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乳头状胶质神经元肿瘤*

4

5

4

,6658

<R

6,+17C8+156:C;+8

!

S\Y>

+是一种极为罕见的中枢神经系统肿瘤"

$))"

年其被列

为新的独立性疾病!属混合性胶质神经元肿瘤类"自
'..%

年

P+;+8,

等(

'

)首先报道并命名
.

例
S\Y>

以来!目前国内外报

道也不多"现将
$))%

年
')

月本院收治
S\Y>

患者
'

例的手

术治疗效果及文献复习报道如下"

!

!

临床资料

患者!女!

'$

岁!因#间歇性头痛进行性加重
#

月余$入院"

$))%

年
')

月患者无明显诱因出现头痛
#

个月!呈间歇性!进

行性加重!无恶心呕吐及癫痫发作"外院头颅
?@A

检查提示&

左侧颞叶囊性占位!囊性部分呈
>

'

QA

低信号%

>

$

QA

高信号!

实性壁结节部分
>

'

QA

稍低信号%

>

$

QA

稍高信号!周围可见明

显水肿带!左侧基底节%侧脑室及额叶受压变形*图
'

+!增强扫

描后实性壁结节呈显著均匀强化!囊壁呈环状强化"查体&双

侧视盘水肿!余神经系统查体未见明显异常"术中见脑沟变

浅%脑回增宽!皮层颜色变浅,肿瘤血运中等!有假边界!周围水

肿明显!囊液淡黄色,肿瘤实体部分灰白色鱼肉样*图
$

+"本

病例术中全切肿瘤"患者预后良好!无神经功能障碍"

图
'

!!

患者头颅
?@A

图

图
$
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S\Y>

组织病理图#

[He$))
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!

讨
!!

论

S\Y>

是一类新的独特的神经元
2

胶质混合性肿瘤!男女

均可发病!可发生于任何年龄!一般预后良好"有研究提示!

S\Y>

好发于青少年"该病病变部位均位于幕上!多见于颞

叶%额叶!两者约占总数的
&$_

!枕叶最罕见!报道中仅有
'

例"肿瘤多位于脑室周围白质内!与侧脑室毗邻!曾有报道
'

例肿瘤位于侧脑室三角部!手术证实起源于脑室壁!肿瘤与脉

络丛边界不清"所有病例中!肿瘤均为单发!未见双侧或多发

病灶的报道(

$2#

)

"

在
?@A>

'

QA

像上多数囊性部分呈低信号!但信号稍高

于脑脊液%

>

$

QA

高信号!与脑脊液信号相近!实性及壁结节部

分
>

'

QA

稍高信号%

>

$

QA

高信号"既往的报道中肿瘤伴有囊

变占绝大多数!约
%"_

!其中囊性占位合并囊壁结节
'(

例!占

总数
##_

!

$

例合并囊变和出血"增强扫描后!

#&_

出现环形

强化!出现不均匀强化的占
##_

"多数病例不合并瘤周水肿

*

"

例+及钙化*

!

例+

(

$2#

)

"

病理检查是确诊本病的主要手段"显微镜下观察病灶主

要出现特征性的假乳头结构!乳头轴心为纤维组织和血管!乳

头表面排列单层或假复层的小圆形细胞和短梭形胶质细胞"

另一特征是肿瘤细胞出现神经元方向分化!或呈大小一致%圆

形的小神经细胞!局部出现无核区,或呈中等大小的神经节样

细胞!甚至体积大的神经节细胞"此外!营养不良性钙化%间质

内含铁血黄素沉积以及出现
@+071:D56

纤维和胶质细胞的增

生也常见"

根据
$))"

年
Q[O

中枢神经系统肿瘤的分级标准!

S\Y>

属于
Q[O

(

级!为增殖活性较低的肿瘤"临床预后

好!手术完整切除后一般无复发!最长随访时间
"

年无复发"

绝大多数的报道均认为治疗中应尽可能地将肿瘤全切除!但即

使是大部切除肿瘤!术后不需行放%化疗!预后也是良好的!极

少有复发的可能"既往的报道中!代表增殖活性的
P,2&"

标记

指数大多数低于
'_

!因此!对于该指数高于
'_

的病例应密切

观察其恶性生长的倾向"

@5;,1

等(

!

)报道
'

例
S\Y>

全切患

者!但术后
!

年出现多处远隔部位的复发!再次手术后肿瘤仍

有部分残余!予以局部放疗及化疗治疗后复查头颅磁共振见残

余肿瘤消失"此外!还有
$

例原术区及其毗邻区域复发的病

例!从复发病例的治疗过程分析!放%化疗有助于抑制
S\Y>

肿瘤细胞的生长甚至杀灭肿瘤细胞"
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例报道
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尼曼皮克病*

Y,7;5112S,BG*,07507

!

YSM

+又称鞘磷脂沉

积病!是一种少见的先天性糖脂代谢异常性疾病(

'2!

)

"尼曼皮

克病伴海蓝组织细胞增多症*

Y,7;5112S,BG*,07507T,:D07B2

+1*58
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!

YSM

'

UF[

+则更少见"

YSM

是

一组罕见的鞘磷脂沉积症!发病率为
)-(

'

')

万至
'

'

')

万!为

常染色体隐性遗传*

3@

+!多见于犹太人!多数起病于
$

$

#

岁!

大多长不到成人!早期死亡!主要表现有肝脾大!血象改变!由

间质性肺病引起的呼吸功能不全及少数神经系统症状"其特

点是全身单核巨噬细胞和神经系统有大量的含有神经鞘磷脂

的泡沫细胞(

'2!

