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神经节细胞胶质瘤是一种含有神经元及胶质成

分的混合性肿瘤[1]，是颅内肿瘤性病变中最常见的导

致癫痫的原因 [2]，占中枢神经系统肿瘤的 0.3%~
3.8%。大多数神经节细胞胶质瘤表现为良性进展，

少数偶有间变，病死率低，预后相对良好。WHO中

枢神经系统肿瘤分类将神经节细胞胶质瘤定为Ⅰ级
[3]，足以说明神经节细胞胶质瘤所具有的良性特征。

神经节细胞胶质瘤临床表现通常以难治性癫痫为

主，具有特殊的影像学表现以及病理学表现。对于

神经节细胞胶质瘤，术前多模态综合评估确定病灶

及致痫灶后行手术切除效果显著，癫痫控制率高，肿

瘤复发率低。本文就神经节细胞胶质瘤的组织病理

学、临床表现、影像学表现、治疗及预后等加以综述。

1 组织病理学表现

1.1 组织学特征 手术标本肉眼观：肿瘤一般边界清

楚，呈实性、囊性或囊实性。显微镜下观察：分化成

熟或发育不良神经元不规则散布于胶质细胞中，两

者以不同比例混合构成，胞浆内含有丰富的Nissl物
质，伴有泡状核和明显的核仁，常出现双核或多核。

异常的神经元常呈簇状聚集[4]，而胶质成分是类似于

纤维型胶质细胞瘤、毛细胞星形细胞瘤或少突胶质

细胞瘤的形态，有明显的胶质纤维的基质，并可出现

微囊变和/或基质的黏液样变性，少数病例可见

Rosenthal纤维或出现嗜酸性颗粒小体，常伴钙化。

有研究表明神经节细胞胶质瘤中50％伴有皮质发育

不良表现[5]。这可能是引起癫痫发作的原因之一[6]。

1.2 免疫组化特征 神经元成分：神经元特异核蛋白

（neuron-specific nuclear protein，NeuN）、神经纤维细

丝蛋白、微管相关蛋白（microtubule-associated pro⁃
tein-2，MAP-2）和突触素等标记均阳性。星形细胞：

胶质纤维酸性蛋白（glial fibrillary acidic protein，
GFAP）阳性，MAP-2低表达或不表达；Ki-67仅见于

胶质成分中，平均值在1.1%~2.7%。CD34是糖磷酸

化蛋白的干细胞标志物，通常在70%~80%的神经节

细胞胶质瘤基质和核周表达[4]。CD34在神经节细胞

胶质瘤中表达的阳性率明显要高于胚胎发育不良性

神经上皮瘤和其他胶质瘤，这有助于神经节细胞胶

质瘤与其他癫痫相关颅脑发育性肿瘤的鉴别[7]。神

经节细胞胶质瘤分裂象罕见，Ki-67增加和P53阳性

可能与肿瘤复发有关系。神经节细胞胶质瘤发生恶

变主要是胶质细胞成分，多次复发最后能恶变成为

不含神经节细胞的胶质母细胞瘤[8]。

2 临床表现

神经节细胞胶质瘤多见于 30岁以下青少年及

儿童，男女比例在 1.1~1.9:1。肿瘤最常见的部位为

颞叶，其次为额叶、顶叶、枕叶及脑干，而脑室内很少

见[9]。神经节细胞胶质瘤最常见的临床表现是癫痫

发作，且常为药物难治性癫痫，发生率可达 50%，发

作类型多为部分性发作，尤其以复杂部分性发作为

主[10]。Hu等[11]报道 32.7%的神经节细胞胶质瘤术前

有继发全面强直-阵挛性发作。除癫痫外的其他症

状并不仅仅是由肿瘤占位效应或对局部脑区功能影

响所导致的，更与神经发育不全或癫痫发作频繁影

响高级神经功能有关。这些症状包括头痛、头昏、肢

体活动障碍、感觉异常、情感异常、智力障碍等。此

类临床症状在颞叶的神经节细胞胶质瘤中常出现与

颞叶功能有关的先兆症状[12]，可出现恐惧感、似曾相

识感、幻嗅、腹部不适、胃气上冲、头晕等先兆症状。

3 影像学表现

神经节细胞胶质瘤在影像学上包括 3种形态：

● 综综 述述 ●
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囊性、囊实性和实性，其中囊性占40%~50%，最为常

