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摘+要!脊索样脑膜瘤是脑膜瘤的亚型之一#OPc

%

级#临床少见#发病年龄略早于良性脑膜瘤#无明显男女性别差异#

儿童患者可合并 9@23.E=@? 综合征$ 该病术前诊断困难#需要与良性脑膜瘤%脊索瘤%软骨肉瘤%脊索样胶质瘤相鉴别$ 脊

索样脑膜瘤首选手术治疗#然而手术全切除困难#术后易复发#尤其是非全切除术后%脊索样成分较高和 _1I'% 指数高的

患者#术后需辅助放射治疗及长期随访$

关键词!脑膜瘤&脊索样脑膜瘤&诊断& 复发&预后

++脑膜瘤是颅内常见肿瘤之一#大部分脑膜瘤

为良性#OPc! O/F.B PE@.3> cF0@?1D@31/? " 分类为
/

级&极少数恶性脑膜瘤属于 OPc

&

级#约占脑膜

瘤的 #*"5 -!*,5&约有 )5 -#"5的脑膜瘤为

OPc

%

级#包括脊索样脑膜瘤+#,

$ 脊索样脑膜瘤

最先是在 #(,% 年 _EJE2等人+&, 首先进行描述#至

今约有 #&! 例脊索样脑膜瘤的报道#约占所有脑膜

瘤的 "*)5 -#*"5

+UI',

$ 本文就脊索样脑膜瘤的

临床特点进行文献复习$

?@一般特征

?*?@好发年龄和性别

在脊索样脑膜瘤的发病年龄上#_EJE2等+&, 最

先报道的 % 例脊索样脑膜瘤病例#均为青年患者#

与良性脑膜瘤具有明显差异&而 9/A4E等人+%, 报道

了一组 U! 例病例#平均发病年龄约为 U%*U 岁&儿

童不常见#约占 )*!5&该组病例较良性脑膜瘤的

发病年龄略低$ 目前为止#年龄小于 #, 岁的脊索

样脑膜瘤仅有 #, 例报道+U,

&大部分确诊患者为成

人#[J@F1

+,,及 Q@F3>@等人+),分别报道脊索样脑膜瘤

平均年龄分别为 &U*! 岁和 U!*U 岁$ 良性脑膜瘤

一般常见于 U" -'" 岁人群+#I!,

#而脊索样脑膜瘤发

病年龄较良性脑膜瘤略低#多见于 &" -)" 岁人

群+UI,,

$ 脊索样脑膜瘤的好发性别#文献报道并不

一致$ Q@F3>@等人+),则发现女性患者多见#其报道

一组 #" 例脊索瘤样脑膜瘤病例#男女比例为 &e% #

类似于一般脑膜瘤$ 然而#在大宗病例报告中#

9/A4E等+%,的报道男女比例为 # e# #认为该病不同

于良性脑膜瘤#无明显性别差异&T1?

+U, 及 [J@F1等

人+,,也同样认为脊索样脑膜瘤无明显性别差异$

一般认为#脊索样脑膜瘤的发病年龄和性别比例不

同于良性脑膜瘤$

?*A@好发部位及临床表现

脑膜瘤起源于蛛网膜颗粒#为脑实质外肿瘤#

常见于幕上#好发部位依次为大脑凸面%矢状窦

旁%大脑镰旁和颅底+##!,

$ 脑膜瘤常见的临床表现

根据其部位不同而异#约有 !'5的患者以癫痫症

状起病#部分患者因颅高压症状起病#目前无症状

脑膜瘤患者也呈上升趋势+#,

$ 脊索样脑膜瘤的好

发部位与临床症状与良性脑膜瘤相类似#常见于幕

上凸面和矢状窦旁#约占 ,"5 -("5#其他部位包

括桥小脑角区%蝶岩区$ 根据不同的发病部位#首

发症状略有差异#常见的首发症状为癫痫%头痛及

局灶神经功能症状+%,

$

?*B@合并症

在 _EJE2等人+&, 的报道中#脊索瘤样脑膜瘤患

者合并有小细胞性贫血或
)

