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　　中枢神经系统室管膜瘤属于少见肿瘤，可分布于颅内及脊
髓内。其中脑室管膜瘤好发于儿童及青少年，通常位于脑室系

统中，多生长在后颅窝，尤以第四脑室底壁多见［１］，也见于脑

实质内；而脊髓室管膜瘤好发于成人，多起自颈髓，尤以颈延交

界区多见［２］。现将本院２０１３年３月收治的１例经病理检查证
实的脊髓、颅内广泛浸润的透明细胞室管膜瘤报告如下。

１　临床资料

　　患者，男性，８岁，因“进行性四肢无力、大小便障碍 １个
月”于２０１３３５入院。患者２０１３１１４无明显诱因出现右上下
肢稍无力，未就诊。病后１周口服肠虫清２片。患者右侧肢体
无力进行性加重，１月２７日就诊于我市某医院，头颈 ＭＲＩ示：
左侧小脑半球、左侧小脑蚓部、延髓至颈 ６椎体平面脊髓内
Ｔ２ＷＩ多发片状、条带状长 Ｔ２信号（图１Ａ），灶周无水肿，Ｔ１ＷＩ
见高位颈髓稍肿胀，可见稍长Ｔ１异常信号（图１Ｂ），增强后见结
节状、半环状、片状及不规则状强化表现（图１Ｃ）。ＭＲＡ、肺ＣＴ
正常。脑脊液生化常规正常。脑电图见 θ活动增多；肿瘤标志
物等实验室检查未见异常。诊断“急性播散性脑脊髓炎？”，给

予静脉丙种球蛋白、地塞米松针治疗，患者病情无好转。发病

后１个月出现大小便潴留。遂转入北京某医院，脑脊液生化常

规糖偏低，余正常。脑脊液见多量淋巴细胞、单核及吞噬细胞。

骨髓穿刺正常。行全身 ＰＥＴＣＴ检查：左侧小脑、延髓、颈段脊
髓多发病变，其中延髓及脊髓病变 ２氟２脱氧Ｄ葡萄糖
（ＦＤＧ）摄取增高，左侧小脑病变ＦＤＧ摄取减低，考虑炎性改变
可能。予以口服强的松片及再次静脉丙种球蛋白强化治疗。

患者病情无好转，出现左侧肢体无力、头晕、恶心、呕吐，于

２０１３３５转入本科治疗，复查脑脊液生化常规：细胞数０，蛋白
３２３ｇ／Ｌ，糖０．７ｍｍｏｌ／Ｌ，氯化物１２２ｍｍｏｌ／Ｌ，脑脊液细菌、真
菌培养均阴性，脑脊液寡克隆带阴性。脑脊液结核分枝杆菌直

接检测阴性。再次头颈胸段 ＭＲＩ示：除原有左侧小脑半球、延
髓、上颈段脊髓多发病灶外，新发右侧小脑半球多发结节状异

常信号（图１Ｄ），左侧额叶也见结节状病灶，且蛛网膜见多发异
常强化。再次全身ＰＥＴＣＴ检查仍考虑脊髓颅内病灶炎性病变
可能性大。经甲基强的松龙针冲击治疗，同时给予异烟肼片、

利福平胶囊抗结核治疗，患者病情仍逐渐加重，出现呼吸无力，

４月２０日行高颈段脊髓活检术及椎管减压术，术中见：硬脊膜、
硬脑膜、软脊膜、软脑膜明显增厚发白，脊髓呈灰白色，质韧，表

面血管稍增粗、充血，取米粒大小颈髓组织及增厚的软脑膜送

病检。病理检查提示：颈髓病变为伴有梭形细胞及透明细胞成

分病变；免疫组化：ＣＫ局灶（＋），Ｃａｌｐｏｎｉｎ（－），ＥＭＡ（＋），
ＧＦＡＰ（＋），Ｋｉ６７９％，ＭＢＰ局灶（＋），Ｓ１００（＋），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ
（＋）；ＣＤ３４（－）；３４βＥ１２（－）；３５βＨ１１局灶（＋），ＣＤ５６局灶
（＋），ＣｇＡ（－），ＳＹＮ局灶（＋），ＳＭＡ（－），Ｂｃｌ２（＋）；ＣＤ９９局
灶（＋），结果支持透明细胞室管膜瘤。
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Ａ：矢状位延髓、高位颈髓内Ｔ２ＷＩ多发高信号；Ｂ：矢状位延髓、高位
颈髓内Ｔ１ＷＩ稍低信号；Ｃ：矢状位延髓、高位颈髓内多发强化病灶、
脑膜亦见强化；Ｄ：轴位双侧小脑半球内Ｔ２ＷＩ多发结节状高信号

图１　透明细胞室管膜瘤患者核磁共振影像学表现

２　讨论

　　室管膜瘤也称室管膜胶质瘤，是中枢神经系统肿瘤中的少
见类型［３］，是起源于脑室或脊髓中央管室管膜上皮细胞的肿

瘤，占颅内肿瘤的５％～６％，占脊髓肿瘤的 ６３％。临床表现多
样，表现主要与肿瘤的生长部位、大小、是否向周围浸润生长和

转移相关，大多表现为压迫和阻塞症状。ＷＨＯ２０００年最新分
类将室管膜肿瘤分为：（１）黏液乳头型室管膜瘤（Ⅰ级）；（２）
室管膜下瘤（Ⅰ级）；（３）室管膜瘤（Ⅱ级）：又分４个亚型①细
胞型；②乳头型；③透明细胞型；④脑室膜细胞型；（４）间变或恶
性室管膜瘤（Ⅲ级）。其中，透明细胞室管膜瘤为罕见类型，于
１９９３年首次被列入 ＷＨＯ中枢神经系统肿瘤分类。透明细胞
室管膜瘤多见于颅内，脊髓内透明细胞室管膜瘤国外目前有

４例报道，国内仅有１例报道［４］，脊髓、脑实质及脑膜均有侵犯

的目前少见报道。该患者早期临床仅表现为非典型脊髓半切

损害症状，逐渐发展为截瘫，后期才出现头晕、呼吸无力，早期

影像病灶以颈延交界处脊髓为主，后期双侧小脑半球、蛛网膜

均有病灶，考虑系肿瘤细胞通过脑脊液向颅内种植转移所致。

室管膜瘤根据颅内及脊髓分布部位不同可表现为囊性病变、实

性病变或实性、囊性病变共存。实性病变在 ＭＲＩ表现上 Ｔ１ＷＩ
一般呈低或等信号，Ｔ２ＷＩ多呈高信号，少有等信号，病灶多无
明显水肿及占位效应，可有均一或不均一强化［５－６］，临床上见

到有如此ＭＲＩ表现的需高度疑诊室管膜瘤，但明确亚型还需病
检。本病例幕上、幕下、脊髓均有实质性病灶，且病灶强化形态

多样，后期脑脊液蛋白明显增高，细胞数始终正常，两次 ＰＥＴ
ＣＴ均提示炎性病变，按非特异性炎性病变给予糖皮质激素、静
脉丙种球蛋白等治疗，病情仍进行性加重，最终行病理检查方

确诊，提示了本病的复杂性。治疗上虽然儿童室管膜瘤较成人

预后差，但大多数低级别室管膜瘤（Ⅰ～Ⅱ）经显微外科部分或
完全切除病灶后，能改善患者预后，延长生存期。故脊髓内病

变，尤其分布在颈延交界区，占位效应不明显，且激素抗炎治疗

不敏感的，应当考虑存在室管膜瘤的可能性。
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