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巨大颅咽沟通性恶性神经鞘瘤一例

谢民+丁永忠

兰州大学第二医院神经外科!甘肃 兰州+()"")"

++恶性神经鞘瘤 !6845=787<C325C>3284732:3;>38<>

<D6@2#T1QRL"是周围神经系统少见肿瘤#起源于

R?>B877 细胞#又称恶性 R?>B877 氏细胞瘤#可发生

于身体任何部位#临床上 T1QRL少见#而原发颅内

的恶性神经鞘瘤 ! 6845=787<57<28?323A284732:3;>38<>

<D6@2#TNQRL"则更为罕见% 我科收治一例该病患#

肿瘤侵入咽部至颅咽沟通#现报告如下$

患者#女#&( 岁#以.恶性神经鞘瘤复发/入住#

患者曾于 !""! 年&!"#" 年两次行颅内肿瘤切除#

术后病检示$恶性神经鞘瘤% 此次因头痛加重伴右

侧面部&舌体麻木行 TUN示$恶性神经鞘瘤复发%

查体$神志清#双侧瞳孔等大等圆#对光反应灵敏#

张口困难#自主体位#四肢肌力 \级#肌张力不高#

生理反射存在#病理反射未引出% 心电图&胸片&

血生化&常规与止凝血未见明显异常% 术前&术后

影像学如下#头颅 TUN示肿瘤边界清楚#颅内最大

径 ' ?6i, ?6#口咽部占位约 #"*" ?6i,*" ?6#

与口腔科行 .咽旁颞下区肿物切除术 l颅底肿瘤

切除术 / % 术中肿瘤位于硬膜内外#下达中颅窝

底#与口咽部肿瘤相通#蝶骨嵴#右侧颞骨均有侵

蚀破坏#肿瘤均质地软#鱼肉状#血供丰富#边界较

清楚% 术后病理检查示$恶性神经鞘瘤% 免疫组化

染色$瘤细胞示$ ;H#""

l

# \5637<57

l

# ]XK1阴性#

_OK阴性# RTK阴性% 术后 ( 月行 TUN检查示口

咽部肿瘤复发#颅内未见%

++讨论$恶性神经鞘瘤临床发病率极低#而原发

TNQRL更为罕见#可发生于任何年龄段% cP<8752等

报道一例 #& 个月幼儿(#)

% 对 T1QRL的诊断主要

基于病理学研究#包括免疫组化和电镜技术#由于

神经鞘瘤没有特征性的免疫组化标志物#T1QRL在

组织病理学上的诊断仍存在困难 % 目前主要依据

++术前!右侧蝶骨嵴$颞骨岩部均有侵袭!占据右颞

大部!下抵右侧咽颌部!颅咽肿瘤沟通明显&

++术后病检!肿瘤细胞高度异型性!充满嗜酸性梭

形细胞!细胞核肿大且过度染色& "另送淋巴结 #呈反

应性增生!未见肿瘤细胞侵犯&

免疫组化#显示大多数肿瘤细胞表达 \5637<57 阳

性#偶尔表达 ;H#"" 阳性#表达 ]XK1# RTK# Ò H

##( #[TMH&% # Ò )& 等阴性(!)

% 肿瘤质地中等偏

硬#高度恶性者可脆软#切面呈旋涡状条索样结

构#并有灰白色鱼肉样物和出血坏死&囊性变等%

T1QRL的治疗主要以手术根治为主#因 T1QRL复

发率较高 !文献报道术后复发率约为 &!/

())

" #故

首次手术务必彻底 #以防术后出现复发和远处转

移% 术后辅助以放化疗#但总体预后仍不理想%

]@D;58;等对 &) 例恶性神经鞘瘤进行回顾性分析#

最长生存期达 ,, 个月 !患者男# #0 岁 " #最短仅

*%)!*

+国际神经病学神经外科学杂志++!"#! 年+第 )' 卷+第 ) 期++ +



# 个月!患者男# ,( 岁 "

(&)

% 本病例报告患者生存

期已接近 #" 年% T1QRL在组织发生学上存在许多

争议#对于其诊疗仍需进一步研究#在保留神经功

能的基础上最大限度切除肿瘤#辅助立体定位引导

放射治疗#最大限度减少手术并发症及放射性脑损

害#这样可能减少复发与转移率#提高患者生存

期%
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