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中枢神经细胞瘤 13例临床病理分析并文献复习
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[摘　要]	 目的：探讨中枢神经细胞瘤的临床病理特征、诊断与鉴别诊断及预后情况。方法：回顾性总结

13例中枢神经细胞瘤的临床病理资料并进行文献复习。结果：13例患者肿瘤均发生于脑室，男

7例，女6例，发病年龄18~60(中位29)岁，临床症状主要为头晕、头痛。影像学检查：CT 平扫

示等密度影或稍高密度影，伴有钙化7例，囊性变8例，增强后轻度强化；MR I显示T1低信号，

T 2 呈稍高信号或高低混杂信号，增强后实性部分轻中度强化。组织学表现为肿瘤组织由单一

的圆形细胞排列成蜂窝状构成，血管呈分枝状，1例示核分裂活跃，1例可见灶性坏死；免疫组

织化学示瘤细胞Sy n，NSE及NeuN阳性，I DH-1，Ol ig-2和E M A阴性，GFA P和S100灶性阳性，

1 1例 K i - 6 7指数< 2 %， 2例K i - 6 7指数5 % ~ 1 0 %； 1 3例患者均行显微外科肿瘤切除术，6 例术后放

射治疗，随访8个月~5年，1例复发。结论：中枢神经细胞瘤是一种少见的中枢神经系统肿瘤，

预后较好，诊断需结合病变部位、组织学特征及免疫标志，手术全切除是治疗的最好方式，术

后联合放射治疗，化学药物治疗效果有待进一步研究。
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Abstract Objective: To investigate the clinicopathological features, diagnosis and differential diagnosis, and prognosis 

of central neurocytoma (CNC). Methods: The clinical manifestations of 13 cases of CNC were analyzed 

retrospectively and the literature were reviewed. Results: All the tumors in 13 patients were in the brain chamber, 

including 7 males and 6 females. The age of onset was 18–60 (median 29) years old. Dizziness and headache 

were the most commonly presenting symptoms. CT showed equal density or slightly higher density, with 7 cases 

of calcification, 8 cases of cystic change, mild enhancement after enhancement; MRI showed T1 low signal, 

slightly T2 high signal or high and low mixed signal, light and moderate reinforcement of the solid part after 

reinforcement. Histologically, the tumor tissue consisted of a single round cell arranged in a honeycomb shape, 

the blood vessels were branched, 1 case showed a slightly active mitotic division, 1 case showed focal necrosis; 
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中 枢 神 经 细 胞 瘤 ( c e n t r a l  n e u r o c y t o m a ，

C N C ) 是 一 种 相 对 罕 见 的 具 有 向 神 经 元 分 化 特

征 的 脑 室 内 肿 瘤 ， 占 全 部 中 枢 神 经 系 统 肿 瘤 的

0 . 2 5 % ~ 0 . 5 0 % [ 1 ]，其临床经过常为良性。 2 0 0 0 年

WHO中枢神经系统肿瘤分类中，首次将CNC归为

神经元和混合性神经元-胶质肿瘤。CNC好发于年

轻人，典型部位为侧脑室和第三脑室，亦可见于

脑室系统以外，例如大脑半球或脊髓，发生于脑

室系统外者称为脑室外神经细胞瘤(extraventricular 
nenrocytoma，EVN)[2]。本研究旨在归纳总结中枢

神经细胞瘤的临床病理特点、免疫表型、诊断和

鉴别诊断、治疗及预后，为中枢神经细胞瘤的诊

断、治疗及预后判断提供一定的参考依据。

1  对象与方法

1.1  对象

收集南通大学附属医院2005—2018年经手术切

除并诊断为中枢神经细胞瘤的13例患者(表1)。根据

WHO(2016)神经系统新分类标准[3]，由病理科3位主

治医师对所有病例行病理切片复查，并总结分析临

床及影像学资料。13例CNC患者发病年龄18~60(中位

29)岁，临床以头晕、头痛为主要症状，肿瘤发生于

左侧脑室6例，右侧脑室5例，双侧脑室2例(表1)。

immunohistochemistry showed that Syn, NSE and NeuN of tumor cells were positive, while IDH-1, Olig-2 and 

