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１　临床资料　患者男性，２５岁，主因“嗜睡１个月余，四肢乏

力伴头晕、视物模糊９ｄ”收住院，患者于２００７年６月１日无

明显诱因出现嗜睡，精神较差；于２００７年６月２０日出现四

肢乏力，头晕伴视物模糊；查体：神志清楚，精神萎靡，双瞳孔

等大等圆，直径６ｍｍ，直接、间接对光反射迟钝，余神经系统

查体阴性。头颅 ＭＲＩ示：三脑室后部巨大占位，大小约

５．５ｃｍ×６ｃｍ×８ｃｍ。Ｔ１ 加权、Ｔ２ 加权均为等信号，增强明

显。

　　入院后在全麻下经胼胝体前部入路行三脑室后部巨大

肿瘤切除术，术中见肿瘤呈紫红色，血供丰富，予分块切除，

术中出血较多。术后复查头颅ＣＴ：左侧脑室后部积血。随

后在局麻下行左侧脑室转孔引流术。术后第２日患者出现

生命体症不平稳，血压、氧饱和度下降。给予呼吸机辅助呼

吸，及对症支持治疗。第３日在大剂量多巴胺维持下血压仍

只能维持在６０／３０ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ），家属放弃

治疗，患者出院后死亡。

　　组织病理学分析：大体观察：灰黄灰红色不整形碎组织

一堆，大小３．５ｃｍ×２ｃｍ×２．５ｃｍ；光镜检查：瘤细胞呈弥

漫、束状、片状或巢状分布（图１Ａ），有长而较粗的胞质性突

起。构成肿瘤的细胞是大的、排列紧密的细胞，其特征是圆

形（肥胖细胞样细胞，图１Ｂ）和多角形（神经节细胞样的细

胞），其嗜酸性的胞质呈玻璃样或均质性改变，细胞核染色质

呈细颗粒状，含有明显核仁，细胞核多形性。肿瘤组织中血

管较多，瘤细胞可围绕血管形成栅栏壮排列，但肿瘤细胞长

轴不与血管壁垂直，而是走向紊乱。免疫组织化学表型：Ｓ

１００（＋）（图１Ｃ）、ＮＳＥ（＋）、ＧＦＡＰ（弱阳性）、Ｖｉｍ（＋）、

ＣＫ．ｐａｎ（弱阳性）、ＥＭＡ（阴性）、Ｋｉ６７（３％～５％阳性）、Ｐ５３
（弱阳性）、Ｍｙｏ（）、ＡＢＰＡＳ（）。提示：“三脑室后部”室管膜

下巨细胞星形细胞瘤（ＷＨＯⅠ级）。

２　讨　论　室管膜下巨细胞星形细胞瘤是一种少见的脑肿

瘤，好发于２０岁以下的青少年，是生长较缓慢的肿瘤，多为

错构瘤，起源于脑室壁，常于孟氏孔毗邻，可占据侧脑室或压

迫脑实质，因此，常伴发梗阻性脑积水［１］。临床表现多为呕

图１　巨细胞星形细胞瘤组织病理学观察

Ａ：瘤细胞呈束状、片状或巢状分布（ＨＥ，ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×

１００）；Ｂ：瘤细胞呈肥胖细胞样细胞，其嗜酸性的胞质呈玻璃样或均质

性改变（ＨＥ，ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×４００）；Ｃ：肿瘤细胞Ｓ１００阳性

（ＡＢＣ，ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×１００）

吐、头痛、视物模糊等，神经生理学表现常有癫 ，神经发育

迟缓，自闭症、注意力障碍或过活跃等。结节硬化（Ｔｕｂｅｒｏｕｓ

ｓｃｌｅｒｏｓｉｓｃｏｍｐｌｅｘ，ＴＳＣ）是常染色体疾病［２］，常伴发多器官内

