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脑室外中枢神经细胞瘤二例
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图１　病例１。ａ）头颅ＣＴ增强检查示右侧颞叶皮层区软组织肿块（箭），周围环以马蹄形囊状低密度区，边界清楚，其外周可

见不规则水肿，相邻右侧脑室明显受压变形，中线结构左侧移位；ｂ）头颅 ＭＲＩＴ２ＷＩ显示右侧颞叶皮层肿块呈稍高信号（箭），

周围马蹄形囊变区信号与脑脊液信号一致；ｃ）ＭＲＩ增强扫描示后软组织肿块呈明显较均匀强化（箭）；ｄ）病理图示肿瘤为密

集分布均匀的单一细胞组成，细胞大小一致，无多形性，核圆、规则、位于中央，无核分裂像，核仁不明显。胞浆少（×１００，ＨＥ）；

ｅ）免疫组化Ｓｙｎ阳性。

　　中枢神经细胞瘤是中枢神经系统少见的肿瘤，１９８２年

Ｈａｓｓｏｕｎ等
［１］首次报道。它绝大多数位于脑室内，最常见的部

位是靠近透明隔和 Ｍｏｎｒｏ氏孔区，少数可位于第三脑室或第四

脑室［２３］。而发生于脑室外的中枢神经细胞瘤（ｅｘｔｒａｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ

ｎｅｕｒｏｃｙｔｏｍａ，ＥＶＮ）非常少见。本文总结２例经手术病理证实

的ＥＶＮ的影像表现，并结合文献分析，旨在进一步提高对本病

的认识。

病例资料　病例１，男，５１岁，头痛３个月，行走不稳１个半

月，发作性四肢抖动１个月余入院。查体：右侧肢体肌力Ⅴ级，

左侧肢体肌力Ⅳ级，跟膝胫试验左侧阳性，余无特殊。头颅ＣＴ

检查显示右侧颞叶皮层区约２．８ｃｍ×４．０ｃｍ×４．６ｃｍ大小软

组织肿块，周围环以马蹄形囊状低密度区，边界清楚，其外周可

见不规则水肿，相邻右侧脑室明显受压变形，中线结构左侧移

位，增强后软组织肿块中度均匀强化（图１ａ）。头颅 ＭＲＩ显示

右侧颞叶皮层区肿块Ｔ１ＷＩ呈稍低信号，Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，周

围马蹄形囊变区信号与脑脊液信号一致，增强后软组织肿块明

显较均匀强化（图１ｂ、ｃ）。术中见肿瘤与硬脑膜粘连，肿瘤呈灰

褐色烂鱼肉样，质地较软，与周围脑组织边界欠清。囊位于肿
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图２　病例２。ａ）头颅 ＭＲＩ横轴面Ｔ１ＷＩ示右侧额颞叶占位，信号

