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摘　要：颅内皮样囊肿是一种少见的先天性良性肿瘤，其临床表现取决于病灶的位置、大小、生长速度、有无破裂与感染
等，无特征性症状／体征。典型的皮样囊肿在 ＣＴ上表现为边界清楚的低密度影，ＣＴ值多为负值，周围水肿缺如，在 ＭＲＩ

上，Ｔ１、Ｔ２加权以高信号为主，囊肿多不被增强，而囊壁可有条索状强化。确诊需行病理学检查。治疗首选开颅显微镜

下手术切除。大多数患者预后良好，但也可复发、恶变、并发无菌性脑膜炎和脑积水，所有患者都应长期随访。
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　　颅内皮样囊肿（ｄｅｒｍｏｉｄｃｙｓｔ），过去也称为皮
样瘤，是少见的先天性良性肿瘤，其临床表现不典

型，极易误诊、漏诊。目前国内外对该病尚无诊疗

指南或专家共识，多以个案报道为主，各个报道对

其认识存在一定差异，治疗也多为经验性、探索性

治疗。随着神经影像学的发展，近来颅内皮样囊肿

的病例报道越来越多，临床上应引起重视。现就其

流行病学、临床特点、诊治现状和并发症进行综

述，为临床诊治提供进一步的信息。

１　发生学与流行病学
颅内皮样囊肿最先由 Ｍｏｕｎｔ在 １９４９年报道，

现多认为其来源于外胚层［１］，是妊娠 ３～５周神经
管闭合时，外胚层表面细胞与神经管分离不全而被

包埋于神经管内，在出生后形成的胚胎类肿瘤。其

发病率约占颅内肿瘤的 ０．０４％ ～０．６％［２］。以前

认为男性略多于女性［３］，现在多认为无明显性别差

异［４，５］。但好发年龄争议较大，有认为在 ２０～３０
岁高发［６］，也有学者认为 ３０～４０岁为其高发年
龄［３］，支持较多的高发年龄在３０岁左右［４，５］。多数

学者［７－９］认为其好发于中线及中线旁，尤其是后颅

窝和鞍区，发生在幕上的较少，但近来报道发生在

幕上的病例越来越多［８］。高发年龄与好发部位的

差异原因可能在于颅内皮样囊肿的发病率低，多是

散在的个案报道，缺乏大宗的病例统计，或者是因

为其受种族、内分泌等因素的影响，需要进一步研

究证实。

２　临床特点
２．１　病理表现

肉眼观：囊壁较厚，质韧，边界清楚，呈灰白色、

淡黄色，周围血供不丰富；囊内含淡黄色豆腐渣样

或果冻样物质和毛发，可有淡黄色、褐色油脂样囊

液。显微镜下：囊壁由外层的纤维组织和内层的皮

肤组织构成，可伴有钙化，囊壁内侧被覆复层鳞状

上皮，上皮下有毛囊、汗腺、皮脂腺，囊肿内含有毛

发、角化物、胆固醇结晶、钙盐结晶等。

２．２　临床表现
颅内皮样囊肿患者的临床表现不典型，与病灶

的大小、位置、生长速度、是否破裂和有无感染等

因素有关［１０］。病灶较小时可无任何症状，较大则

可出现颅内高压、毗邻的脑组织、血管和神经受压

的表现。常见症状有头晕、头痛、恶心、呕吐、癫

痫［７］。位于鞍区时，可出现视力、视野受损［１１］，位

于后颅凹时，可出现走路不稳、共济失调、眼球震

颤、脑室扩张、脑积水等［１２］。

颅内皮样囊肿生长缓慢，出现临床症状约需

１５年，大多数患者在成年后才被确诊［６，１３］。其体

积的增大在于其囊内的皮脂腺不断地分泌和上皮

的脱落［４］。在皮肤，皮脂腺的分泌不仅与人种、遗

传、性别、年龄、生活方式等有关，而且还受激素的

调控，与局部双氢睾酮和肾上腺来源的脱氢表雄酮

的含量呈正相关，糖皮质激素可通过对抗雄激素而

使其分泌减少［１４］。具有胎儿时期分泌多，幼儿时
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期分泌较少，青春期分泌旺盛，１６～２０岁达到高峰
后保持在该水平，女性在 ４０岁、男性在 ５０岁后分
泌量逐渐减少的特点［１５］。异位在颅内的皮脂腺是