见的是囊性变伴实性壁结节，有一定的特征性。头

颅CT肿瘤多表现为低或等密度，可见囊变和不同形

态的钙化，位置表浅时肿瘤附近可见近颅骨的贝壳

样改变[4]。头颅MRI示T1低信号、T2高信号，增强后

密度不均，可有完全强化、边缘强化或结节状强化。

MRI表现也有具有典型的囊性成分，可见边界清晰

的囊性占位伴实性壁结节，结节多强化。故钙化和

（或）囊变常提示神经节细胞胶质瘤的诊断。

4 鉴别诊断

神经节细胞胶质瘤相对少见，临床易误诊，尤其

是脑室内神经节细胞胶质瘤，需与中枢神经细胞瘤、

室管膜下巨细胞星形细胞瘤鉴别，以及在形态上需

要与多形性黄瘤样星形细胞瘤、毛细胞星形细胞瘤

以及少突胶质细胞瘤等相鉴别。①中枢神经细胞

瘤：与脑室内神经节细胞胶质瘤具有相似的影像学

改变，但在组织学形态学上由较一致的小圆细胞组

成，神经毡岛区具有一定的特征性，极少数情况下可

见节细胞神经元分化。②室管膜下巨细胞星形细胞

瘤：与脑室内神经节细胞胶质瘤有相似的影像学改

变以及伴有明显核仁的巨细胞性星形细胞瘤，在形

态上易与节细胞相混淆，但室管膜下巨细胞星形细

胞瘤常伴发有结节性硬化；另外，组织免疫学检查肿

瘤细胞GFAP常呈阳性，而NeuN常为阴性，依此可

与脑室内神经节细胞胶质瘤相鉴别。③毛细胞星形

细胞瘤及少突胶质细胞瘤：有时脑室内神经节细胞

胶质瘤胶质成分含有毛细胞或少突样胶质成分时需

与它们鉴别，可用免疫组化染色来区分是否表达胶

质神经元还是仅表达胶质成分。脑室内的中枢神经

细胞瘤在极少情况下可见节细胞分化，但少突样胶

质细胞亦表达神经元标记，可依此与脑室内神经节

细胞胶质瘤相区分。

5 治疗及预后

神经节细胞胶质瘤被认为是良性肿瘤，WHOⅠ
级，且存活时间长，癫痫发作往往是难治性的，因此

在改善生活质量方面，手术切除是有效的治疗方法，

切除肿瘤并能治愈神经节细胞胶质瘤所致的癫痫。

Radhakrishnan等[13]认为神经节细胞胶质瘤在脑电图

上具有局灶性、多形性、分布广泛性以及容易累及颞

叶的特征。因此进行全面的癫痫症状-电生理检查-
神经影像评估是非常必要的；颅内电极植入在部分

神经节细胞胶质瘤中确定致痫灶具有定位价值，术

中采用皮层脑电图监测可定位神经节细胞胶质瘤相

关性致痫灶并指导切除范围、评估切除效果及判断

预后。若涉及到运动感觉区，通过术中诱发电位来

检测确定功能区，其次，对于配合度较高的成人，结

合病人意愿行术中麻醉唤醒手术来避免不可逆的语

言或运动功能损伤是值得推广的。神经节细胞胶质

瘤与胚胎发育不良性神经上皮肿瘤一样，常常合并

局灶性皮质发育不良（focal cortical dysplasia，FCD），

为了取得更好的癫痫控制率，手术不仅要切除神经

节细胞胶质瘤，也应将周围FCD一并切除[14]，术后主

要观察手术对癫痫的控制率以及肿瘤复发情况。有

资料表明有 10%~30%的病人术后仍存在药物难以

控制的癫痫发作 [15]。也有个别复发及恶变的报道，

但大多呈良性经过，无需进一步放、化疗。Dahiya等
[16]认为，神经节细胞胶质瘤短期内复发与高细胞密

度、缺乏少突胶质细胞成分、中度慢性炎细胞浸润、

血管内皮细胞增生以及BRAFV600E基因突变等相

关，并提出对细胞密度增多及增殖活性增高的此类

肿瘤较适合使用不典型性节细胞胶质瘤的诊断。

Song[17]等认为肿瘤无法做到全切时，可考虑对残余

或复发肿瘤行伽玛刀治疗。

综上所述，神经节细胞胶质瘤诊断较易，预后较

好，通过术前症状及影像学检查评估，术中通过颅内

电极植入术、神经导航、皮层脑电图监测、术中唤醒

等多模态技术手段辅助，手术全切除肿瘤对病人的

预后及癫痫的控制均有较大提高。
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总之，神经导航技术有助于精确定位颅内病灶，

提高全切率；但要时刻牢记影像漂移的存在，术中尽

量避免或者减少漂移所带来的误差。
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