错构瘤发生，包括大脑、心脏、肾脏、眼和皮肤。在中枢神经

系统中，结节性病灶分为三类：皮层结节，室管膜下的下结

节，室管膜下巨细胞星形细胞瘤［３］。室管膜下巨细胞星形细

胞瘤是发生在侧脑室的生长缓慢的良性肿瘤，ＷＨＯ分级为

Ｉ级。肿瘤常表现为边界清楚，球形或多结节壮的肿块，常发

生钙化，瘤细胞大，簇状，星形细胞样。肿瘤细胞有异型性，

从胞质丰富毛玻璃样的多角细胞到陷于纤维间质中的小长

形细胞，但以节细胞样巨锥形细胞常见。免疫组化对该肿瘤

具有一定的辅助诊断价值，肿瘤细胞常ＧＦＡＰ及Ｓ１００蛋白

阳性；甚至可对一些神经细胞标记物如 ＮＦ、Ｓｙｎ等反应阳

性［４］。电镜下可见瘤细胞内有胶质微丝纤维。核异型及双

核或多核细胞，偶见核分裂象，肿瘤组织内血管丰富，偶尔出

现血管内皮细胞增生，也可见坏死，但这些均不提示肿瘤的

恶性行为［１，５］。流式细胞仪检测证明该肿瘤为二倍体，Ｋｉ６７
标记肿瘤增殖活性低［１］。瘤细胞不形成室管膜结构，尽管瘤

细胞有时沿血管形成假菊形团状结构，但不与血管壁垂直，

排列方向紊乱，免疫组化标记 ＥＭＡ阴性，ＣＤ３４标记血管
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多，ＳＭＡ 标记血管数少，说明有平滑肌的血管数少，这些有

助于与室管膜瘤鉴别。肿瘤中一般无大量血管内皮细胞增

生，细胞核分裂象也极少见；免疫组化标记ＧＦＡＰ部分阳性，

ＮＳＥ和Ｓｙｎ阳性，ＰＣＮＡ标记细胞增殖指数低；结合临床患

者可能存在ＴＳＣ其他症状，可与肥胖细胞性星形细胞瘤和

巨细胞胶质母细胞瘤鉴别。

　　ＷＨＯ已将本瘤定为星形细胞瘤，但光镜及电镜观察本

瘤，发现肿瘤细胞常兼有胶质细胞和神经细胞的特点；免疫

组化也观察到肿瘤细胞同时具有胶质细胞和神经细胞的结

构蛋白，免疫组化显示与其他胶质细胞肿瘤不同，并不是所

有肿瘤细胞均表达 ＧＦＡＰ，而有些肿瘤细胞可表达 ＮＳＥ和

Ｓｙｎ，这两种标记又支持肿瘤细胞神经元或神经内分泌分化。

Ｎａｋａｍｕｒａ等［８］认为本瘤来源于一种双分化潜能细胞，既能

表达神经细胞又能表达星形胶质细胞的特征。

　　目前室管膜下巨细胞星形细胞瘤的治疗方法多行手术

切除肿瘤和（或）行脑积液分流手术，预后良好，但是对于手

术时机目前仍然存在争议。其中ｄｅＲｉｂａｕｐｉｅｒｒｅ等［９］认为，

只要符合室管膜下巨细胞星形细胞瘤的诊断标准（位于孟氏

孔附近，超过５ｍｍ，不完全钙化）就应该尽早手术切除病变

部位。近期也有人采用其他的治疗方法探讨性的治疗室管

膜下巨细胞星形细胞瘤，雷帕霉素是一种免疫抑制剂，现在

临床主要应用在预防器官移植后免疫排斥反应及心脏支架

的涂层中，最近研究结果表明：雷帕霉素可预防烟草引起的

肺癌［１０］，而Ｋｏｅｎｉｇ等［１１］发现室管膜下巨细胞星形细胞瘤并

发结节性硬化症患者应用雷帕霉素，也可有效地减少肿瘤的

体积，但是对于这种治疗方法目前仍然在探讨阶段，需要进

一步研究证明。对于室管膜下巨细胞星形细胞瘤的发生机

制目前仍然不明确［１２］，对于该病的病理、临床表现、诊断及

治疗仍然需要我们继续深入研究，以便提高其诊断率和治愈

率。
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