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罕见脑实质内神经鞘瘤1例
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病例资料：患者，女，7岁，主因5小时前无明显诱因突发呕
吐，呕吐物为胃内容物，继而癫痫抽搐收入我院。常规行CT平
扫：右侧额叶混杂密度团块，内多发钙化斑点，周围不规则低密
度影，右侧脑室受压变窄移位,中线结构左侧移位,建议MR进一步
检查。颅脑磁共振平扫同时增强：右侧额叶见不规则稍长T1、稍
长T2肿块影，表面呈分叶状，病变内见囊状长T1、长T2信号，其
内囊性成分内部无明显分隔，周边见片状脑水肿，占位效应较明
显;增强后病变呈明显欠均匀强化，周围囊状信号及水肿无强化，

胼胝体及右侧侧脑室前角明显受压，局部中线左偏。MR诊断首考
虑原始神经外胚层肿瘤(PNET)，不完全除外少突胶质细胞瘤。

手术：患者急性病程，临床症状明显且无明显手术禁忌症，
拟行右额脑瘤切除术。

病理回报：脑实质内神经鞘瘤。
免疫组化：S-100+、SOX-10+、CD56+、Vimentin+，

EMA-，SMA-。

图1：CT示混杂密度团块，内伴钙化斑点；图2：T1WI低信号影；图3：T2WI稍高信号影。
图4：增强扫描明显欠均匀强化；图5：冠状位增强；图6：DWI呈稍高信号。
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讨论：神经鞘瘤又称施万细胞瘤，由周围神经的施万细胞形
成，属于良性肿瘤，约占颅内原发性肿瘤的8%。颅内神经鞘瘤可
发生于颅内所有神经，以听神经鞘瘤最为常见, 其次为三叉神经
鞘瘤。由于脑实质不含施万细胞，因此发生于脑实质内的神经鞘
瘤尤为罕见，发病率占非源于颅神经主干的原发肿瘤不足1%[1]，
由Gibson[2]在1996年首次提出。该病好发于儿童及青少年，发病
部位多位于幕上脑实质,以额叶、颞叶多见[3-4]。临床表现主要取
决于病变部位及大小，特异性较低，多表现为头痛、呕吐等颅内
压增高表现及癫痫等神经功能受损表现[5]。绝大多数颅内神经鞘
瘤为良性肿瘤，生长缓慢，边界清晰，手术切除为治疗首选，手
术时应注意避免损伤重要的脑功能区，切除后相应临床症状得以
明显改善，预后良好。

发病机制：由于脑实质内不含施万细胞，故脑实质内神经鞘
瘤的起源一直存在争议。主要有以下几种观点[1,6-7]：(1)脑实质内
异位的施万细胞来自于具有多项分化潜能的间充质干细胞。(2)源
于异位的神经嵴细胞。(3)来源于脑血管周围神经丛的施万细胞。

影像学特点：影像学上常表现为囊性变、钙化及瘤周水肿[8]CT
平扫呈囊实性低密度肿块，边缘清楚。病变伴钙化、出血、坏死，
表现混杂密度。MRI：囊性部分呈长T1长T2信号影，边缘清楚[9]。
有研究表明约32%[6]的病例常伴瘤周水肿，T1WI低信号，T2WI高
信号。有文献认为较典型的病变常伴壁结节[10]呈T1WI稍低信号，
T2WI高信号。增强扫描实性成分不均匀强化，囊性成分及瘤周水
肿不强化。肿瘤占位效应与水肿的程度密切相关[11]，表现为受累脑
回肿胀、脑沟变窄、脑室受压推移而引起相应临床症状。

鉴别诊断：脑实质内神经鞘瘤需要与原始神经外胚层肿瘤、
少突胶质细胞瘤、脑膜瘤、转移瘤、毛细胞型星形细胞瘤、脑实
质室管膜瘤[10]相鉴别。(1)原始神经外胚层肿瘤(PNET)：多见于
青少年和儿童，CT示肿块实性部分呈等或略高密度，囊性部分
呈低密度，出血呈高密度。MRI上TIWI呈等或稍低信号，T2WI及
DWI呈高信号，轻度瘤周水肿。(2)少突胶质细胞瘤：好发生于成
年人，多位于大脑半球，大部分发生于额叶，MR平扫T1WI均匀
性稍低或混杂信号影，T2WI稍高或混杂信号影。增强扫描实性部
分轻到中度强化。(3)脑膜瘤：CT上通常表现为等密度，可见相
邻颅骨骨质增生及破坏。MRI：T1稍低或等信号，T2等或稍高信
号，DWI等信号，增强扫描明显均匀或不均匀强化。具有典型脑
外征象:硬膜尾征，皮质扣压征及脑脊液环绕征。(4)转移瘤：有
原发肿瘤病史，病变较小多位于大脑皮质，脑水肿明显，小肿瘤
大水肿为转移瘤的特征。MRI：T1WI呈等或低信号，T2WI呈等
或高信号，若病变合并坏死、出血、囊变则表现为混杂信号。增
强扫描呈环状强化。CT：病灶为圆形、类圆形等、高、低、混杂
密度影。(5)毛细胞型星形型细胞瘤[12]：分为囊结节型，囊肿型以

图7-图9 病理学所见：实性区(Antoni A区)见瘤细胞排列呈栅栏样排列，囊性区(Antoni B区)瘤细胞排列疏松，伴有粘液样基质。
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及实质型。囊性成分在MR上表现为长T1长T2信号影，增强扫描
囊液无强化，囊壁环形强化或不强化，结节明显强，瘤周无或轻
度水肿。(6)脑实质室管膜瘤[13]：CT平扫呈等或高密度，可伴有
囊变及钙化，增强扫描肿块明显强化。MR：实性成分T1呈等或
稍低信号，T2呈高信号，合并囊变、坏死出血则表现为混杂信号
影。DWI呈高信号，增强扫描明显均匀或不均匀强化，囊壁环状
强化。

综上所述，当患者发病年龄较轻，脑实质内见囊实性占位，
边界较清楚同时合并钙化，增强扫描呈明显不均匀强化同时伴有
瘤周水肿时，除了常见颅内肿瘤外，我们也要考虑到少见的颅内
神经鞘瘤的可能性。做好术后随访病理结果以进一步提高对该病
的认识。
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