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·临床病理报告·
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【摘要】 目的 报告 1 例室管膜下瘤患者的临床和病理学特征，并复习相关文献。方法与结果

男性患者，54 岁。突发意识障碍，全身抽搐，短暂失忆。MRI 检查显示左侧侧脑室内占位性病变，增强

扫描部分区域明显强化，脑室扩张、积水。手术中可见肿瘤组织呈灰白色，边界清楚，血运中等，质地柔

软，分块切除。光学显微镜观察，肿瘤细胞成团、成簇分布于致密胶质纤维基质中，并可见许多微囊腔结

构形成，微囊腔中有少许嗜酸性蛋白蓄积物；肿瘤细胞大小均匀一致，无明显异型性；胞核呈圆形或卵圆

形，未见核分裂象。免疫组织化学染色，肿瘤细胞胶质纤维酸性蛋白和巢蛋白表达阳性，但不表达神经

元核抗原，Ki⁃67 抗原标记指数 < 1%。结论 室管膜下瘤是发生于脑室系统、生长缓慢的少见良性肿

瘤，以成年男性高发，手术完全切除肿瘤预后良好。
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【Abstract】 Objective To report a rare case of subependymoma and explore its clinical and
pathological features. Methods The clinical presentations, histopathological and immunohistochemical
features of a case of subependymoma were studied retrospectively. The related literatures were also
reviewed. Results A 54 ⁃ year ⁃ old male patient presented with sudden loss of awareness, generalized
convulsion and transient loss of memory. Magnetic resonance imaging (MRI) showed a space ⁃ occupying
lesion located in the left ventricle. The lesion was focally enhanced. Lateral ventricle was enlarged with
hydrocephalus. During operation, tumor tissue was soft, grayish in colour and well circumscribed. The
blood supply was moderate. The tumor nodule was resected, measuring 3 cm × 2 cm × 2 cm.
Microscopically, tumor cells distributed in conglobation or group in dense fibrillary matrix of glia and many
microcysts could be seen. Some eosinophilic protein fluid were accumulated in the microcysts. Tumor cells
were similar in size without any atypia. Tumor cell nuclei were round or elliptical and no karyokinesis was
seen. Immuohistochemistry showed glial fibrillary acidic protein (GFAP) and nestin were positively
expressed in tumor cells. The Ki ⁃67 labeling index was less than 1% . Neuronal nuclear antigen (NeuN)
was negatively expressed. The patient was followed up for 6 months and no recurrence was found.
Conclusion Subependymoma is one of the rare benign tumors of the central nervous system. High
incidence appears in male adults. Its long⁃term prognosis is good after surgical complete resection.
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室管膜下瘤为一临床少见、好发于成年男性的

原发性中枢神经系统肿瘤。其发生率占中枢神经

系统肿瘤的 0.20% ~ 0.70%［1 ⁃2］，占室管膜来源肿瘤

的 4%［3］。室管膜下瘤可发生于任何年龄，最高发病

年龄可达 85 岁，平均发病年龄 51 岁［4］，患者多预后

良好。华中科技大学同济医学院附属同济医院

2009 年 12 月收治 1 例 54 岁男性室管膜下瘤患者，

以突发意识障碍、全身抽搐为首发症状，影像学检

查显示左侧侧脑室占位性病变，手术后病理诊断为

室管膜下瘤。笔者拟对其临床和病理学特征进行

讨论，并进行相关文献回顾。

病历摘要

患者 男性，54 岁。主诉突发意识障碍、全身

抽搐，当地医院头部 CT 检查显示脑室占位性病变，
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恢复意识后不能回忆事件经过，为求进一步明确诊

