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【摘要】目的 探讨颅内神经内分泌癌的临床表现、影像学特征、病理学表现、治疗方法及其效果。方法 回顾性分析2000~
2018年收治的6例颅内神经内分泌癌的临床资料。结果 肿瘤位于左侧顶枕叶及第四脑室内1例、右侧顶叶1例、右侧额叶3例、

小脑半球1例。4例发现肺部占位。术前均误诊为胶质瘤。6例均手术全切肿瘤，术后病检结果示神经内分泌癌。5例术后随访

1周至 12个月，1例术后未行放、化疗，3个月死亡；4例术后伽玛刀治，1例 6个月死亡，3例随访 12个月生活基本自理。1例失

访。结论 颅内神经内分泌癌是一种极其罕见的疾病，恶性程度高，临床表现和影像学特征不明显，术前诊断较为困难，病理学

是诊断的金标准，主要以手术切除为主辅以放、化疗的综合治疗。
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Intracranial neuroendocrine carcinoma: report of 6 cases and review of the literature
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【Abstract】 Objective To investigate the clinical manifestations, imaging features and pathological features of intracranial
neuroendocrine carcinoma in order to improve the diagnosis and treatment of this disease. Methods The clinical data of 6 patients (age,
23~65 years; gender, 4 males and 2 females) with intracranial neuroendocrine carcinomas who were treated in our hospital from 2000 to
2018 were retrospectively analyzed. Of 6 carinomas, 1 was in the left parietal occipital lobe and the fourth ventricle, 1 in the right
parietal lobe, 3 in the right frontal lobe and 1 in the cerebellar hemisphere. The space-occupying lesions were found also in the lungs of
4 patients. The surgical resection of the carinomas was performed on all the patients. The carcinomas were preoperatively misdiagnosed
as gliomas in all the patients. All the neuroendocrine carcinomas were definitely made by pathological examination. Results Five
patients were followed up from 1 week to 12 months after the surgery. One patient with metastatic tumor undergoing postoperative gamma
knife treatment died 6 months after the surgery. One patient who did not receive further postoperative radiotherapy and chemotherapy
died 3 months after the surgery. Three patients receiving the postoperative gamma knife therapy still survived 12 months after the
surgery. One patient lost to be followed up. Conclusions The intracranial neuroendocrine carcinoma is a rare, and highly malignant
tumor and the primary intracranial neuroendocrine carcinoma is more rare. Its diagnosis is difficult according to its clinical
manifestations and imaging features. The histopathological manifestations are the gold standard of its diagnosis. The surgery and
postoperative radiochemotherapy is a main method to treat the carcinoma.
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颅内神经内分泌癌6例报道及文献复习

熊 平 唐晓平 张 涛

神经内分泌癌是一种起源于弥漫性神经内分泌

系统的极其少见的恶性肿瘤。颅内神经内分泌癌常

见于其他部位神经内分泌癌的颅内转移，占颅内肿

瘤的0.74%[1~4]，术前诊断较为困难，预后差。本文报

道6例颅内神经内分泌癌，并结合文献进行分析，以

提高此病的诊治水平。

1 资料与方法

1.1 一般资料 2000~2018年收治颅内神经内分泌癌

6例，其中男4例，女2例；年龄为23~65岁，中位年龄

为 50岁；术后病理诊断均为小细胞性神经内分泌

癌。4例发现肺部占位，穿刺活检术示小细胞神经内

分泌癌3例，大细胞性神经内分泌癌1例。6例术前

诊断均误诊为胶质瘤。

1.2 临床表现 均有头痛、呕吐等颅内压增高症状，2
例伴有行走不稳，1例伴有肢体麻木及肌力减退，2
例伴有癫痫，位于枕部病人伴有双眼视力下降。

1.3 影像学表现 6例术前均行头颅CT及MRI检查，

其中 1例位于左侧顶枕叶及第四脑室内，为颅内多

发病变；1例位于右侧顶叶；3例位于右侧额叶；1例
位于小脑半球。CT呈稍高密度或低密度，囊性部分

表现为低密度，骨窗可见有骨质破坏。MRI病变形
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态不规则，T1加权象囊性部分呈高信号，实性部分呈

等、高混杂信号，T2加权象囊性部分呈高信号，实性

部分呈低信号，增强明显强化。

1.4 治疗方法 6例均行手术治疗，根据肿瘤的部位

选择相应的入路开颅，术中见肿瘤形态呈多样性，囊

性，囊实性及实性均有，实性病变呈灰白色，囊液呈

淡黄色，质地相对柔软，血供较为丰富，边界不清楚，

部分伴有瘤内出血。

2 结 果

2.1 手术结果 6例均全部切除肿瘤，其中4例术后行

伽玛刀治疗。术后病理结果：癌细胞小，呈圆形或卵

圆形，分散状、网状或条状排列，细胞核均匀，胞浆

少；免疫组化染色显示，甲状腺特异性转录因子-1
（+），触突素（synaptophysin，SYN）（+），Ki-67）（+，>
70%），肺癌相关抗原（+），嗜铬蛋白（+），CD56（+），

