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【摘要】目的 探讨原发脑室内神经鞘瘤的临床特点及治疗。方法 回顾性分析2例原发脑室内神经鞘瘤的临床资料，并结

合文献进行分析。 结果 2例均为青年病人，影像学检查示脑室内占位明显，术前误诊为其他病变，开颅手术全切肿瘤，术后病理

诊断证实为神经鞘瘤。术后随访1~3年，未见肿瘤复发。结论 原发脑室内神经鞘瘤非常罕见，基本为良性病变，影像表现多样，

不具特异性，可出现囊肿、周围水肿、钙化、伴脑积水等多种表现，增强扫描均有不同程度强化，术前易误诊，手术全切率高，预后

良好。
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Report of 2 cases of primary intraventricular schwannomas and review of literature
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【Abstract】 Objective To analyze the clinical characteristics and the prognosis of primary intraventricular schwannomas (PIVS).
Methods The clinical data of 2 patients with PIVS were analyzed retrospectively and the relative literature was reviewed. Results The
two patients with PIVS were all young. The examination of brain imaging suggested that there were intraventricular occupying lesions in
the patients, in whom the tumors were completely resected by craniotomy. The schwannomas were proved pathologically. The following-
up from 1 to 3 years after the surgery showed that no tumors recurred in all the patients. Conclusions PIVS are very rare and basically
benign. The imaging features are diverse and are not specific. Cysts, peritumorous edema, tumorous calcification and associated
hydrocephalus may be found on cerebral imagings. CT or MRI scanning shows that there is homogeneous or heterogeneous enhancement
after contrast application in PIVS. Preoperative misdiagnosis is made easily, but the total resection rate is high and the prognosis is good
in the patients with PIVS.
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原发脑室内神经鞘瘤2例报道及文献复习

甘 武 詹升全 林晓风 周德祥 王 鹏

神经鞘瘤起源于外周神经髓鞘施旺细胞，颅内

神经鞘瘤以听神经鞘瘤最为常见，其次为三叉神经

鞘瘤，约占颅内肿瘤的 8%[1]。脑实质内神经鞘瘤少

见 [2，3]，而脑室内神经鞘瘤更为罕见，至今仅报道 30
余例[4~14]。本文报道 2例脑室内神经鞘瘤，并复习相

关文献，总结诊治经验。

1 病例资料

病例 1：29岁女性，因头痛、恶心 1个月于 2014
年入院，无肢体麻木、乏力等不适。既往无神经鞘瘤

病史或神经纤维瘤病家族史。术前常规头部CT及

MRI检查，可见第四脑室内占位，最大径 4 cm，呈实

性类球形肿物，伴幕上脑室扩张、周围渗出；MRI呈

长T1、长T2信号，增强后均匀强化。术前诊断室管膜

瘤；梗阻性脑积水。采取枕下后正中入路常规开

颅。术中B超观察肿瘤及脑室形态、位置，轻轻牵开

两侧小脑沿后正中孔进入即可见肿瘤组织，质韧色

灰黄，边界清楚，血供一般，沿边界分离止血，可见肿

瘤起源于第四脑室底，小心沿界面分离后显微镜下

全切肿瘤。B超检查确认肿瘤全切，术中血压、心率

平稳，止血后予常规关颅。

病例 2：36岁男性，因头晕、乏力 4 d于 2017年

入院，既往无相关疾病史及家族史，就诊时症状轻

微，活动自如，无脊髓及神经根压迫相关症状。术前

头部CT及MRI检查，发现右侧脑室占位，最大径3.4
cm，形态不规则，信号不均匀，伴较大囊腔及少许钙

化，周围水肿明显，增强后不均匀明显强化（图

1a~c），术前诊断高级别胶质瘤。采取右三角区入

路，术中B超观察肿瘤形态及位置，行皮层造瘘少许

即可见淡黄色囊液流出，囊壁光滑色白，深部可见灰

黄色肿瘤症状，质韧，血供一般，边界清楚，沿肿瘤边
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界分离，可见清亮脑脊液流出，术中见肿瘤起源于侧