球蛋白性贫血#即 9@2I

3.E=@? 综合征#肿瘤切除后血液系统症状也随之消

失$ _/M@3E等+(,及 F̂1=@等+#",也分别报道一例儿童

脊索样脑膜瘤合并 9@23.E=@? 综合征&此外#有研究

报道脊索样脑膜瘤合并全身炎症反应综合征+####!,

&
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然而#后续的大多数研究报道#包括 9/A4E等人+%,报

道的 U! 例病例组#并没有发现这些血液系统并发

症$ 脊索样脑膜瘤合并 9@23.E=@? 综合征的原因不

明#9/A4E等+%,推测脊索样脑膜瘤并发 9@23.E=@? 综合

征与年龄相关#仅见于儿童脊索样脑膜瘤患者$

A@病理及影像学表现

A*?@病理

脊索样脑膜瘤表现不一#病灶局部可见典型脑

膜瘤结构#脊索样成分从 #"5 -#""5不等#其他

亚型脑膜瘤区域和脊索样区域混合存在+U#)# %,

$ 脊

索样脑膜瘤为灰白色的病灶#质地较软#有时表现

为结节状&光镜下可见肿瘤由上皮样细胞构成#排

列成条索状或巢状#肿瘤细胞中等大小或较小#有

时可见空泡状肿瘤细胞#胞核不明显#核分裂像少

见#细胞间质丰富#嗜碱性$ 电镜下可见肿瘤细胞

含有大量粗面内质网结构+%,

$ 免疫组化可见脊索样

脑膜瘤表现为 L1=E?31?% [Q̂ ! EJ13>E.1@.=E=MF@?/A2

@?310E?"阳性# :I#"" 局灶阳性#而 8ẐW!0.1@.H1MF1.I

.@FC@41B14JF/3E1? " % :C? ! 2C?@J3/J>C21? "阴性&肿瘤的

增殖指数!_1I'%"常在 )5 -#"5之间#微血管密度

指数 ! Qà # =14F/L@24A.@FCBE?213C" 一 般 为 '5 -

#'5#复发肿瘤 _1I'% 和 Qà 增高+U#),

$

脑膜瘤常可见不同程度的炎性细胞浸润#常为

;淋巴细胞#而 ]淋巴细胞少见$ 成人脊索样脑膜

瘤与之类似#大部分研究结果表明 ;淋巴细胞为主

的淋巴细胞浸润+UI,,

#而 ]淋巴细胞浸润见于伴有

9@23.E=@? 综合征或全身炎症反应综合征的儿童患

者+!#(,

$

A*A@影像学表现

影像学上#脊索样脑膜瘤同良性脑膜瘤类似#

表现为等 ;# %;! 信号#均匀强化#可见脑膜尾征&

脊索样脑膜瘤常可见瘤周水肿#表现为长 ;# 短 ;!

