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摘　要：本文对前颅窝神经鞘瘤的组织学说、临床表现、影像学、病理组织学及分子遗传学等特点进行综述。前颅窝神经
鞘瘤主要与嗅沟脑膜瘤进行鉴别诊断。着重比较嗅沟神经鞘瘤和嗅神经鞘细胞瘤在免疫组化上的区别。前颅窝神经鞘

瘤治疗主要是手术切除，术中颅底重建对预防术后脑脊液漏有重要意义。
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　　颅内神经鞘瘤（ｉｎｔｒａｃｒａｎｉａｌｓｃｈｗａｎｎｏｍａ）起源于
神经鞘膜的雪旺细胞，通常发生于脑神经的感觉

支，最常见于前庭神经和三叉神经，少见于面神

经、舌咽神经和迷走神经。视神经和嗅神经因无鞘

膜细胞覆盖，因而理论上认为不会发生神经鞘

瘤［１］。前颅窝神经鞘瘤非常罕见，其组织发生仍存

在争议，国内外均为个案报道，本文结合文献就前

颅窝神经鞘瘤的组织学说、临床表现、影像学、鉴

别诊断、病理学及遗传学等特点综述如下。

１　概述
神经鞘瘤约占颅内肿瘤的 ８％ ～１２％，发生于

前颅窝的神经鞘瘤非常罕见，根据肿瘤生长起源不

同，大致可分为额下神经鞘瘤（ｓｕｂｆｒｏｎｔａｌｓｃｈｗａｎｎｏ
ｍａ），嗅沟神经鞘瘤（ｏｌｆａｃｔｏｒｙｇｒｏｏｖｅｓｃｈｗａｎｎｏｍａ）以
及嗅觉感受器神经鞘瘤（ｏｌｆａｃｔｏｒｙｓｃｈｗａｎｎｏｍａ）［１，２］。
复习文献，从 １９６８年 Ｓｔｕｒｍ等报道第一例前颅窝
额下神经鞘瘤，至 ２０１１年国内外仅见 ４４例报
道［３］，所有患者均无多发神经纤维瘤病家族史。相

对于其他部位的神经鞘瘤，前颅窝神经鞘瘤多好发

于年轻男性患者，并且大多与神经纤维瘤病无

关［４］。４４例 前 颅 窝 底 神 经 鞘 瘤 中 男 性 ２６例
（５９．１％），３０岁以下男性患者约占 ２／３，女性 １８
例（４０．９％），男女比例为 １．４４：１。４４例患者发
病年龄在 １４～６３岁，平均年龄（３２．７±１３．４）岁。
２　组织学说

目前关于前颅窝神经鞘瘤组织来源尚不清楚。

其来源的相关学说主要有发育学说和非发育学

说［５］。发育学说认为中胚层的软脑膜细胞能转变

为外胚层雪旺细胞或是由中枢神经系统的神经嵴

细胞迁移或替换而来。非发育学说则提出前颅窝

神经鞘瘤源于雪旺细胞临近结构，例如血管周围神

经丛，三叉神经脑膜分支以及支配前颅窝和嗅沟的

筛前神经。脑发育异常可使雪旺细胞异位存在，某

些外伤后的多发性硬化或脑梗塞患者，多潜能的间

叶细胞也能分化为雪旺细胞，导致神经鞘瘤的发

生［６］。嗅丝上距离嗅球 ０．５ｍｍ处附近也有雪旺
细胞鞘［７］。另外，雪旺细胞和肾上腺素能神经纤维

包绕蛛网膜间隙的大动脉或异常终末端神经也可

能是其来源结构［８］。

３　临床表现
前颅窝神经鞘瘤临床表现多为颅内压增高、癫

痫发作、嗅觉减退或丧失、视力下降等，神经功能障

碍较少见。分析文献报道的 ４４例患者，头痛最多
见，共２５例（５６．８％）；癫痫发作１５例（３４．１％）；嗅
觉减退或丧失 １９例（４３．２％）；视力障碍包括视力
下降、视物模糊、视野缺失、复视、黑等有 １２例
（２７．３％）；记忆力减退４例（９．１％）；意识障碍 ２例
（４．５％）；多饮多尿１例（２．３％）。
４　影像学特征

