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手术治疗顽固性癫痫发作的
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综合征
-

例

邵卫国!吴
!

南#

!兰
!
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!

华
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!

临床资料

>0>

!

一般资料
!

患者#男#

<

岁#因反复发作性肢体抽搐伴意

识障碍
%

年余入院'患者
/

个月时突发四肢抽搐#持续
-#7;6

左右缓解#在
-

岁时再次出现类似发作#此后每隔
1

"

/:

发作

-

次#

$

岁时头颅
@̀

提示右枕叶大片钙化灶#在当地医院行伽

玛刀照射#并口服丙戊酸钠治疗后#发作间隔时间稍延长'

%

岁时因发作逐渐频繁#在当地医院行+右枕叶血管畸形加软脑

膜电灼术,#并继续服用抗癫痫药物#近
-

个月来发作频繁#

$

"

":

发作
-

次#遂来本院就诊'患者既往史与家族史无特殊#查

体!右侧额部及上眼睑处有约
%)7Y-")7

皮肤不规则红斑#

神志清楚#智力正常#语言流利#四肢活动自如#病理征阴性'

>0?

!

影像学特点
!

@̀

提示右顶枕叶大片钙化灶#伴局部皮

质萎缩$图
-

%'

]O

上钙化灶在
@

-

*

@

.

相均呈低信号'

>0@

!

视频脑电图与脑磁图癫痫定位结果
!

发作间期脑电图在

双侧大脑半球可见单个高幅尖波和阵发性尖波*尖
?

慢波发放#

以双额部与中央区发放显著#发作期脑电图提示发作起源于右

侧额叶'脑磁图检查!

R']

和偶极子主要位于右额叶$图
.

%'

癫痫灶与钙化灶部位距离较远'

图
-

!!

@̀

平扫见右顶枕叶钙化

图
.

!!

脑磁图定位结果

>0A

!

手术过程
!

根据脑电图与脑磁图定位结果#采取右额叶

皮层切除加中央区皮层热凝加胼胝体切开术'术中见额叶皮

层僵硬#局部弹性差'术中冷冻切片检查提示!神经元水肿

变性'

?

!

结
!!

果

术后患者智力*语言与肢体活动均未受影响#术后继续服

用丙戊酸钠#随访
/

个月未出现癫痫发作#复查脑电图见异常

放电明显减少'

@

!

讨
!!

论

RBGK

4

A?dADAK

综合征又称为颅面血管瘤*脑三叉神经血管

瘤等#系先天性发育异常#属于神经皮肤综合征的一种(

-

)

#一般

认为是胚胎早期中胚叶和外胚叶结构发育异常造成'其病理

改变是一侧面部*软脑膜与脉络膜的血管瘤'面部血管痣多为

葡萄酒色#主要分布在三叉神经
#

*

$

支所支配的范围内'颅

内软脑膜血管瘤的长期压迫与局部供血不足#可引起皮层萎缩

与局部钙盐沉积#在
@̀

上可见大脑皮层浅表部位宽大锯齿状

或轨道状脑回样钙化'

]O

上钙化灶在
@

-

*

@

.

相均呈低信号'

主要临床表现为癫痫*智力下降与偏瘫#其中癫痫为最常见的

表现#在
<#5

患者中出现#可表现为局限性抽搐或全身性发

作'

RBGK

4

A?dADAK

综合征典型的表现!面部焰色血管瘤*癫痫*

@̀

上皮层钙化(

.