不均，其内不规则团状出血（箭）；ｂ）ＭＲＩ增强示病变边缘呈明显不

规则环状强化，病变内实性部分较明显强化（箭）；ｃ）免疫组化 Ｎｅ

ｕＮ阳性（箭）；ｄ）免疫组化Ｓ１００阳性（箭）。

瘤深面，囊液呈淡黄色。ＨＥ染色肿瘤为密集分布均匀的单一

细胞组成，细胞大小一致，无多形性，核圆、规则、位于中央，无

核分裂像，核仁不明显。胞浆少，瘤细胞为纤细的分支状血管

分隔成蜂窝状巢（图１ｄ）。免疫组化：Ｓｙｎ弥漫性（），ＧＦＡＰ

（－），ＣＤ９９（－），ＮＳＥ（－），Ｋｉ６７（＋）＞１５％（图１ｅ）。病理诊

断：非典型中枢神经细胞瘤（ＷＨＯⅡ～Ⅲ级）。

病例２，男，４１岁，阵发性头昏、头痛１个月余。入院查体未

见异常。院外头颅ＣＴ：右侧额颞叶低密度占位，周围水肿，中

线轻度移位，其内可见钙化灶。入院后 ＭＲＩ显示右侧额颞叶占

位，大小约４．５ｃｍ×４．２ｃｍ×５．２ｃｍ，信号不均，其内可见不规

则团状出血（图２ａ）和显著囊变区，增强后病变边缘呈明显不规

则环状强化，病变内实性部分显著强化（图２ｂ）。病灶周围水肿

明显，相邻脑室受压变形、中线结构移位。术中所见肿瘤呈烂

鱼肉状、质软，与周围无明显边界，中央有坏死、出血、咖啡样物

质，肿瘤包绕大脑中动脉、颈内动脉，肿瘤侵犯前颅底。ＨＥ染

色：瘤细胞呈圆形、卵圆形；胞浆丰富、淡染，部分透亮；核圆形、

居中，轻度异型；瘤细胞弥漫、片状排列；间质血管丰富。免疫

组化：ＣＤ９９阳性，ＣＤ５６强阳性，Ｓｙｎ强阳性，ＧＦＡＰ部分细胞阳

性，ＭＢＰ阳性，ＮＦ、ＥＭＡ 及 ＬＣＡ 阴性，ＭＩＢ１阳性细胞数

＞２５％（图２ｃ、ｄ）。病理诊断：间变型中枢神经细胞瘤（ＷＨＯⅡ

～Ⅲ级）。

讨论　中枢神经细胞瘤是中枢神经系统少见肿瘤，它仅占

颅内肿瘤的０．２５％～０．５０％
［４］。文献报道可见于大脑半球、丘

脑、杏仁核、松果体区、小脑、脑干和脊髓内等部位。迄今为止

最大的一组ＥＶＮ病例是来自ＪｏｈｎｓＨｏｐｋｉｎｓ医院、Ｍａｙｏ临床

学院和Ｅｍｏｒｙ大学医院的共同报道
［５］。

典型的ＥＶＮ发生于儿童和年轻人，但也可发生于老年人，

无明显性别倾向。ＥＶＮ的临床症状根据其发生的部位而不同，

最常见的是癫痫和偏瘫等。

由于此病发病率非常低，文献也多为个案报道，目前对其

影像学表现尚缺乏统一的认识。在ＣＴ上ＥＶＮ常表现为高密

度、境界清楚的肿块，其内常可见不规则钙化、部分或完全囊

变。ＭＲＩ上ＥＶＮ在大脑半球常累及深层白质或皮层灰质，实

性部分在Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ上常与灰质信号相仿，常可见不同程

度的钙化和囊变，增强后实性部分呈明显强化，具有神经节样

分化的ＥＶＮ 常倾向于有更多的囊变且增强后呈不均匀强

化［６］。肿瘤内有时可见出血［７］。虽然大部分ＥＶＮ实性部分表

现为较明显强化，但也有少数为无增强、低血供表现。１Ｈ磁共

振波谱成像（１ＨＭＲＳ）能显示肿瘤内代谢和细胞学特点可用于

鉴别颅内胶质瘤和其它肿瘤及非肿瘤性病变。ＥＶＮ表现为胆

碱（Ｃｈｏ）水平显著增加而 Ｎ乙酰门冬氨酸（ＮＡＡ）水平显著降

低甚至缺如，Ｃｈｏ水平增加并不反应肿瘤恶性程度，而ＮＡＡ水

平降低或缺如表明ＥＶＮ细胞太不成熟以至于不能产生神经元

标记物ＮＡＡ
［６］。虽然ＥＶＮ的１ＨＭＲＳ表现并不特异，但结合

临床资料和常规影像学表现会有助于正确的诊断。

发生于颅内的ＥＶＮ主要与少突神经胶质瘤鉴别，其它鉴

别包括间变型星形细胞瘤（ＷＨＯⅢ级）或多形性胶质母细胞瘤

（ＷＨＯⅣ级）、原始神经外胚层肿瘤、室管膜瘤、神经节细胞瘤

或神经节神经胶质瘤甚至发生于脑外的脑膜瘤等。少突神经

胶质瘤常发生于额叶、颞叶、岛叶和白质并常侵犯皮层；肿瘤边

界可以清楚锐利，也可以模糊不清、不规则；ＣＴ表现为低密度

或混杂密度，ＭＲＩ多表现为Ｔ１ＷＩ低信号Ｔ２ＷＩ高信号为主的

混杂信号；肿瘤内钙化更为常见，常为较粗大钙化或呈“脑回”