EMA were negative, GFAP and S100 were focally positive. 11 cases had a Ki-67 index <2%, and 2 cases had a Ki-

67 index 5%~10%. All 13 patients underwent microsurgical tumor resection. Six patients underwent postoperative 

radiotherapy, followed up for 8 months to 5 years, and 1 case relapsed. Conclusion: CNC is a rare central nervous 

system tumor with good prognosis. The diagnosis needs to be combined with lesions, histological features 

and immunological markers. Total surgical resection is the best way to treat CNC, post-operative combined 

radiotherapy and chemotherapy can reduce the recurrence rate, but the effect also needs to be further studied.

Keywords central neurocytoma; pathology; Syn; NeuN

表1 13例中枢神细胞瘤患者临床资料

Table 1 Clinical materials of 13 cases of central neurocytoma

患者 性别 年龄/岁 部位 主诉 治疗方法 随访

例1 女 54 左侧脑室 头晕2周 手术全切 术后1年5个月，健在

例2 女 22 右侧脑室 头晕1周 手术全切 术后5年，健在

例3 男 20 左侧脑室 反复头痛月余 手术全切 术后2年7个月，健在

例4 女 29 左侧脑室 头晕头痛12 d 手术全切+放射治疗 术后3年2个月，健在

例5 男 50 双侧脑室 头痛伴恶心、呕吐10 d 手术次全切+放射治疗 术后2年1个月，肿瘤复

发，目前(3年1个月)健在

例6 男 60 左侧脑室 反复头痛2个月 手术次全切+放射治疗 术后3年6个月，健在

例7 男 36 右侧脑室 头晕头痛2周 手术全切 术后4年，健在

例8 女 27 右侧脑室 头晕头痛10 d 手术全切 术后5年，健在

例9 女 18 左侧脑室 头痛10 d 手术全切 术后4年9个月，健在

例10 女 31 双侧脑室 头晕2个月，加重1周 手术次全切+放射治疗 术后4年5个月，健在

例11 男 28 左侧脑室 头痛伴呕吐5 d 手术全切 术后5年，健在

例12 男 29 右侧脑室 头痛2周 手术次全切+放射治疗 术后8个月，健在

例13 男 44 右侧脑室 头晕头痛1个月 手术全切+放射治疗 术后5年，健在
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1.2  方法

标本经4%中性甲醛固定、常规HE切片及免疫

组织化学染色(EnVision法)。所用一抗包括GFAP，

Sy n，Olig-2，NSE，S100，NeuN，EMA，IDH-1
及Ki-67，所用抗体均由北京中杉金桥生物技术有

限公司及丹麦Dako公司提供。操作步骤按照说明

书进行，NeuN，Olig-2，IDH-1，S100及Ki-67在细

胞核中呈棕黄色为阳性；Syn，NSE及GFAP在细胞

质中呈棕黄色为阳性；E M A在细胞膜或细胞质中

呈棕黄色为阳性。

2  结果

2.1  患者的影像资料

C T 显 示 均 匀 的 等 密 度 影 或 稍 高 密 度 影 ， 增

强后轻度强化，7例可见钙化，8例示肿瘤有囊性

变；MRI显示T1低信号，T2呈稍高信号或高低混

杂信号，增强后实性部分轻中度强化(图1)。

2.2  肉眼观 
1 3例患者均行显微外科手术治疗，肿瘤大小

各异，最大者为6.5 cm×6.0 cm×5.0 cm，最小者为 
1 . 0  c m × 0 . 8  c m × 0 . 5  c m，送检组织为不整形碎组

