成像、扩散成像、

血氧水平依赖性成像等一系列新的成像方式，使影像学由仅显

示大体解剖和大体病理学改变的技术范围，向显示细胞水平、

分子水平甚至基因水平的成像方面发展。影像学检查由单纯

的影像诊断，发展到协助临床选择治疗方案、判断疗效、预测预

后的时代。因此，对影像科医生的要求也日益提高，作为影像

科医生，应在全面掌握临床知识的基础上加强与各临床学科之

间的学术沟通，创建影像病理手术相结合的思维方式，通过影

像指导临床，通过临床总结影像。

（郑州大学第一附属医院磁共振科　程敬亮）
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