断与治疗于 2009 年 12 月 19 日收入我院。患者自发

病以来精神尚可，饮食、睡眠及大小便正常，无体力

或体质量下降。既往史、个人史及家族史无特殊。

入院后体格检查及辅助检查 患者入院时体

温 36.5 ℃，心率 64 次/min，呼吸 20 次/min，血压 109/
71 mm Hg（1 mm Hg = 0.133 kPa）。神志清晰，双侧

瞳孔等大、等圆，直径均为 3.00 mm，对光反射存在，

双眼活动无明显受限，粗测双眼视力正常。伸舌居

中、颈软。四肢自主活动、腱反射无异常，生理反射

存在，病理反射未引出。心、肺未见明显异常。各

项实验室指标均于正常值范围。MRI 扫描显示，左

侧侧脑室内异常信号影，T1WI 呈等或低信号，T2WI
呈高信号；增强扫描病灶区域部分强化；左侧侧脑

室扩张、积水（图 1）。影像学诊断：左侧侧脑室占位

性病变，考虑室管膜瘤。

临床治疗经过 于全身麻醉下行开颅探查和

脑室占位性病变切除术。手术中可见肿瘤组织呈

灰白色，边界清楚，血运中等，质地较柔软，分块切

除。手术后肿瘤标本进行组织病理学检查。（1）大

体标本观察：肿瘤组织大小为 3 cm × 2 cm × 2 cm，灰

白色，质地柔软。标本经体积分数为 3.7%中性甲醛

溶液固定，常规处理后石蜡包埋，5 μm 切片，分别行

HE 染色和免疫组织化学染色。（2）HE 染色：光学显

微镜观察肿瘤细胞成团、成簇分布于致密的胶质纤

维基质中，同时可见许多含嗜酸性蛋白性液体的微

囊腔形成，其中少许嗜酸性蛋白蓄积物；肿瘤细胞

大小均匀一致，无明显异型性，胞核呈圆形或卵圆

形，未见核分裂象（图 2）。（3）免疫组织化学染色：石

蜡组织切片，常规脱蜡至水，0.01 mol/L 柠檬酸钠缓

冲液微波修复，冷却至室温。Ⅰ抗工作液［为胶质

纤维酸性蛋白（GFAP，1∶400）、巢蛋白（nestin，1∶
200）和神经元核抗原（NeuN，1∶200）单克隆抗体，

以及 Ki⁃67 抗原标记指数（MIB⁃1，1∶200）］购自福州

迈 新 生 物 技 术 开 发 有 限 公 司 ，Ⅱ 抗 采 用

ChemMateTMEnVision 显色系统，由丹麦 DAKO 公司

提供，以 TBS 缓冲液替代Ⅰ抗作为阴性对照，二氨基

联苯胺（DAB）显色，苏木素短时衬染后封片，严格按

照试剂盒说明书操作。肿瘤细胞胞质表达胶质纤

维酸性蛋白和巢蛋白，呈棕黄色（图 3），而不表达神

经元核抗原，Ki⁃67 抗原标记指数 < 1%。病理诊断：

室管膜下瘤（WHOⅠ级）。手术后随访 6 个月，肿瘤

无复发。

讨 论

室管膜下瘤为一临床少见且生长缓慢的非侵

袭性良性肿瘤。 1945 年由 Scheinker［5］首先描述。

室管膜下瘤可发生于脑室系统的任何位置，但大多

数（50% ~ 60%）位于第四脑室，少数（30% ~ 40%）见

于侧脑室，亦有文献报道可生长于第三脑室、透明

隔、脊髓及第四脑室 Luschka 孔［6］；发生于脊髓的室

管膜下瘤以颈髓或胸髓常见［7⁃8］。该患者以突发意

识障碍、全身抽搐为首发症状，影像学显示左侧侧

脑室占位性病变，手术后组织病理学检查可见致密

的胶质纤维基质中肿瘤细胞成团、成簇分布，同时

伴许多微囊腔形成，其中可见少许嗜酸性蛋白蓄积

物；肿瘤细胞大小一致，无明显异型性，胞核呈圆形

或卵圆形，未见核分裂象。免疫组织化学染色肿瘤

图 1 头部 MRI 检查所见 1a 矢状位 T1WI 显示左侧侧脑室内占位性病变（箭头所示） 1b 矢状位 T1WI 增强扫描显示肿瘤组织
呈灶状强化（箭头所示） 1c 横断面 T2WI 显示左侧侧脑室扩张、积水（箭头所示）
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细胞表达胶质纤维酸性蛋白和巢蛋白，而不表达神