织，灰褐色或灰白色，质地较松脆，部分肿瘤可

见不同程度的钙化。

2.3  显微镜检查

13例CNC患者均为WHO II级，其中11例为典

型的CNC，2例为非典型CNC，典型CNC镜检可见

肿瘤组织由大小一致的圆形细胞组成(图2)，圆形

细胞间为无核神经毡岛(图3)，瘤细胞核圆形或卵

圆形，染色质细斑点状，偶见核仁，部分肿瘤细

胞可见核周空晕(图2)，血管呈分枝状(图2)。肿瘤

组织有的排列呈少突胶质细胞瘤样的蜂窝状结构，

有的排列呈流水状，有的围绕血管呈假菊形团样结

构，可见灶性钙化。1例非典型CNC在典型CNC形

态学基础上出现较多的核分裂象(3~4个/10 HPF，

图4)，1例非典型CNC可见灶性坏死。

图1 MRI显示肿瘤位于侧脑室，增强后肿瘤轻度强化

Fi g u re  1  M R I  sh ow s  t hat  t h e  t u m o r  i s  l o cated  i n  t h e 

lateral ventricle, and the tumor is slightly enhanced after 

enhancement

图2 肿瘤组织由大小一致的小圆细胞构成，富含分枝状血

管，可见核周空晕(HE，×200)

Figure 2 Tumor tissue consists of single round cells, the blood 

vessels are branched, and nuclear halo is visible (HE, ×200)

图3 神经毡岛样结构(HE，×200)

Figure 3 Neurofeline insular structures (HE, ×200)
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2.4  免疫表型

13例CNC肿瘤细胞Syn(图5)及NSE均弥漫强阳

性，NeuN胞核阳性(图6)，S100和GFAP肿瘤细胞

阴性，显示陷入的星形细胞阳性(图7)，Olig-2，

EMA及IDH-1均阴性，11例瘤组织Ki-67指数<2%，

2例Ki-67指数5%~10%。

2.5  随访 
9 例 患 者 肿 瘤 全 切 除 ， 4 例 患 者 肿 瘤 次 全 切

除 ， 6 例 患 者 术 后 行 常 规 剂 量 放射治疗。 随 访 时

间 8 个 月 ~ 5 年 ， 1例患者术后2年1个月肿瘤复发后

又行手术次全切除加常规剂量放射治疗，目前患

者(3年1个月)健在，其余病例均无复发(表1)。

3  讨论

CNC最好发于侧脑室，左侧多见，向两侧脑

室和第三脑室延伸，其次发生于双侧脑室，常与

透明隔相连[4]，也可以发生于第三脑室内。发病年

龄为8 d~67岁，平均29岁，男女发病率无明显差

异。临床常表现为颅内压升高的症状，例如头晕、

头痛等。本文13例患者年龄18~60(中位29)岁，肿瘤

位于左侧脑室6例，右侧脑室5例，双侧脑室2例。

1 3例患者主要以头晕或头痛为首发症状就诊。文

献[5]报道：影像学检查CT平扫肿瘤示等密度或稍

高密度影，增强后轻至中度强化，可有钙化、囊

性变。M R I典型表现为以广基与透明隔相连的肿

瘤，肿瘤边界清晰，形态不规则，多呈分叶状，

边缘呈绳索状，一般不浸润脑实质。MRI平扫T1等

信号或稍低信号，T 2稍高信号或高低混杂信号，

特征性表现为脑室内信号不一和匍行性流空，增

强后明显强化。本组13例CT平扫显示等密度或稍

高 密 度 影 ， 增 强 后 轻 度 强 化 ， 7 例 显 示 肿 瘤 有 钙

化，8例显示肿瘤有囊性变；MRI平扫显示T1低信

号，T 2呈稍高信号或高低混杂信号，增强后实性

部分轻中度强化，与文献基本相符。

CNC根据光学显微镜下形态可分为典型CNC
和非典型CNC。典型CNC示瘤组织由均一的小圆

图4 核分裂象易见(HE，×400)

Figure 4 Nuclear fission is easy to see (HE, ×400)

图7 陷入的星形细胞GFAP阳性(EnVision，×200)

Figure 7 Depressed astrocytes are positive for GFAP (EnVision, 

×200)

图5 瘤细胞Syn弥漫阳性(EnVision，×200)

Figure 5 Tumor cells are positive for Syn (EnVision, ×200)

