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1  临床资料
　　女，53岁，因“左眼视力进行性下降8+年”就诊 。近年来患者无明显诱因下
出现左眼视力下降，右眼视力正常，无视野缺损、眩晕、黑矇、肢端肥大、烦躁易
怒、头痛等不适。患者未予重视，近期左眼视力进行性下降，右眼视力正常。
相关检查：术前皮质醇(Corl)：3310mmoL/L(176.57~629.05mmoL/L)，术后1月
复查：730mmoL/L。CT平扫：鞍区及左侧额部区域见一巨大不均匀较高密度肿
块，边界较清楚，最大层面约7.1×5.2cm，邻近组织结构受压，中线结构略右移
(图1)。MRI：鞍区及左侧额部见巨大不规则肿块影，大小约7.5x7.1x5.4cm，信号
不均匀，T1WI呈等低信号，T2WI呈混杂稍高信号，FLAIR呈稍高信号，DWI呈高信
号，其内信号不均，以边缘位置可见多个小囊状影，增强扫描呈不均匀明显强化；
双侧脑室受压，左侧为主；中线结构右移，双侧大脑前动脉受压右移，视交叉受压
(图2~图8)；根据病灶发生部位并综合CT及MRI征象，影像诊断为垂体大腺瘤。
　　全麻下行肿瘤切除，术中见：病灶位于鞍内、于视交叉下方推挤鞍隔至脚间
池、于视交叉间隙向前生长至前颅底，向后生长至终板、并推入三脑室前方，推挤
两侧下丘脑，肿瘤向左上方生长至左额叶深面并推挤左侧侧脑室额角及体部，视交
叉及左侧视神经被肿瘤挤压变得菲薄，颜色苍白，血供较差。左侧大脑前动脉A1段
至前交通段在视交叉上方被肿瘤包裹，左侧大脑前动脉A1段发出分支向肿瘤供血。
双侧大脑前动脉A2段被肿瘤挤向中线右侧；病灶呈暗红色，无包膜，鞍结节及鞍背
之间有鞍隔硬脑膜将其缩窄，病灶呈实性，大部分质地较稀软，少部分坚韧，血供
丰富；病灶与额叶脑组织、三脑室前壁、下丘脑粘连。术后病理诊断：鞍区副神经
节瘤；免疫组化标记结果示：GFAP(+，灶性)、S100(-)、Vim(-)、P-CK(-)、EMA(-)、
Syn(+)、CD34(-)、Oligo-2(-)、Ki67(+，1~2%)。
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图1 颅脑CT平扫。左额部区域肿块，以等密度为主，病灶边缘见斑片状低密度影，左侧侧脑室明显
受压变窄。图2 T1WI肿块呈等稍低信号。图3 T2WI呈稍高信号。图4 冠状面FLAIR蝶鞍扩大，鞍区肿
块并延伸至左额部区域，呈稍高信号。图5 DWI呈高信号。图6～图8 增强扫描呈明显强化，病灶边
缘可见多个结节状无强化区。
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2  讨   论
　　副神经节瘤是一种具有神经内分泌功能的少见肿瘤，肾上
腺为其主要发生部位，因颅内没有副神经节，因而发生于中枢
神经系统极少见，但随着各种影像检查技术水平的提高，目前
颅内副神经节瘤近年来已有相关文献报道[1-5]；其发生机制目
前尚不明确，国外的一些文献对此提出了学说解释，但由于病
例较少，有待进一步研究证实。
　　副神经节瘤因含有神经内分泌颗粒而常导致内分泌功能异
常，尤其以肾上腺肿瘤最为常见，阵发性高血压、心悸、心慌
等临床症状及儿茶酚胺分泌水平明显升高有助于该病的诊断；
但对于颅内副神经节瘤而言，相关文献报道中均很少提及激素
分泌异常，张烁等[1]报道中提到患者具有头痛、血压明显升高
症状，而本病例中主要以视力异常为首要表现，由此可得，颅
内副神经节瘤临床表现各一，与发生部位息息相关。
　　颅脑CT及MRI检查有助于颅内副神经节瘤的诊断。文献
报道的颅内副神经节瘤基本上位于脑外，以鞍区及其周围最
为常见，幕上罕见，本病例发生部位与文献报道相符，但本
病例影像学表现中具有极大的迷惑性，术前很难想到副神经
节瘤；具体表现如下：(1)病灶大，累及范围广：鞍区肿块突
破鞍隔向左上方生长至左额叶深面并推挤左侧侧脑室额角及
体部；(2)软组织肿块，无钙化、无骨质破坏：以等密度为
主，其内可见斑片状低密度区；(3)混杂信号：T1WI呈等稍低
信号，T2WI呈稍高信号，FLAIR呈较均匀稍高信号，病灶部
分弥散受限；(4)血供丰富，增强扫描肿块实性部分呈明显强
化，病灶边缘可见较多囊状无强化区；(5)无瘤周水肿。以上
征象中大部分符合垂体大腺瘤表现[6-7]，临床上亦无特殊，鉴
别尤其困难；但通过对两者的比较：首先，垂体腺瘤通常情
况下其强化程度低于相应腺体，呈轻、中度强化，而本病例
病灶呈明显强化，其血供情况有所区别；其次，垂体大腺瘤
多由于血供不均匀而导致坏死液化，但基本上坏死区域多位
于病灶靠中心区域，而该病例中多发囊状无强化区位于病灶
边缘，具有一定的鉴别意义；再者，垂体腺瘤中泌乳素、生
长激素常明显升高，尤其是生育期女性泌乳素升高常为首发
特征，而该病例中术前皮质醇明显升高，术后其降低明显，
泌乳素、生长激素等无明显异常，两者之间有所不同，易由

于对颅内副神经节瘤认识不足而导致误诊。
　　颅内副神经节瘤除了与垂体大腺瘤鉴别外，还需与脑膜
瘤、中枢神经细胞瘤等相鉴别。(1)脑膜瘤：常见于大脑镰、
蝶骨嵴等区域，多呈宽基底与硬脑膜相连，钙化较常见，
T1WI呈等稍低信号，T2WI及FLAIR呈等稍高信号，增强扫描多
呈较明显均匀强化，并常见脑膜“尾”征[8]。(2)中枢神经细胞
瘤：多见于20~30岁人群，好发于侧脑室体部区域，“扇贝”
征、“宽基底”征、“皂泡”征、“周围泡泡”征为其特征表
现，增强扫描多呈结节状不均匀强化[9]。
　　颅内副神经节瘤临床上罕见，影像学上虽具有一定特征性
表现，但由于病例少，对其临床及影像学征象认识不足，易误
诊，若临床表现中具有阵发性高血压、激素(儿茶酚胺、皮质
醇等)分泌异常等典型特征，对该病的诊断具有较大帮助；副
神经节瘤多为良性肿瘤，文献报道中颅内副神经节瘤亦可为恶
性[1,3-4]，但首选治疗方式仍为手术切除。通过对本病例临床特
征、影像学表现综合分析并结合相关文献，旨在提高对该疾病
的认识。
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