前颅窝神经鞘瘤影像学特征表现不典型，ＣＴ
上多为混杂等密度或低密度影，注射造影剂后肿瘤

实体信号可均匀增强，大多边界清。三维 ＣＴ扫描
可显示前颅窝底筛板是否被侵蚀或破坏，有助于了

解肿瘤起源部位。ＭＲＩ上肿瘤实质部分在 Ｔ１加权
像呈低信号，Ｔ２加权像呈等或高信号，注射 Ｇｄ
ＤＴＰＡ后显著增强，表现为混杂信号影。前颅窝神
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经鞘瘤最突出的特点是囊实性混杂成分多见，并伴

有广泛瘤周水肿带［２，８］，钙化少见，复习文献仅 ４例
出现钙化［１，７，９］。前颅窝神经鞘瘤体积一般都很大，

文献报道最大 １例直径达 ９ｃｍ［１０］，通常呈分叶状，
常有筛板及眶板骨质的侵蚀和破坏。有报道［８，９］对

该病患者行颈动脉血管造影显示为少血管或多血

管病灶，并使大脑前动脉出现移位，但其血供丰富

与否并不恒定。

５　鉴别诊断
前颅窝额下神经鞘瘤首先需与嗅沟脑膜瘤相

鉴别，许多文献报道术前诊断为嗅沟脑膜瘤，这两

种肿瘤仅在生长部位，钙化上有类似的 ＭＲＩ表现，
脑膜瘤也常有囊性成分，但对比增强后表现有明显

区别：脑膜瘤影像上通常基底较宽，有比较典型的

脑膜尾征，多为等信号或略高信号，筛板一般不被

侵蚀或破坏。对于伴有微出血的前颅窝神经鞘瘤，

常规 Ｔ１和 Ｔ２加权像 ＭＲＩ检查较难与脑膜瘤相鉴
别，而梯度回波 Ｔ２加权成像（ＧＲＥＴ２ＷＩ）能有
效发现微出血灶，有助于与脑膜瘤进行鉴别［１１］。

另外，脑膜瘤发病年龄常较大，而前颅窝神经鞘瘤

患者年龄通常较小。有的患者术前行 ＣＴ及 ＭＲＩ
检查，诊断考虑为嗅沟脑膜瘤，但最终病理诊断为

神经鞘瘤，因此单靠影像学检查很难对前颅窝神经

鞘瘤作出准确诊断［３］。另外，前颅窝神经鞘瘤还需

与嗅神经母细胞瘤、胶质瘤和转移癌相鉴别［９］。

６　病理学及分子遗传学
前颅窝神经鞘瘤的确切诊断主要依靠病理组

织学检查。光镜下 ＡｎｔｏｎｉＡ型瘤细胞多为梭形，细
胞多为栅栏状，细胞核大小不等；ＡｎｔｏｎｉＢ型瘤细
胞则稀疏散在分布，胞体较小，细胞无固定排列形

式。对于绝大多数神经鞘瘤而言，免疫组化染色显

示结果通常为 Ｓ１００蛋白表达为强阳性，波形蛋白
（Ｖｉｍｅｎｔｉｎ）和 ＣＤ５７（Ｌｅｕ７）表达阳性，而膜表面抗
原（ＥＭＡ）和神经胶质原纤维酸性蛋白（ＧＦＡＰ）表
达阴性，这为确诊前颅窝神经鞘瘤提供一定参考和

依据。前颅窝神经鞘瘤常与嗅神经鞘细胞瘤（Ｏｌ
ｆａｃｔｏｒｙｅｎｓｈｅａｔｈｉｎｇｃｅｌｌｔｕｍｏｕｒ，ＯＥＣＴ）在临床表现和
影像学特征上有相似之处，病理组织学上也较难区

分，但两者免疫组化染色结果有所差异。Ｙａｓｕｄａ
等［１２］报道了首例嗅神经鞘细胞瘤，最初曾诊断为

嗅沟神经鞘瘤，但最终免疫组化证实为嗅神经鞘细

胞瘤。嗅神经鞘细胞是沿着原始嗅觉通路并且是

促进轴突生长的重要细胞，该细胞类似于星型细胞

和雪旺细胞，但生物学特性尚未证实。目前已有报

道［８，１３，１４］在鉴别嗅神经鞘细胞和雪旺细胞上，免疫

组化结果均表现为嗅神经鞘细胞和雪旺细胞 Ｓ
１００染色阳性，ＥＭＡ染色阴性，但嗅神经鞘细胞
ＣＤ５７（Ｌｅｕ７）染 色 为 阴 性，而 雪 旺 细 胞 ＣＤ５７
（Ｌｅｕ７）染色阳性，这有助于鉴别前颅窝神经鞘瘤
和嗅神经鞘细胞瘤。