)

'癫痫是
RBGK

4

A?dADAK

综合征最主要的临

床表现#一般采用药物控制症状#当抗癫痫药物无效时#可考虑

手术治疗(

$

)

'癫痫的出现既可能与脑部血管异常有关#也可能

与先天发育异常因素有关#颅内血管瘤*颅内钙化*皮层萎缩都

可能是癫痫发作的原因(

"

)

'当癫痫灶与颅内病灶一致时#针对

病灶的手术对癫痫控制会有效果(

1

)

'本例患者曾在当地医院

行伽玛刀照射与病灶切除术#但癫痫发作均未得到控制'本院

脑电图与脑磁图结果提示!癫痫灶位于双侧额叶#以右侧为主#

与钙化灶关系不密切#作者经采用右额叶皮层切除加中央区皮

层热凝加胼胝体切开术治疗后#最终患者的癫痫症状得到控

制'本例结果提示#

RBGK

4

A?dADAK

综合征的癫痫症状既可能与

颅内病灶有关#也可能与病灶无关#根据多种电生理检查的结

果来处理癫痫灶具有重要意义(

/

)
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肺部浆细胞瘤
-

例报道并文献复习

余
!

娴!王
!

阁#

!杨镇洲!刘岩海

"第三军医大学大坪医院野战外科研究所肿瘤中心!重庆
"###".

$

!!

:8;

!

-#0$</<

"

=

0;>>60-/3-?%$"%0.#--0--0#"%

文献标识码"

`

文章编号"

-/3-?%$"%

"

.#--

$

--?--"-?#.

!!

髓外浆细胞瘤$

APBKC7A:G99CK

IL

9C>7C)

I

B87C

#

U]J

%是指

原发于骨髓造血组织以外的浆细胞肿瘤#是恶性单克隆浆细胞

病变中较为罕见的一种#占全身浆细胞瘤的不足
"5

#可发生

于任何髓外组织或器官#但约
%#5

发生在上呼吸道'而原发

于肺浆细胞瘤$

L

K;7CK

IL

G9786CK

IL

9C>7C)

I

B87C

#

JJJ

%是髓外

浆细胞瘤中一种极为罕见的肿瘤#现将本院收治的
-

例结合相

关文献复习报道如下'

>

!

临床资料

患者 男#

"%

岁#因体检时胸片发现右肺门占位于
.##<

年

"

月入院'患者无咳嗽*咳痰*胸闷*心悸*发热*消瘦等不适#

无全身多处疼痛'入院查体!体温
$/01T

#心率
%.

次"分#呼

吸
.#

次"分#血压
-.#

"

%#77 [

4

'全身表浅淋巴结无肿大#

扁桃体无肿大#心*肺*腹部查体未见异常'骨髓穿刺提示!增

生性骨髓象#未见骨髓瘤细胞'全身骨扫描未见明显异常增生

影存在#肝*肾功检查未见异常#尿本周氏蛋白及血清
]

蛋白

阴性'行纤维支气管镜检查提示!气管除黏膜血管稍浅露#左

右侧支气管黏膜浅露外未见阻塞*出血*糜烂及新生物'胸部

@̀

检查提示!右肺门见一椭圆形软组织密度影#大小约
")7

Y1)7Y/)7

#边界清晰#增强扫描后不均匀强化#内可见坏死

液化影#肿块包绕右肺动脉&气管前腔静脉后及气管隆突可见

肿大淋巴结'于
.##<

年
"

月
-"

日行经皮肺穿刺活检术#术后

病理诊断!送检右肺肿瘤细胞弥散分布#细胞小#浆偏碱性#部

分细胞核偏位#免疫组化!
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+
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*SSS

因子$

,

%*

R]'

$

2

%*

!A>7;6

$
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%*

U]'

$

+

%*

!̀$%

$

+
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!̀-$%

$

+

%*

!̀3<C

$弱
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%*

!̀.#

$

,

%#结合免疫组化#诊

断浆细胞瘤'于
.##<

年
1

月
%

日开始给予肺部病灶
$!̀ O@

放疗#放疗剂量
/#^

I

"

$#H

'放疗结束后
-

个月复查胸部
@̀

提示病变缩小不明显#此后患者口服马法兰化疗#现已化疗
"

周期'于
.##<

年
-.

月
-3

日复查胸部
@̀

提示!右肺门见软

组织密度块影#大小约
.0")7Y$0%)7

边界欠光滑#与右肺血

管及气管分界欠清#气管前腔静脉后#气管隆突下可见肿大淋

巴结#与放疗后比较病灶明显缩小'复查肝*肾功能#尿本周氏

蛋白和血清
]

蛋白未见异常#现拟继续口服马法兰化疗'

?