信号&有时肿瘤突破软脑膜#浸润脑组织生长$ 因

此#影像学上观察到脑实质外肿瘤呈现侵袭性生

长#尤其是位于凸面或窦旁的病灶#术前应考虑非

良性脑膜瘤可能性+U,

$

B@诊断及鉴别诊断

脊索样脑膜瘤的常见于幕上凸面和矢状窦旁#

术前难以进行病理亚型诊断#需要术后病理进行确

诊$ 肿瘤呈浸润性生长#尤其是位于颅底的病灶#

常浸润颅底骨质#术前需要与硬膜外起源的肿瘤进

行鉴别诊断#如脊索瘤%软骨肉瘤等&有时#肿瘤还

可向脑实质生长#需要与胶质瘤进行鉴别+#&,

$

B*?@脊索瘤

脊索瘤好发年龄与脊索样脑膜瘤类似#可见于

各个年龄阶段#其中颅底脊索瘤常见于 &" -)" 岁

成人$ 颅底脊索瘤常见于中线结构#起源于蝶骨 $

岩斜区骨质内残余胚胎脊索组织#呈浸润骨质生

长#9;可见溶骨性骨质破坏#QR可见肿瘤为不规

则 ;# %;! 信号#强化不均匀$ 临床表现上#颅底脊

索瘤常以复视%头痛症状起病#以癫痫发作症状起

病则非常罕见+#U,

$ 脊索瘤的一个特征性免疫组化

染色为 ]F@4>CAFC蛋白#脊索样脑膜瘤对该蛋白染

色阴性+#),

$ :@?0/1等+#', 报道 !̀IU" 在脊索样脑膜

瘤高表达! ,"5" #而脊索瘤中不表达$

B*A@软骨肉瘤

颅内软骨肉瘤常见于颅底#呈膨胀性生长#比

较罕见#发病年龄多为 &" -U" 岁人群#无明显性

别差异$ 颅底软骨肉瘤生长缓慢#诊断时肿瘤体积

一般较大#需要与颅底脑膜瘤相鉴别+#%,

$ 由于软

骨肉瘤为骨性起源#9;可见肿瘤侵袭骨质#伴斑块

状钙化#钙化灶之间为等或低密度肿瘤组织&颅底

软骨肉瘤为硬膜外肿瘤#少见累及硬膜及颅内#QR

扫描无脑膜瘤尾征+#,,

$

B*B@脊索样胶质瘤

胶质瘤为神经系统常见的原发颅脑肿瘤#为神

经上胚层起源#可见于脑内各个部位#幕上多见$

胶质瘤起病较隐匿#表现为颅高压症状或癫痫等#

利用 9;或 QR等检查可见病灶位于脑实质内#一

般较容易与脊索样脑膜瘤相鉴别+#&##,,

$ 而脊索样

胶质瘤#为胶质瘤的亚型#属于 OPc

%

级#是一种

发生于第三脑室下丘脑区域的具有独特临床和影

像表现的罕见肿瘤$ 脊索样胶质瘤好发于 &" -'"

岁女性患者#临床可有颅高压症状%视力视野障碍

和6或内分泌症状#有时可出现脑积水+#(,

&术后病

理可确 诊# 8ẐW阳 性 可 与 脊 索 样 脑 膜 瘤 相 鉴

别+#',

$

C@复发及预后

C*?@复发

良性脑膜瘤#在 :1=J2/?

/

级切除后绝大多数不

复发$ 然而#有些脑膜瘤很难达到 :1=J2/?

