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( 1 )肾积水
,

很少见
,

当囊肿位于肾孟部并压迫肾孟时
,

可引起肾积水
,

还可见肾盂

部的弧形充盈缺损区
,

应与肾盂癌鉴别
。

有报道误为肾孟癌而手术
,

术中发现为肾深
、

浅部

的囊肿层层相迭
,

并压迫肾盂所致 (3)
。

( 2 ) 薄边征及尖 角征
,

是囊肿凸于 肾外部份 的 轮 廓
,

显 1 m m ~ 2 m m厚的浓密弧线

影
,

称薄边征
。

囊肿位于 肾皮质边缘部时
,

有邻近的肾实质被推压成如鸟嘴的角状
,

称鸟嘴

征或尖角征
,

表示病变为膨胀性 (3)
。

上述征象在实质期或静脉期及 C T 增强后扫描为明显
,

对此征象不认识时易漏诊
。

( 3 ) 当囊肿内有出血
,

钙质及蛋 白类物质浓缩
,

可形成高密 度 囊 肿
,

易与肾肿瘤混

淆 (’)
。

C T增强后扫描
,

囊肿区 C T值基本不变
,

而肾实质明显强化
,

借此可与肿瘤区别
。

( 4 ) 当囊肿较小
,

又未压迫肾盂
、

肾盏时
,

IV P可无异常发现
,

故不能排除多囊肾存

在的可能
。

总之
,

多囊肾并不少见
,

不典型者易漏
、

误诊
,

平片及 vI P发现肾 影 增 大 或有肾积水

时
,

应想到此病可能
,

B超诊断正确率高 (本组 93 % )
,

又经济简便
,

应作为首 选
,

C T 发

现率高 (本组 100 % )
,

定位准确
,

但价格贵
。

将几种影像检查有机结 合
,

可望进一步提高

对多囊肾的诊断正确率
。
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脑膜间叶软骨肉瘤2例报告

何奇元 (大坪医院 脑外科 )

高奉得 (大坪医院 病理科 )

脑膜间叶软骨肉瘤极为罕见
,

现将我们经手术及病理证实的 2 例并复习有关文献报告如

下
。

1 翻 例 介 绍

例 i 男性
,

28 岁
。

因左面部疼痛 5个月麻木 2个月于 1 9 8 6年 7月 16 日入院
。

检查
:
眼底无水肿

,

左面

部痛觉减退
,

左侧咀嚼力弱
,

左周围性面瘫
,

左鼓膜充血及听力下降
,

W eb e sr 试验偏右
。

腰穿压力。 .

98 k P a ,

蛋白。 .

2 5 9 / L
。

头颅及颅底 X 线平片未见异常
。

脑血管造影 示左 颈部巨大占位病变
。

临床诊断左中颅窝底

脑膜瘤
。

198 6年8月 20 日在全麻下行左顺开颅
。

术中见颅中窝底 靠中线硬脑膜内外有~ 1 c0 m x cs m 、 5 c m

的肿瘤
,

暗红色
,

质硬
,

脆
,

血运丰富
。

行肿瘤分块大部切除
,

手术顺利
,

术后恢复良好
,

5 5 d 出 院
。

病

理诊断脑膜间叶软骨肉窟 .(J
、
细胞未分化型 )

,

随访 5个月因肿瘤复发致死
。
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例2 男性
.

11岁
。

双眼外突6 个月
,

多食
、

复视 2 个 月
,

右额部包块 1月
,

于 1 9 8 9 年 5 月 4 日入

院
。

检查
:
轻度精神症状

,

右额部隆起一实质性包块约c3 m x 3
.

sc m
,

按压时感双眼胀痛
。

双眼明显外突
,

球结膜充血水肿
,

眼底视乳头水帅 l 度
,

眼球活动不受 限
。

四肢肌力肌张力正常
。

头颅平片见右额部骨质

破坏
,

有向外突向软组织放射状骨刺
,

颅骨指压迹增多
,

前颅窝有结节钙化影
。

头颅 C T平扫示右额跨中线

有一 7
.

cZ m x 8
.

c6 m x
c7 m混杂密度块影

,

中心有钙化斑
。

增强扫描示肿瘤有明显环形增强
,

瘤中心有钙化

结节
。

5月 5 日癫痈大发作一次
,

经药物控制
。

临床诊断前颅窝底脑膜 瘤
。

5 月 17 日在全麻下行右额颜跨

中线低骨瓣开颅
,

术中见前额骨呈软骨样改变
,

与硬脑膜紧密粘连
,

颅 骨普遍变薄
,

切断矢状窦稍抬额极

印见一巨大肿瘤
,

灰白色
,

质硬
、

韧
,

表面呈结节状
,

血运丰富
。

肿瘤的 后 极伸向中颅窝内侧过中线
,

其

基底部与颅底重 要结构紧密相连
,

行肿瘤分块大部切除
,

去骨瓣减压
。

术中出血较多
.