有两例文献［８，９］报道了关于前颅窝神经鞘瘤的

分子遗传学研究。许多研究表明约 ６０％ ～７０％散
发神经鞘瘤患者出现 ＮＦ２基因突变以及 ２２ｑ１２的
杂合性缺失（ＬＯＨ），这可能是神经鞘瘤发病原因，
但 Ｙａｋｏ等［９］对患者进行遗传筛查，对 ＮＦ２基因所
有 １７个外显子进行扫描以及 ２２ｑ１２ＬＯＨ微卫星
分析均未发现有 ＮＦ２基因突变存在，说明前颅窝
底神经鞘瘤并不符合其他颅内神经鞘瘤在基因学

上的改变，具体发病原因有待进一步研究证实。

７　治疗
前颅窝神经鞘瘤的治疗主要是手术，大多可完

全切除，预后一般良好。经一侧额部冠状或半冠状

切口开颅切除肿瘤，因颅底部供血动脉较难暴露，

术中肿瘤出血已成为主要问题，尤其是巨大肿瘤后

缘邻近颈内动脉、下丘脑等重要结构，因此先分离

额底部，然后切除大块易显露的肿瘤，取得充分操

作空间再处理危险病变，并注意勿损伤视神经、大

脑前动脉、前交通动脉及重要穿通支。另外，术中

对嗅神经、嗅球的保护和处理也很重要，但因多数患

者术前已有嗅觉障碍，术后嗅觉恢复都无可能，原因

可能是这部分患者肿瘤起源于嗅神经。

关于手术入路的选择，还有少数患者可选择翼

点入路，主要适用于偏向一侧体积较小的肿瘤，便

于处理颅底的供血动脉。Ｋａｎａａｎ［１５］报道 １例经鼻
内镜切除嗅沟神经鞘瘤，主要适用于肿瘤侵袭筛骨

进入筛窦。经内镜切除前颅窝神经鞘瘤可最大限

度减少筛前动脉或筛后动脉对肿瘤的血供，也有利

于减少对额叶牵拉，缺点在于容易引起脑脊液漏。

也有文献报道［３，７］患者术前嗅觉已丧失，术中未见

双侧嗅神经，可能与手术引起嗅神经损伤有关，但

患者术后对侧嗅觉有所恢复，可能由于肿瘤切除后

对侧嗅神经受压解除。

总之，前颅窝神经鞘瘤发病率低，许多关于该

病的文献报道多见于亚洲地区，发病率是否与不同

地区、种族和民族分布相关尚不清楚，有必要从分

子生物学和遗传学上进行系统研究，探究其发病原
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因。另外，应进一步提高对该病认识，避免过于单

一、主观片面考虑，做到综合分析，才能早期确诊。

另外，还需尽量避免手术后并发症，如肿瘤对硬脑

膜、筛板骨质的破坏可能造成脑脊液鼻漏，因此术

中颅底重建显得尤为重要，这对于预防术后脑脊液

漏有重要意义，进一步提高该疾病治疗效果，可减

轻患者再次手术的痛苦。
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作者简介：康?（１９８３－），男，在读硕士研究生，主要研究方向：颅底肿瘤
通讯作者：潘亚文（１９６６－），男，兰州大学第二医院神经外科主任医师、教授，主要从事颅脑肿瘤的手术治疗，显微及颅底神经外科临床研究。

颈静脉球瘤手术治疗研究进展

康?　综述　　潘亚文　审校
兰州大学第二医院神经外科，甘肃 兰州　７３００００

摘　要：颈静脉球瘤为少见的良性肿瘤，多位于颈动脉分叉部并沿迷走神经结状神经节附近分布，以后组颅神经受累为
主，二种不同分型方法，均对肿瘤累及范围、手术入路选择有指导意义。血管内栓塞治疗、手术切除或二者结合是治疗主

要方法，本文着重综述手术方法的研究进展。

关键词：颈静脉球瘤；分型；诊治；手术治疗

　　颈静脉球瘤起源于胚胎性神经嵴细胞，多位
于颈动脉分叉部并沿迷走神经结状神经节附近分

布或位于颈静脉窝及鼓室内。也称为化学感受器

瘤、非嗜铬性副神经节细胞瘤，由 Ｇｕｉｌｄ首先发现
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