脑室脉络丛，显微镜下全切肿瘤组织，术区止血后再

次B超确认肿瘤全切，常规关颅。

2 结 果

2.1 手术效果 2例术后症状明显改善，术后头部

MRI检查示肿瘤全切（图 1d），未出现出血、感染、梗

死、脑脊液漏、脑积水等并发症，顺利出院。术后病

理检查均示典型良性神经鞘瘤（图1e、1f）。
2.2 术后随访 第四脑室神经鞘瘤术后随访3年，无

新发不适，MRI检查示肿瘤无复发；侧脑室神经鞘瘤

术后随访1年，无不适，MRI显示肿瘤无复发。

3 讨 论

3.1 临床特点 脑室内神经鞘瘤十分罕见。1957年，

Marchand等 [15]在尸检中首次发现脑室内神经鞘瘤。

至今，经手术治疗并有病理证实的仅见 30余例[4~14]，

其中恶性神经鞘瘤1例[16]，其余均为良性。结合文献

报道，脑室内神经鞘瘤可见于 7~78岁各年龄段；男

性比例约为女性2倍；发生于侧脑室占比达60%，其

中左右侧脑室比为 1∶3；第四脑室占比近 30%；第三

脑室不到10%[9]。主要临床表现为颅内压增高症状，

类似于听神经瘤和三叉神经鞘瘤的特异性神经功能

受损症状不明显。影像学检查可发现脑室内神经鞘

瘤在增强扫描后均存在不同程度的强化，与不强化

病变可鉴别。侧脑室神经鞘瘤周围水肿达 75%，

50%可伴囊肿形成，钙化可见于 30%肿瘤，30%可存

在脑积水 [4~14]；第三脑室、第四脑室神经鞘瘤肿瘤生

长发生梗阻性脑积水比例分别为 1/3、2/3，无明显特

殊影像特点。脑室内神经鞘瘤的影像学表现缺乏特

异性，术前易误诊。本文 2例中，1例误诊为室管膜

瘤，1例误诊为高级别胶质瘤，文献检索病例中均未

首先考虑神经鞘瘤诊断。脑室内神经鞘瘤发病率极

低，但当脑室内肿物，尤其是右侧侧脑室、不明显强

化伴有周围水肿、囊肿、钙化，除考虑常见胶质瘤外，

需考虑神经鞘瘤可能。

3.2 肿瘤发生 神经鞘瘤起源于施旺细胞，通常认为

脑神经只有在穿出软脑膜时，其周围才有施旺细胞

包绕，但目前已证实有髓鞘或无髓鞘神经轴突周围

均存在施旺细胞，而脉络丛、脑内血管及室管膜下均

存在神经分布，这种神经轴突周围均存在施旺细胞
[7]。由此推测，脑室内神经鞘瘤可能来源于脉络丛或

图1 1例右侧侧脑室内神经鞘瘤手术前后MRI及术后病理组织学表现

a~c. 术前MRI，显示右侧侧脑室T1低信号、T2高信号，增强后明显强化，周围水肿明显，可见大囊腔形成；d. 术后

MRI，示肿瘤全切；e、f. 术后病理示神经鞘瘤（HE，×100）
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室管膜下的施旺细胞。本文1例肿瘤起源于侧脑室

脉络丛，1例起源于第四脑室底，结合文献复习看，侧

脑室神经鞘瘤半数术中可见肿物与脉络丛粘连明显
[6，7，13]，血供来源于脉络丛血管，考虑起源与脉络丛相

关；第四脑室神经鞘瘤中亦可见部分肿瘤起源于第

四脑室底[5，10]，考虑起源于室管膜下施旺细胞可能。

3.3 治疗方式及预后 脑室内神经鞘瘤最佳治疗方

式为手术切除，侧脑室肿瘤行开颅皮层造瘘，第四脑

室肿瘤行枕下后正中入路，第三脑室肿瘤根据具体

位置行开颅或神经内镜手术[4，9]，手术全切率高，术后

并发症在少，随访复发不明显，预后较好。本文报道

2例经手术均全切肿瘤，术后无明显并发症，经随访

1~3年，肿瘤无复发。文献中病例随访最长 10年未

见复发肿瘤 [17]。良性神经鞘瘤预后良好，手术治疗

应尽可能全切，术后无需放化疗，侧脑室肿瘤可力求

全切，对于与脑干明显粘连的第四脑室肿瘤，为避免

术后严重并发症，不必追求全切，术后定期复查，复

发率较低。因此，即使术前诊断考虑高级别胶质瘤，

在未明确肿瘤具体性质前就放弃积极治疗是不恰当

的。

总之，原发脑室内神经鞘瘤非常罕见，基本为良

性病变，生长部位及大小等不同可出现颅内压增高、

神经功能受损等不同临床症状，影像表现多样，不具

特异性，可出现囊肿、周围水肿、钙化、伴脑积水等多

种表现，增强扫描均有不同程度强化，术前易误诊，

手术全切率高，预后良好。
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