输全血4 200 m l
。

术

后恢 复良好
,

s dl 出院
。

病理诊断脑膜间叶软骨肉瘤 (小细胞未分化型 〕
。

随 访 9个月
,

减压区隆起
,

质

硬
,

张力高
。

大小便失禁
,

生活 不能自理
。

2 病 理 检 查

2
.

1 光镜观察

例 l
、

2 病理切片见肿瘤组织主要由原始未分化小细胞血管外皮样 瘤 变和小的软骨岛所组成
,

三者成

份以 前者为主
,

但原始间叶小细胞多因围绕血管周围排列 《图 1 )
。

2
。
2 电镜观察

例 l
、

2 见未分化瘤细胞
,

胞核大
,

核仁可 见
,

核内异染色质多且边聚成块
。

细胞质内可见线粒体和

粗面内质网但无糖元和脂质小滴
。

在有的未分化瘤细胞中细胞质内粗面内质网增多
。

软骨岛中的软骨细胞膜

边缘不规则
,

细胞质内有线粒体
,

G ol g i体和糖元
,

最为突出的现象是在软骨细胞周围有较多致密的原纤维

束 ( 图 2 )
· 。

图 1 光镜示血管外皮瘤样变
,

未

分化 小 细 胞及软 骨小 岛
。

H Z X 2 0 0

图 2 电镜示早期 的软骨细胞

和 未分化小细胞
。

T EM

x 1 0 0 0 0

3 讨 论

间叶软骨肉瘤 ( M
e s e n e

h y m a l e h o n d r o s a r e o m a ) 是 l 种组织来源尚未完全肯定的罕见

的 恶性肿瘤
。

文献报道 间叶软骨肉瘤多发生骨和软组织“ ) 。

G cu ic on 等报道 30 例骨外的间叶

软骨肉瘤
,

其中 5 例发生于颅内 ( 2 )。 本瘤发生在颅内者 国 外 有不少报道 (3)
。

据不完全统计

国内报道本病仅 母例
。

本瘤的组织发生尚有争论
。

本组 2 例组化染色显示软骨岛内的软骨羞
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质与瘤细胞间的胶元纤维染色反应一致
。

电镜观察软骨细胞周围的软骨基质实质上为致密的

原纤维
,

并与胶原纤维连结在一起
。

因此结合文献 《川 ` )我们认为间仆}
一

软骨肉瘤多起源于继发

性间叶
。

3
.

1 临床表现 与颅内其他肿瘤表现类同
,

主要取决于肿瘤所生长的部位及肿瘤大小
。

本组

例 1 肿瘤生长在左中颅窝低
,

引起左 三又神经痛和周围性面瘫
。

例 2肿瘤生长在前颅窝底
,

有双 眼外突
,

前额部包块
,

额叶及视丘下部受压
,

表现为多食
,

轻度精神症状
,

及颅内压增

高
。

诊断与鉴别诊断
:

脑膜间叶软骨肉瘤主要依靠病理确诊
。

临床上要与颅底脑膜瘤
、

脊索

瘤等鉴别
。

本瘤颅骨平片有骨质增生或破 坏
,

C T扫描界限清楚
,

密度稍高的块影
,

增强后

呈环状强化
、

瘤中心有结节块影
。

所在的位置 又 是 脑 膜瘤 常发部位
,

故术前明确 诊断有 困

难
。

因而本 2 例术前均误诊为脑膜瘤
。

脑血管造影脑膜动脉无明显增粗
,

亦无 明显的病理循

环
,
肿瘤染色淡

,

这与脑膜瘤 的典型 X线有别
。

故 我们认为当C T 扫描疑脑膜瘤而血管造影

征不典型时应考虑本病的可能性
。

在病理上因病变中主要为小细胞和有软骨岛
,

因此应注意

与软骨肉瘤
,

E w in g , s
瘤及其它小细胞骨肉瘤鉴别 ( ` )

。

3
.

2 治 疗及预 后 因肿瘤的类型不一而有所不同 ( 6 )
,

小细胞未分化型除手术切除外
,

还需加

放疗
、

化疗
。

血管外皮瘤则主张手术切除
。

原则上应争取肿瘤全切除
,

但往往因肿瘤生长很

大才被发现
。

位于颅底且病变范围较广泛者
,

与周 围主要结构粘连较紧
,

肿瘤血供丰富
,

故很

难彻底切除
。

Ber ot in 等报告 7 例骨和软组织的间叶软骨肉 瘤
,

无 1 例 存 活 4 年 以 上 ( “ )
。

H u
vo

s
等报告的 35 例

,

平均存活 3 7
.

9月
,

28 %能存活 10 年 `“ , 。

根据本组 2 例治疗的休会
。

我们

主张不勉 强行肿瘤全切
,

行次全切除或大部分切除后去骨瓣减压
,

辅以放疗或化疗
,

可 以延

长病人的生存时间
。
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