否也具有这样的生物学特性，目前尚无证据。虽然

有学者［８］支持这个观点，并认为这种激素分泌的变

化导致了囊肿的快速增大和破裂，但这不能解释发

生在儿童和老年患者中的破裂原因。

颅内皮样囊肿未破裂时，可无任何不适，破裂

后可出现无菌性脑膜炎，表现为突发剧烈头痛、癫

痫、脑膜刺激征等，类似颅内动脉瘤破裂［５］。也有

部分患者，在破裂当时无明显临床症状而在一段时

间之后才出现不适［１６］。破裂通常是自发性的［１７］，

过去认为囊肿破裂是致命的，然而近来的病例报道

并不支持该观点，甚至破裂后可能无任何症状出

现［７，１８］。自发性破裂的原因可能是囊内皮脂腺的

分泌物和脱落的上皮不断积聚造成囊肿体积增大

使当囊内压力超过囊壁的承受力。导致颅内压增

高的癫痫持续状态可能也是囊肿破裂的原因之

一［１９］。此外，外伤、医源性损伤也可导致囊肿破

裂。囊肿破裂瞬间引起的颅内压变化和破裂后囊

内容物对脑组织、神经、血管的刺激作用可引起癫

痫和血管痉挛而导致的脑缺血、脑梗死等［２０］。囊

内容物也可进入蛛网膜下腔、脑室系统可引起脑积

水。溢出的脂类物质也可长期存在于脑室系统、蛛

网膜下腔中而成移动的脂肪滴［２１］。

颅内皮样囊肿合并感染的患者多伴有皮肤窦

道或皮毛窦，表现为头痛、发热、颈强直等症状。

皮毛窦是神经管背侧闭合时外胚层皮肤发育畸形

而形成的，其一端可经颅骨与颅内相通，另一端可

开口于头皮，从而成为感染的通道，可出现在眉间

至枕部的任何位置，以枕部为多见。出现在颜面部

时比较容易识别，但应注意其可穿透颅骨与颅内沟

通［２２］，如出现在发际之内，局部没有感染时常被忽

视，易引起漏诊、误诊。

２．３　影像学表现
ＣＴ和 ＭＲＩ是诊断、随访颅内皮样囊肿的重要

方法，特别是 ＤＷＩ，在随访中具有重要作用［７］。其

影像学表现取决于囊内容物的成份。典型的颅内

皮样囊肿在 ＣＴ上表现为圆形或类圆形的低密度
影，ＣＴ值多为负值，边界清楚，周围水肿缺如（如
图 １，１Ａ），病灶不被增强，囊壁可被增强，也可有
点状、条索状钙化影。如囊肿破裂，则可在颅内观

察到散在低密度影，类似“气脑”，易误诊。如合并

有囊内出血或钙化，也可表现为高密度影［２３］。在

ＭＲＩ上，Ｔ１加权、Ｔ２加权以高信号为主，在 Ｔ１加
权上表现为高信号的囊内脂肪成份，在相应的脂肪

抑制序列上则表现为低信号，囊肿多不被增强，而

囊壁可有条索状强化［２３，２４］，（如图 １，１Ｂ、１Ｃ、１Ｄ）。
ＤＷＩ多呈高信号。ＭＲＳ上胆碱峰、Ｎ乙酰天门冬
氨酸峰和肌酸峰变化不明显，而乳酸峰明显升高。

如囊肿破裂则可在蛛网膜下腔、脑室系统中发现脂

肪信号。如囊内有出血，在 ＭＲＩ上的信号表现多
样，ＤＷＩ也可表现为低信号。国外有学者［４，５］指出

在 Ｔ１上表现为高信号的皮样囊肿更容易破裂。曹
玉魁等［１８］总结了 １９例破裂的鞍区皮样囊肿也具
有这一特点。
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图 １　１Ａ：ＣＴ平扫，１Ｂ：ＭＲＩＴ１加权，１Ｃ：ＭＲＩＴ２加

权，１Ｄ：ＭＲＩ增强扫描

３　诊断与鉴别诊断
颅内皮样囊肿应注意与表皮样囊肿、畸胎瘤、

胶质瘤、脂肪瘤、气颅、颅咽管瘤等鉴别，最终确诊

需要行病理学检查，但头部 ＣＴ或 ＭＲＩ能为诊断提
供重要价值，而且还能为下一步治疗提供重要参

考。一般根据病员的临床特点和影像学表现可做

出初步诊断。当诊断考虑皮样囊肿时，为降低感染

和无菌性脑膜炎的发生应避免行穿刺活检术［２５］。

４　治疗
多数学者［２５－２７］认为颅内皮样囊肿的治疗首选

开颅显微镜下手术切除，术后长期随访。手术应尽

可能不破坏囊壁完整切除病灶，但如囊肿紧邻脑
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干、神经、血管等重要组织，也可行次全切除术。