神经元特异性烯醇化酶（neuron- specific enolase，
NSE）（+）。结合临床表现以及病理学检查，4例诊断

为转移性小细胞性神经内分泌癌，2例为原发性小

细胞性神经内分泌癌。6例病人基本情况见表1。
2.2 随访结果 5例术后随访1周至12个月；1例转移

性病人术后行伽玛刀治疗，6个月后死亡；1例术后

未行进一步放、化疗，3个月后死亡；3例术后行伽玛

刀治疗随访12个月，生活基本自理。1例失访。

3 讨 论

神经内分泌癌的起源细胞遍布于神经系统和内

分泌系统，几乎可以出现在任何器官，其中最主要的

是肺和胃肠道系统[5]。颅内的病变主要是由外周转

移而来，其中以肺部病变脑转移为主 [6]。本文 6例

中，4例由肺部转移而来。原发于颅内的神经内分

泌肿瘤则十分少见。颅内原发性神经内分泌癌的发

病率约 0.74%，可能来源于蛛网膜和软脑膜 [7，8]。本

文 6例内分泌功能均未发现异常，属无功能性神经

内分泌癌。文献报道，肿瘤可呈现多种形态，实性或

囊实性均可[9]。

本病缺乏典型的影像学特征，CT表现为等、低

或稍高密度，部分可有高密度钙化。MRI T1WI可呈

等、低混杂信号，T2WI可呈高、低混杂信号，强化可

明显强化，肿瘤周围水肿明显，部分肿瘤内部可有坏

死，与胶质瘤鉴别困难（图 1）。病理学诊断为其诊

断的金标准，其中NSE、嗜铬蛋白、SYN是共同存在

于神经内分泌细胞和副神经节瘤中的物质 [10]，一般
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第四脑室

临床表现

头痛，左侧肢体麻

木及肌力减退

头痛，呕吐，肢体

抽搐

头痛，肢体抽搐

头痛，呕吐

头痛，行走不稳

头痛，视力下降

术前诊断

胶质瘤

胶质瘤

胶质瘤

胶质瘤

胶质瘤

胶质瘤

颅外病变

无

肺部小细胞神经内

分泌癌

无

肺部小细胞神经内

分泌癌

肺部小细胞神经内

分泌癌

肺部大细胞神经内

分泌癌

手术

是

是

是

是

是

是

放疗

是

否

是

是

否

是

预后

随访12个月健

在，生活自理

失访

随访12个月健

在，生活自理

随访12个月健

在，生活自理

3个月后死亡

6个月后死亡

表1 6例颅内神经内分泌癌的临床资料

图 1 左侧枕叶及第四脑

室神经内分泌癌 MRI 表
现

A. T1WI 呈 等 、低 信 号 ；B.
T2WI 呈高、低信号；C. 增强

示病变呈花环状强化
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可作为诊断神经内分泌肿瘤的特异性标记物。肿瘤

细胞可呈圆形、卵圆形或梭形，小梁状、片状排列，形

态较一致，可见核分裂象及坏死。有研究表明其组

织学表现与间变性脑膜瘤相类似，颅内神经内分泌

癌可能伴随颅内脑膜瘤病理进展而发生，但具体的

发生与转变的机制尚不明确 [11，12]。本文 6例免疫组

化显示NSE、SYN及Ki-67均为阳性，诊断为神经内

分泌癌是准确的。

由于本病十分稀少，目前还没有针对性的治疗

方案。手术切除是首选治疗方案，且应该在保留功

能的情况下尽量全切肿瘤。由于本病的恶性程度

高，术后易复发，在一些非功能区可以适当的扩大切

除，若病变位于重要功能区则不应盲目的追求全切

以及扩大切除，以避免引起严重的并发症。本文均

为全切，4例术后行伽玛刀治疗，2例未行伽玛刀治

疗，随访结果显示术后行伽玛刀治疗对病人应该是

获益的，至于其何种剂量最佳，需进一步研究。至于

化疗，顺铂、依托泊苷、YH-16以及替莫唑胺等均可

使用，从文献中可以看出也是能够获益的，但具体的

化疗方案目前还不统一，需进一步研究 [13]。有文献

报道对诊断明确的肺部神经内分泌癌可在放、化疗

期间可同期行预防性颅内照射以防止颅内扩散[14]。

目前，出现了一些新的治疗方式，如表皮生长因

子受体-酪氨酸激酶抑制剂和血管生成抑制剂研究

显示可用于源自肺神经内分泌癌的脑转移，能够改

善病人的预后[15，16]。

综上所述，此病的治疗方案要结合病理分级、病

人症状、病变的部位等综合决定，多数病人以及手术

切除为主，辅以放、化疗。
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