状钙化；肿瘤周围常无明显水肿；肿瘤可侵犯颅骨内板［８］。间

变型星形细胞瘤和多形性胶质母细胞瘤是颅内最常见的原发

肿瘤，常发生于成年人，ＣＴ密度和 ＭＲＩ信号一般较混杂，可有

较明显水肿和占位效应，增强后实性部分可明显强化，但钙化

较ＥＶＮ明显少见。原始神经外胚层肿瘤尤其是发生于幕上者
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少见；一般发生于儿童，发生于成人者罕见；肿瘤密度及信号可

混杂，其内可见囊变、出血和／或钙化，增强后实性成分显著强

化［９］。脑室外室管膜瘤常见于青少年，最常发生于顶叶；肿瘤

多呈囊性或囊实混合性，瘤内也可发生出血、钙化，故密度或信

号常不均匀，病变周围常不出现水肿，增强后实性部分强化［１０］。

神经节细胞瘤或神经节神经胶质瘤发生于儿童和年轻人，最常

见于颞叶，也可见于小脑、脑干、鞍上和脊髓等；典型的表现是

较大的囊性肿块伴有钙化的壁结节。发生于脑膜相邻部位的

ＥＶＮ还需要与脑膜瘤鉴别。

ＥＶＮ在影像上虽有一定特征性，如常表现为境界清楚的肿

块，常见囊变，可见钙化、坏死等，增强后实质部分较明显强化，

但事实上术前诊断非常困难。当有类似影像表现时应考虑到

本病可能。
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中华医学会放射学分会第十五届全国腹部影像学会议纪要

　　由中华医学会放射学分会腹部专业学组主办，广西医学会放射学分会承办的第十五届全国腹部医学影像学会议于

２０１２年５月１７－２０日在广西桂林召开。

大会的主题是：“重视个性化影像诊疗，重视影像与临床联系”。大会设立的学术交流形式为开幕主题演讲、原发性肝

癌影像－病理－临床专题论坛；泌尿生殖系统疾病影像学、腹部空腔性脏器疾病影像学、影像新技术及对比剂在腹部检查

中的应用等专题讲座与论文交流、首届腹部学组影像学优秀青年学者奖论文交流、腹部疑难病例专家读片分析、“优维显

杯”中青年英文论文演讲比赛等。本次大会是一次加强全国放射学界同道的学术交流、促进腹部影像学繁荣与发展的学

术盛会。

大会共收到中文论文５３８篇，英文论文６８篇；其中专题讲座３５个，大会发言３４篇，参加英文比赛２０篇。论文的内容

之广泛，学术水平之高，反映了近年来我国腹部影像学研究的进步；本次参会代表６６６人，会议期间会场学术气氛浓厚，两

天会议会场内几乎座无虚席；本次会议还使用多场地的现场直播形式，使得学术交流轻松、活跃。

本次大会云集国内外医学影像学、肝胆外科及病理学著名专家和学者。中华医学会副会长戴建平教授、中华放射学

会主任委员冯晓源教授、前任主任委员郭启勇教授、候任主任委员徐克教授、副主委梁长虹教授、中华放射学杂志编辑部

高宏主任亲临大会指导并进行学术讲座；闵鹏秋教授、许达生教授、章仕正教授等一大批国内著名专家出席大会并进行学

术讲座；美国教授也光临大会进行学术讲座；全国新老腹部学组委员以及优秀的中青年专家莅临大会，为大会胜利召开和

顺利进行提供保证。

会议同时启动了腹部学组优秀青年学者基金项目，此次获奖人员有，一等奖一名：任静，第四军医大学西京医院放射

科；二等奖两名：唐磊，北京大学肿瘤医院医学影像科；王海屹，解放军总医院放射科；三等奖五名：丁可，桂林医学院附属

医院放射科；冯仕庭，中山大学第一附属医院放射科；刘于宝，广东省人民医院放射科；饶圣祥，复旦大学附属中山医院放

射诊断科；汪俊萍，天津医科大学总医院放射科。

本次大会在中华放射学会主任委员冯晓源教授、副主任委员梁长虹教授及组长韩萍教授的领导下，在中华放射学会

腹部学组副组长龙莉玲教授带领的会务组全体成员的辛勤工作下，顺利的完成了大会的各项任务。会议期间及会后得到

了参会代表的一致好评，认为本次大会是一次严谨的、科学的、先进的大会，会议圆满成功，达到了预期的目的。

（中华放射学分会腹部影像学组）
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