囊壁切除不完全，术后复发或发生无菌性脑膜炎的

概率可能会增加［２８］，这类患者术后更应密切随

访［２５，２６］。如果行囊内切除，为防止囊内容物进入

脑室系统、蛛网膜下腔，可在切开囊壁前用脑棉片

保护周围组织，对于囊内含液体较多者，可切开一

小口后用负压吸引器缓慢吸出。播散在颅内的脂肪

滴，如术中无法完全清除，可不必刻意去处理，因为

它不会加重原来症状，也不会再产生新的不适［２９］。

现在也有学者［３０］提出，对无颅内高压、影像学随访

囊肿无增大或位于功能区已破裂并广泛播散的患者

可以在严密随访下行非手术治疗。对于无占位效应

但随访有缓慢长大或术后复发的患者，是否可行放

射治疗，目前还没有报道，有待进一步研究。

５　并发症
５．１　无菌性脑膜炎

多因囊肿破裂或手术操作使囊内容物进入脑

室系统或蛛网膜下腔引起，也可因术后囊肿复发所

致。临床上表现为持续性发热，中高热为主，伴头

痛、颈强直等症状；血白细胞可升高，也可正常；脑

积液蛋白升高，但糖含量正常，细菌培养、涂片检

查阴性；抗生素、解热镇痛药物无效，糖皮质激素

疗效明显。腰大池持续外引流联合糖皮质激素并

辅以抗生素治疗可取得满意疗效［２７］。但这种无菌

性脑膜炎是否有使用抗生素的指征，如何减少这种

脑脊液中富含蛋白导致腰大池引流的堵管风险等

问题尚有待研究。术中注意保护脑组织，防止囊内

容物外渗，囊肿切除后大量生理盐水或氢化可的松

液体反复冲洗术区，可减少无菌性脑膜炎的发生几

率。

５．２　脑积水
部分患者在就诊时即患有脑积水，特别是病变

位于后颅窝或破裂的患者。多因病变压迫四脑室、

中脑导水管或破裂后囊内容物进入脑室系统，阻塞

导水管或蛛网膜颗粒对脑脊液吸收障碍所致。对

并发脑积水的患者，如症状明显可行脑室 －腹腔分
流术。

５．３　复发
颅内皮样囊肿是良性病变，复发几率较低，

Ｌｕｎａｒｄｉ等［３１］报道了包括在第四脑室壁有残留病灶

的 ９例患者，术后平均随访 １７．３年，均没有复发，
但也有报道复发的病例［２６，２９］，复发时间大多在术

后 １年内。复发后临床表现多样，常需要再次手术

治疗。

５．４　恶变
颅内皮样囊肿很少发生恶变，报道的恶变病例

均恶变为鳞状细胞癌［３２－３４］。Ｍｏｒｉ等［３５］认为恶变后

进展快，预后差，平均生存期约 ４个月，但张玉年
和贺昭忠［３３］报道的 １例小脑蚓部皮样囊肿恶变
（中低分化鳞癌）术后随访 １年未见肿瘤复发。这
种差异的原因还需要进一步研究。Ｔｓｕｇｕ等［３２］推

荐对恶变的患者术后进行局部剂量在 ５０Ｇｙ以上
放疗，以达到最大限度延长生存期的目的。

６　小结与展望
颅内皮样囊肿是一种少见的先天性良性胚胎

类肿瘤，其临床表现不典型，诊断需结合影像学检

查，对伴有皮毛窦者应考虑该病的可能。诊断考虑

皮样囊肿后应避免行穿刺活检术，首选手术治疗，

术中尽量完全切除病灶并注意防止囊内容物播散，

部分患者也可以在密切观察下进行非手术治疗。

所有患者都应长期随访。目前对颅内皮样囊肿的

系统研究还比较少，特别是对其流行病学、影像学

表现、治疗方案以及疾病转归的认识还存在较多的

争议，还需要更多的研究去认识这个疾病，以期为

患者提供更好的治疗。
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