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　　病例资料　患者,男,１９岁.头晕５天,加重伴呕

吐２天,伴视物模糊,偶伴头部及颈部疼痛,头痛以枕

部为主,无意识障碍.入院２天前上述症状加重,并出

现恶心、呕吐、浑身无力、食欲下降、走路不稳.专科体

检:四肢及肌张力正常,膝腱反射正常,双侧巴氏征阴

性,克氏征阴性.血清泌乳素２６．４６ng/mL.胸部CT
无异常.

横轴面CT平扫示松果体区肿物,大小５．８cm×
４．７cm×５．７cm,呈等或稍低密度,周围脑组织及侧脑

室受压,松果体钙化前移,第三脑室受压、扩张(图１、

２).CT增强扫描示肿物呈不均匀明显强化,瘤周见

强化血管环绕,实性区域动脉期和静脉期增强 CT 值

分别为１１７HU、１４８HU(图３、４).MRI平扫及增强

扫描:松果体区肿物以实性为主,呈混杂信号,内部及

边缘可见流空信号,肿物实性部分呈 T１WI低信号、

T２WI高信号、T２ＧFLAIR高信号(图５~７);增强扫描

病变实性部分呈不均匀明显强化(图８~１０).影像学

初步诊断:松果体区肿物,考虑生殖细胞瘤.
手术及病理:肿瘤位于松果体区,呈紫红色,与周

围脑组织及静脉粘连紧密,质中等,色灰红,血供极其

丰富.镜下见肿瘤细胞呈梭形或卵圆形,核深染,细胞

质较少,呈束状排列(图１１).免疫组织化学染色(图

１２、１３):CD５６(＋)、CgA(－)、Ckpan(－)、Desmin
(＋)、EMA(－)GFAP(－)、KiＧ６７(＋４０％)、OligoＧ２
(－)、SＧ１００(－)、SOXＧ１０(－)、SSTR２(－)、Syn(－)、

Vimentin(＋)、CD９９(＋)、MyoD１(＋)、Myogenin(散
在弱阳＋)、Myoglobin(－)、SALL４(－).病理诊断:
横纹肌肉瘤.

讨论　横纹肌肉瘤(rhabdomyosarcoma,RMS)是
一种以骨骼肌分化为主的间叶组织恶性肿瘤,少见于

颅内[１],原发于松果体区更为罕见.截至２０２４年６月

１１日,笔者共检索到中英文文献报道的６６例颅内

RMS,其中仅８例原发于松果体区[１Ｇ８],占同期颅内

RMS的１２％.根据２０２１年 WHO 中枢神经系统肿

瘤分类,横纹肌肉瘤属于间叶性非脑膜上皮性肿瘤,

WHOⅡ级[９].颅内RMS可见于任何年龄,无明显性

别差异[３].总结既往８例文献报道及本例松果体区

RMS,患者发病年龄为８~４４岁,中位年龄２１岁,男
女比５:４.RMS病理表现具有特征性:光镜下肿瘤细

胞形态多样,多呈小圆形或梭形,表现为束状排列,可
见少许横纹肌母细胞;RMS免疫组织化学染色特征为

SMA、Myogenin、MyoD１、Vimentin、CD９９阳性,其中

Vimentin和 MyoD１是其特异性标志物[１０].本例光

镜下 肿 瘤 细 胞 为 梭 形,呈 束 状 排 列,Vimentin 和

MyoD１(＋),符合RMS病理表现.松果体RMS临床

表现主要包括肿瘤占位及颅内高压相关症状、体征,如
头痛、视物模糊、双眼视力下降、恶心,部分病例出现轻

微面瘫[１].RMS首选手术切除治疗,但一般难以全

切,需术后辅以放化疗[１１].颅内 RMS预后不良,生存

期短,１年总生存率为３１．６％[３].
松果体区 RMS的影像学表现具有一定特征性,

并反映其病理学特点:①一般特点:肿瘤呈分叶状或类

圆形肿块,边界清楚,大小１．５~３．５cm,呈实性或以实

性为主的囊实性病变.通常伴侧脑室扩张及脑积水,
为肿块压迫导水管阻止其内脑脊液流动所致[４];但肿

瘤包膜完整,无明显瘤周水肿,可能与间叶组织起源、
局部侵袭性相对较低有关.本例以实性为主,并见幕

上脑积水.②CT平扫:肿物平扫呈等Ｇ低密度,实性部

分多呈等或稍高密度,囊性多呈等或低密度,肿块较小

时密度较均匀,较大时容易囊变坏死导致密度不均匀,
可见钙化,较少出血,邻近结构受压.③MRI平扫:肿
瘤信号多不均匀,实性部分 T１WI呈低或稍低信号,当
瘤内出血时表现为等信号混杂斑片状高信号;T２WI
呈稍高或高信号,伴有囊变、坏死及出血时信号不均