)

"尼曼皮克细胞*

Y,7;5112S,BGB566

!

YS=

+可浸

润骨髓%肝脾%胃肠道%肺%脑%淋巴结等器官"原发性海蓝组织

细胞增生症*

4

8,;58

<

UF[

!

4

UF[

+系
3@

疾病"由于神经鞘磷

脂酶*

0

4

D,

R

+;

<

76,1507

!

U?

+活性降低或此酶系统代谢负荷过

高!受累组织中神经鞘磷脂和神经糖脂积聚!经组织化学染色

呈海蓝色颗粒而得名"有研究认为!

UF[

可能是
YSM

的一种

变异型(

#

)

!为
3@

散发性疾病!在很多国家均有零星报道"其

临床特点为受累家庭多人发病"现将本院收治的
#

例
YSM

'

UF[

的临床资料报道如下"

!

!

临床资料

病例
'

&女!

&

岁!

$

岁时#发热$!查肝功能发现转氨酶一直

升高!肝脾大!肝进行性增大"曾到多个医院就诊!肝脾大原因

未明"就诊前
&

个月!经常不明原因的反复腹痛"因呕血%黑

便急诊入本院治疗!

$))#

年
#

月本院急诊以#呕血%肝脾大%左

上腹包块原因待查$收治入院"查体&面色晦暗!神志清晰!眼

底无樱桃红斑*

BD788

<

78

<

:D7;5

!

=H

+!皮肤黏膜苍白!无明显

黄染及淤点%淤斑"肝掌阳性!未见蜘蛛痣"肝肋下
!B;

!脾

肋下
&B;

!墨菲征%肝区移动性浊音阴性"心肺正常"腹部平

软!但左上腹有一包块!经胃肠减压!低位灌肠数日后消失!可

能是梗阻肠管"实验室检查
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细胞

亚群&

=M#&%_

!
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细胞
$&_

!

YP

细胞
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!细胞免疫功能下降"腹部
F

超&肝脾

大!肝脏回声密集!欠均匀!肝内有钙化灶"胃镜检查&慢性浅

表性胃炎伴胃窦部溃疡!钳取溃疡组织病理活检为胃黏膜慢性

炎伴成团脂质沉积细胞浸润!可见数量较少的
UF[

细胞"心

电图&窦性心律"

c

线胸片&两肺广泛网状及点线状阴影"手

c

线检查&手指骨小梁吸收!骨皮质变薄!骨髓腔扩大!手指骨

骨质疏松"肝穿刺活检&肝细胞空泡变性!嗜酸性变性伴肝细

胞小灶性坏死!汇管区慢性炎症细胞浸润!轻度肝纤维化*

U$

+!

未见成团组织细胞"骨髓细胞形态学检查&有核细胞增生明显

活跃!粒%红之比为
$-$

'

'

!粒系%红系均增生!比例及形态无明

显异常"全片巨核细胞
"(

个'
'-(B;e#-)B;

!以颗粒型和产

板型为主!血小板成簇分布"全片
YS=

细胞
'!&

个!

UF[

细

胞
!$

个'
'-(B;e#-)B;
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YS=

细胞&糖原
S3U

*

f

+!苏丹黑

F

*

UFF

+*
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UF[

细胞&

S3U

*

f
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UFF
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!肺部%胃肠%肝脾浸润可能"

给予对症治疗和支持治疗!病情稳定"

病例
$

&男!

'"

岁!自幼发现不明原因脾大!多处就医未明

病因"

$))#

年
.

月出现逐渐加重的腹胀不适"查体&

>

#&-(d

!

S"!

次'分!

@'%

次'分!心率&

"!

次'分!

FS'$)

'

")

;;[

R

"神志清!精神可!发育正常!营养中等"脾脏切片病

理检查显示&脾脏脂质沉积性疾病"心电图&窦性心率"实验

室检查&*
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+血常规!
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+凝血功能!凝血酶原时间
'$-#)0

!

S>2AY@'-)$

!活化部分

凝血活酶时间
!(-.0

!纤维蛋白原
'-.$

R

'

K

!凝血酶时间
'"-$

0

"*

#

+

S=@2

串连质谱分析!有
F23U?

基因突变"*

!

+外周血

细胞形态学!

QF=

计数分类正常!淋巴细胞%单核细胞内可见

空泡,成熟红细胞大小形态正常,血小板形态数目正常"*

(

+骨

髓细胞形态学!骨髓增生活跃!粒%红比例稍低!

\

'

H`'-).

"

粒系占
!#-)_

!各阶段比例基本正常"红系增生明显活跃!占

#!-(_

!中%晚幼红细胞比例偏高*分别为
'(-(_

和
'"-)_

+"

巨核系增生正常!全片
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'

'-(B;e$-)B;

!以产板型巨核细

胞为主"易见
YS=

细胞!

'#(

个'全片左右"可见到形态欠典

型的
UF[

细胞!

$(

个'全片"*
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+骨髓细胞组织化学!

YS=

细

胞的酸性磷酸酶*
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+染色弱阳性,

S3U

染

色空泡壁弱阳性,

UFF

及油红
O

染色阳性"海蓝细胞
UFF

%油

红
O

染色%

S3U

反应及
3=S

染色均阳性"*

"

+透射电镜下

YS=

的超微结构显示胞浆含许多颗粒状脂质包涵体!

)-(

$

(

#

;

!呈板层状!有助于本病的诊断"诊断&

F

型
YSM

'

UF[

"给

予口服抗氧化剂如维生素
=

%

H

%丁羟基二苯乙烯治疗!病情
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