/

级切

除#尤其是颅底巨大脑膜瘤+#,

$ 总体而言#良性脑

膜瘤患者 ) 年无疾病进展期为 '&5&根据 !""% 年

OPc脑膜瘤分类#不同级别脑膜瘤复发率不一致#

OPc

%

级肿瘤局部复发率为 !(5 -)!5

+#,

#复发

脑膜瘤多为原位复发$ 9/A4E等人+%,报道的脊索样

(,&(

+ ++S/AF?@./HX?3EF?@31/?@.YEAF/./0C@?B YEAF/2AF0EFC+!"#& #U" ! # "+



脑膜瘤#U! 名患者中#&& 名患者随访时间为 ! 月

-#' 年 不 等# 复 发 率 为 U!5 ! #U 6&& " $ Q@F3>@

等+),也报道复发率较高#平均随访 U'*' 月#复发

率高达 %"5! % 6#" " $

手术切除程度是肿瘤复发的危险因素之一$

T1? 等+U,报道的 ## 例患者中#随访 #" 例#平均随访

U#*U 月#在全切除病灶组仅有两例复发 ! ! 6#" " #

平均复发时间为 #"*U 年&而非全切除组#患者在

术后 ( 月发现肿瘤复发&病灶全切除组复发率低$

9/A4E等人+%, 发现#,'5的复发肿瘤#原发病灶中

脊索样成分超过 )"5#推测脊索样脑膜瘤在病灶

中所占的比例#也是肿瘤复发的因素之一#脊索样

成分比例高#肿瘤复发率高$

肿瘤的增殖指数!_1I'% "是判断肿瘤复发的一

个重要指标#良性脑膜瘤肿瘤细胞增殖指数较低#

为 "*%5 -!*!5&而复发肿瘤 _1I'% 高于 '5

+#,

$

脊索样脑膜瘤 _1I'% 较高#文献报道 _1I'% 高于

#"5的脊索样脑膜瘤复发较快+UI',

$

C*A@预后

影响患者预后的重要因素之一为肿瘤复发+#,

$

良性脑膜瘤的的 ) 年生存期较好#为 (&5#随着肿

瘤恶性程度的增高#肿瘤的复发率增多#尤其是颅

底病灶患者#常需术后辅助放射治疗+#,

$ 脊索样脑

膜瘤的预后较良性脑膜瘤差#且肿瘤复发率高#预

后较良性脑膜瘤差$ T1? 等+U,报道的 ## 例患者中#

手术后死亡 # 人#术后 , 月死亡 # 人$ 在 Q@F3>@

等+),报道的 % 例复发病例中#平均随访时间不到 U

年#U 名 ! &'*U5" 复发患者死亡#且存活的 & 名

! !%*&5"患者神经功能状态较差$

F@总结

脊索样脑膜瘤临床相对罕见#术前诊断困难#

手术难以达到全切除#术后复发导致预后较差$ 目

前认为肿瘤复发的高危因素包括非全切除术%脊索

样成分较高和 _1I'% 指数高#术后需要进行放疗及

长期随访$
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鞍结节脑膜瘤的手术入路选择

杜春富#

+综述++高晋健!

+审校

#*泸州医学院!四川 泸州+'U'"""

+++++++++++++ !*成都 &'& 医院神经外科!四川 成都+'#""U#

摘+要!鞍结节脑膜瘤的手术入路各有优缺点及适应范围#手术入路的选择主要取决于肿瘤的大小%部位%与血管神经的

关系以及肿瘤的血供情况$ 对于直径小于 U 4=且窄基底的肿瘤#可采用经鼻蝶入路#而颅底修补是目前需处理的难题#

各种经颅手术对于该类肿瘤亦可取得良好效果#但经颅手术中经眶上锁孔入路创伤更小$ 对于直径大于 U 4=的肿瘤#经

鼻蝶入路目前尚未成熟#各种经颅手术除外眶上锁孔入路均可达到目的$

关键词!鞍结节& 脑膜瘤 &手术入路

++ 鞍 结 节 脑 膜 瘤 约 占 颅 内 脑 膜 瘤 的 )5 -

#"5

+#,

$ 肿瘤位于前%中颅窝#位置深#周围毗邻

视神经%前交通动脉复合体%颈内动脉%垂体及垂

体柄等重要结构#手术比较复杂+!,

$ 随着外科设备

和技术的不断发展和完善#现已发展出多种手术方

式#主要分为经颅和经鼻蝶两大类#而经颅又发展

出多种不同的手术方式$ 各种手术方式各有其优

缺点及适应症$

?@经鼻手术

随着内镜在经鼻垂体瘤手术中的成功应用#内

镜下经鼻脑脊液漏的修补经验为神经外科医生探

索经鼻鞍结节脑膜瘤切除奠定了基础$

?*?@手术方法

病人取头高脚低仰卧位#头略后仰$ 以右侧鼻

腔为主入路#从中鼻道进入#开放后筛窦进入蝶

窦#再经蝶窦入路#打开双侧蝶窦前壁#磨除鞍底%

鞍结节及蝶骨平台骨质$ 根据肿瘤位置#硬膜暴露

范围前至肿瘤前界#两侧至颈内动脉和视神经管#

后至鞍底&电凝肿瘤底部硬脑膜#从中心部位肿瘤

开始#瘤腔内分块切除肿瘤$ 肿瘤切除后#充分止

血#明胶海绵填塞瘤腔$ 用病人自体肌肉和筋膜及

硬脑膜修补片修补硬脑膜缺损#用碘仿纱条支撑修

补材料#保持填塞物位置固定+&,

$

?*A@优点及缺点

优点'外观无切口&易于先切断肿瘤血供&不牵

拉脑组织#无癫痫发作可能&不易损伤视交叉&不

损伤嗅神经&恢复快$ 缺点'脑脊液漏&未切除肿

瘤前不能确定视神经及动脉的确切位置#增大了手

术风险&若肿瘤为颈内动脉供血为主#则无法早期

切断血供&肿瘤周围受侵犯的硬脑膜切除不彻底&

不能用于巨大肿瘤的切除&肿瘤后界粘连或包裹的

小血管术前难以确定#术中暴露不佳而易损伤+U#),

&

视神经管内视神经上外侧肿瘤切除有难度+'#%,

$ 该

手术入路主要适用于位于中线或者稍偏离中线直

径小于 U 4=的肿瘤#显微镜下经鼻蝶入路切除大

型脑膜瘤也已有报道+,,

$ 但是#这项技术尚未成

熟#仍有较大争议$

A@经颅手术

经颅手术历史悠久#根据肿瘤大小%生长部位%

与周围结构的关系等演变出多种不同的手术方式$
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