经元核抗原，Ki⁃67 抗原标记指数 < 1%。病理诊断

为室管膜下瘤（WHOⅠ级）。

该患者起病较隐匿，无明确的神经系统定位症

状。一般室管膜下瘤 T1WI 呈等或低信号，信号强度

稍高于脑脊液，其内可见小囊状更低信号区；T2WI
呈高信号；增强扫描多无明显强化征象［9 ⁃11］。室管

膜下瘤组织病理学主要表现为胶质瘤细胞簇或细

胞团埋入丰富的胶质纤维基质中，伴有大量微囊腔

结构形成；肿瘤细胞排列不均匀，在广泛的富于胶

质纤维的区域中肿瘤细胞稀少、排列疏松，异型性

不明显，核分裂象少见，即使偶见异型性或核分裂

象亦与患者预后无直接关系［12］。对 83 例室管膜下

瘤患者的组织病理学表现进行分析发现，常见病理

变 化 为 血 管 玻 璃 样 变（68%）、肿 瘤 细 胞 多 形 性

（23%）、囊性变（23%）、钙化灶（17%）、含铁血黄素

沉积（8%）、坏死灶（2%）、核分裂象（2%），以及混合

性组织构象（18%，即室管膜下瘤与另一种胶质瘤成

分混合存在，其中以与室管膜瘤混合存在最为常

见）［4］。由于室管膜下瘤的良性生物学行为，生长期

一 般 较 长 ，故 肿 瘤 组 织 中 亦 可 见 退 行 性 变 ，如

Ohmura 等［13］报告 1 例出现显著的 Rosenthal 纤维的

室管膜下瘤病例，肿瘤细胞免疫组织化学染色也显

示胶质纤维酸性蛋白和巢蛋白表达阳性。同时，室

管膜下瘤侵袭性的影像学特征如瘤旁血管源性水

肿、瘤块效应和高密度的血管形成等均较少见［2］。

目前，关于室管膜下瘤的组织学发生仍存争议。

一般认为，该肿瘤主要来源于室管膜胶质前体细胞

（此类细胞为具有双向分化潜能的室管膜下细胞，

可以分化为室管膜细胞或星形细胞）、室管膜板的

星形细胞，或混合的星形细胞和室管膜细胞。亦有

学者推测其源于错构病变，其中较为公认的学说，

是来源于室管膜下神经胶质［14］。“来源于室管膜下

神经胶质”这一学说可以解释室管膜下瘤通常位于

室管膜内或与之相连，以及肿瘤多位于脑室系统内

或脊髓内偏心部位。室管膜下瘤需注意与经典的

图 3 光学显微镜观察所见 免疫组织化学染色（EnVision 二步法） × 200 3a 肿瘤细胞胞质胶质纤维酸性蛋白表达阳性，呈棕黄
色 3b 肿瘤细胞胞质巢蛋白表达阳性，呈棕黄色

图 2 光学显微镜观察所见 2a 肿瘤组织由致密的胶质纤维基质构成，其中可见广泛的微囊腔结构 HE 染色 × 100 2b 肿瘤
细胞大小均匀一致，未见异型性及坏死灶 HE 染色 × 200
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室管膜瘤、中枢神经细胞瘤、毛细胞型星形细胞瘤

和颗粒型室管膜炎等疾病相鉴别。（1）室管膜瘤：主

要发生于脑室旁,也可有钙化和囊腔形成，亦可存在

由温和胶质细胞组成的“假菊形团”和室管膜“菊形

团”结构［15］，MRI 增强扫描强化征象和脑室外受累

十分常见［2］。与室管膜瘤不同，室管膜下瘤好发于

脑室内，免疫组织化学染色上皮膜抗原（EMA）表

达阴性，亦进一步证明室管膜下瘤与室管膜瘤分属

于不同范畴的假说［16］；且 Ki⁃67 抗原标记指数检测

其细胞增殖活性较低，有别于其他室管膜肿瘤［17］。

由于临床治疗原则不同，与室管膜瘤区别的临床意

义较为重要。（2）中枢神经细胞瘤：肿瘤细胞排列为

实性片状，细胞之间可见纤细的间质血管网，胞质

空亮、胞核多位于中央，细胞轻度异型性改变并围

绕血管排列形成“假菊形团”结构，最重要的鉴别点

是肿瘤显示神经元分化特征，免疫组织化学染色肿

瘤 细 胞 突 触 素（Syn）和 神 经 元 特 异 性 烯 醇 化 酶

（NSE）表达阳性，而不表达胶质纤维酸性蛋白。室

管膜下瘤与之相反，S⁃100 蛋白和胶质纤维酸性蛋

白均呈阳性表达，但不表达神经元标志物（突触素

和神经元核抗原），可资鉴别。同时，根据室管膜下

瘤的典型组织病理学特征，不难与毛细胞型星形细

胞瘤和颗粒型室管膜炎等疾病相鉴别。

由于肿瘤细胞生长缓慢，仅有不足 50%的室管

膜下瘤患者出现临床症状［1］，大多数均于体格检查

时被发现。肿瘤生长部位和大小决定了室管膜下

瘤是否出现临床症状，以及预后［1］，位于透明隔和室

间孔的肿瘤较位于侧脑室或第四脑室的肿瘤更易

产生临床症状［12］。据 Scheithauer［1］报告，发生于第

四脑室、有临床症状的室管膜下瘤，其瘤体平均最

大直径约为 4 cm，而不具临床症状者平均直径仅

0.80 cm；年龄可能是唯一与生存相关的因素［4］。

Akamatsu 等［18］曾报告 1 例临床罕见的侧脑室室管

膜下瘤病例，主要表现为脑室内出血和严重的头痛

及意识障碍，但肿瘤血管不丰富，手术后 4 年肿瘤无

复发。Carrasco 等［19］对 1 例肿瘤内出血的室管膜下

瘤患者进行临床观察认为，出血原因可能与血压升

高、应用抗凝药物等因素有关，且组织学证据亦支

持肿瘤内存在新鲜或陈旧性出血。Kurian 等［20］采

用微阵列比较基因组杂交（array⁃CGH）技术对 12 例

室管膜下瘤患者进行基因学检测，发现部分患者存

在分子遗传学异常：2 例 6 号染色体缺失，2 例 8 号染

色体呈单体，1 例 7 号染色体为三体，1 例 14 号染色

体部分缺失。目前，分子病理学研究尚缺少大样本

病例观察结果。

室管膜下瘤生长缓慢，与邻近正常组织分界清

楚，不具浸润性，而且相对缺乏血管成分，因此，可

通过手术完全切除，尤其是有症状的室管膜下瘤更

应尽早施行手术切除。随着现代显微神经外科技

术的发展，症状性室管膜下瘤患者的病死率已经显

著下降，降至目前的 9%［1，17］。
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