匀,呈混杂高信号,囊变坏死区较肿瘤实性成分信号更

高[１２];FLAIR上肿瘤大部分为高信号.④CT与 MRI
增强扫描:肿瘤呈均匀或不均匀明显强化,坏死区无强

化,肿瘤内部囊变、坏死与肿瘤生长迅速,血供相对不

足有关.肿瘤较大者具有血管环绕肿瘤生长的特点,
即较大肿块时增强扫描后可见多而杂乱的强化血管,
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图１　横轴面CT平扫示松果体区肿物,呈等或稍低密度,周围脑实质及侧脑室受压,第三脑室受压、扩张.
图２　横轴面CT平扫示松果体钙化前移.　图３　横轴面 CT 增强扫描示肿物呈不均匀明显强化,内部见

条纹状明显强化.　图４　矢状面CT增强扫描示肿物呈不均匀明显强化.　图５　横轴面 T１WI示松果体

区肿物呈低信号,内见少量斑点状等信号.　图６　横轴面 T２WI示肿物呈以高信号为主的混杂信号.
图７　横轴面T２ＧFLAIR示肿物呈以高信号为主的混杂信号.　图８　横轴面增强T１WI示肿物呈明显不均

匀强化.　图９　矢状面增强 T１WI示肿物呈明显不均匀强化.　图１０　冠状面增强 T１WI示肿物呈明显

不均匀强化.　图１１　镜下示肿瘤细胞呈梭形(×１００,HE).　图１２　免疫组织化学染色示 Vimentin弥

漫阳性.　图１３　免疫组织化学染色示 MyoD１弥漫阳性.

CT增强表现为条带状强化影,MRI上出现血管流空

信号,且多环绕于肿块周缘,形成“围血管”(血管环绕

肿瘤)现象,该征象对于横纹肌肉瘤的诊断有提示作

用.本例肿瘤体积较大,可见“围血管”征,符合文献报

道.⑤MR功能成像具有恶性肿瘤的特点:DWI呈高

信号,ADC信号减低,且 ADC值远低于良性肿瘤及大

多数恶性软组织肿瘤[１３],可能由于 RMS恶性程度较

高,肿瘤细胞生长迅速,紧密的细胞排列导致病变内水

分子弥散受限明显.动态增强曲线多呈速升平台型,
提示该肿瘤恶性程度较高.本例未行功能成像检查,
常规影像学特点与既往RMS报道相符.

松果体区 RMS罕见,影像学上需与以下疾病进

行鉴别:①生殖细胞瘤:CT呈高密度,边界清楚,肿物

中心可见钙化,增强扫描呈明显均匀强化,实验室检查

可见 AFP、HCG 等指标增高.而 RMS多呈混杂密

度,钙化少见,强化信号常不均匀.本例未行 AFP等

生殖细胞瘤相关的实验室检查.②松果体细胞瘤:CT
可见分布在病灶周围的爆裂状钙化,T２WI呈等信号,
增强扫描呈明显均匀强化.③弥漫性中线胶质瘤:弥
漫性生长,MRI表现为 T１WI、T２WI不均匀信号影,
增强后强化方式不一.④松果体附近脑膜来源的脑膜

瘤:T１WI呈低或稍低信号,T２WI呈高或稍高信号,瘤
内可见钙化,增强扫描呈明显均匀强化,“脑膜尾征”常
见.而RMS增强扫描多呈不均匀强化,脑膜尾征少

见.⑤孤立性纤维瘤:CT呈等、稍高及高密度.MRI
呈等或稍低信号,T２WI高、低混杂信号的“阴阳征”为
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其特征性表现.
综上所述,松果体 RMS罕见,术前定性诊断较困

难,当青年患者 MRI表现为松果体区实性为主、边界

清楚的肿块,增强扫描呈明显不均匀强化,肿块内见

“围血管”征时,应考虑RMS可能.
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