!

讨
!!

论

浆细胞瘤是一种高度成熟的
&

淋巴细胞瘤#在淋巴组织

肿瘤病中分为!$

-

%多发型#即浆细胞骨髓瘤$

J̀ ]

%#又称多发

性骨髓$

]]

%&$

.

%孤立型#即骨孤立型浆细胞瘤$

RJ&

%&$

$

%髓

外型#即髓外浆细胞瘤$

U]J

%&$

"

%白血病型#即浆细胞白血病

$

J̀ (

%'

U]J

可发生于任何部位#其中
%#5

患者病变部位与

上呼吸道相关#下呼吸道的浆细胞瘤十分罕见#本文献报道的

JJJ

就属于
U]J

中一种极为罕见的肿瘤'

8̂K:86

等于
-<""

年报道了
-

例#此后国外先后报道了
"/

例#而国内仅有周乃康

和田晓东(

-

)

*吴一龙和黄直凡(

.

)

*鲁燕云和宋勇(

$

)有报道'

?0>

!

临床表现
!

髓外浆细胞瘤一般起病缓慢#多在无意中或

体检时发现#临床症状与肿瘤侵犯的部位直接相关#发生于鼻

咽部可伴有嗅觉丧失*鼻腔阻塞*鼻出血*头痛等#肺部病变一

般有咳嗽*咳痰*咯血*胸痛等#后腹膜浆细胞瘤可表象为腹痛*

血淀粉酶升高'髓外浆细胞瘤在影像学上无特殊表现#一般为

圆形或椭圆形的光滑*边界清楚*质地均质肿块#周围没有坏死

病灶(

"

)

'

JJJ

影像学上通常表现为肺内结节#但也有小叶实变

和弥漫浸润性病灶#好发于肺上叶'

?0?

!

组织病理学特点
!

该病的确诊主要依靠病理检查#由于

JJJ

属于
U]J

的一类#其组织病理学特性与
U]J

基本一致'

U]J

镜下可见不同程度的浆细胞密集#呈弥漫性增生和浸润'

成熟和较成熟的浆细胞核圆形或卵圆形#大小一致#常偏位#核

染色质呈轮辐状#一般不见核仁#核分裂象少见#细胞质丰富#

多呈嗜碱性#核周或核的一侧有空晕'不成熟的浆细胞大而不

规则#核膜厚#核仁清楚#可有双核#核分裂象多见#细胞质少#

瘤细胞内可见核内包涵体$

!GB)EAK

小体%或嗜酸性包涵体

$

J'R

阳性包涵体%'

U]J

免疫组织化学染色肿瘤细胞

!̀-$%

*

!̀$%

*

!̀3<C

*

!̀"1O&

*

J̀

*

!̀"1

*

U]'

*

!̀.#

可为

阳性#

!̀-1

阴性&少数病例
è

*

U]'

为阳性#而
!̀"1

阴性'

其中
!̀-$%

为诊断浆细胞瘤较有特异性的标志(

1

)

'本文病例

免疫组化
U]'

$

+

%*

!̀$%

$

+

%*

!̀-$%

$

+

%*

!̀3<C

$弱
+

%符

合较典型的
U]J

的组织病理学特点'结合全身
Ù @

及骨髓

穿刺#尿本周氏蛋白及血清
]

蛋白阴性#故本病例可确诊为原

发于肺部的浆细胞瘤'

?0@

!

临床诊断与鉴别
!

髓外浆细胞瘤目前尚无统一的诊断标

准#但国内外学者沿用以下标准!$

-

%病理证实为髓外部位的浆

细胞肿瘤伴或不伴区域淋巴结受累&$

.

%骨髓检查浆细胞数小

于
15

&$

$

%骨骼系统的临床及影像检查未见异常&$

"

%排除原

-"--

重庆医学
.#--

年
"

月第
"#

卷第
--

期