图6 瘤细胞NeuN阳性(EnVision，×200)

Figure 6 Tumor cells are positive for NeuN (EnVision, ×200)
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细胞排列成蜂窝状流水状构成，瘤细胞细胞质透

明，可见核周空晕，肿瘤组织中可见神经毡岛样

结构，可见围血管假菊形团样结构等，肿瘤血管

呈分枝状；非典型CNC在典型CNC的形态基础上

出现核分裂活跃(>2个/10 HPF)、灶性坏死、微血

管增生及瘤细胞间变等特征。免疫组织化学提示

肿瘤组织向神经元分化，瘤细胞表达Syn，NeuN以

及NSE等，少部分GFAP阳性，可能肿瘤细胞起源

于脑室旁具有双向分化能力的干细胞或祖细胞，

EMA及Olig-2均阴性，大多数CNC核分裂象罕见，

Ki-67指数≤2%。假如Ki-67>2%，或见坏死、血管

内皮增生，或核分裂象增高(>2个/10 HPF)，则诊

断为非典型中枢神经细胞瘤 [ 6 ]，本组病例1 1例镜

下显示典型的CNC形态，1例镜下示核分裂活跃，

1例出现灶性坏死，Sy n，NSE及NeuN全部病例阳

性，GFAP和S100只显示陷入的星形细胞阳性，而

肿瘤细胞不阳，与文献[6]报道基本一致。本组2例

患者肿瘤组织Ki-67为5%~10%，且形态出现非典型

特征，按照当前标准可诊断为非典型CNC，WHO 
II级。

鉴别诊断：1 )少突胶质细胞瘤。少突胶质细

胞瘤好发于成年人，发生部位主要为大脑半球皮

质浅部，尤其是颞叶，而CNC好发于脑室，两者

发生部位不一样。少突胶质细胞瘤影像学与镜下

形 态 与 C N C 较 为 相 似 ， 但 少 突 胶 质 细 胞 瘤 常 呈

浸润性生长，无核纤维岛少见，Sy n和Neu N呈阴 
性 [ 7 ]，G FA P及O l i g - 2强阳，大部分患者 I D H - 1阳

性 ， 而 C N C 一 般 S y n 和 N e u N 强 阳 性 ， O l i g - 2 及

IDH-1阴性，GFAP亦阴性或灶阳性。另外，少突

胶质细胞瘤常有染色体1p/19q共缺失和IDH基因突

变，也有助于鉴别诊断[8]。

2 )室管膜瘤。室管膜瘤发生于脑室系统和脊

髓，组织学特征为室管膜菊形团和血管周围假菊

形团样结构，与CNC较难鉴别，但大部分室管膜

肿瘤细胞表达EMA和GFAP，且EMA阳性信号沿室

管膜菊形团腔缘分布，一般室管膜瘤细胞不表达

NeuN，可资鉴别。

3 )垂体腺瘤。另外，发生于第三脑室的中枢

神经细胞瘤需与垂体腺瘤鉴别，两者在形态学及

影 像 学 上 有 相 似 之 处 ， 但 垂 体 腺 瘤 低 分 子 角 蛋

白如C K 1 8阳性，还可表达垂体相关激素如L H，

FSH，GH，PRL，ACTH和TSH，可与之鉴别。

C N C 为 W H O  I I 级 肿 瘤 ， 常 为 良 性 ， 偶

有 复 发 。 手 术 切 除 范 围 是 决 定 预 后 的 重 要 因 
素 [ 9 ]，组织学非典型、K i- 6 7指数> 2 %及脑室周围

实 质 受 累 与 预 后 不 良 有 关 。 C N C 的 治 疗 方 式 以

手术切除为主，术后辅以放射治疗和化学药物治

疗。CNC治疗以手术全切除为主，对放射治疗应

权衡利弊，部分全切除患者术后行放射治疗仍有

复发 [10]。Schild等[11]报道手术切除后放射治疗的患

者5年生存率为8 8 %，而无辅助放疗的患者5 年生

存率仅为 7 1 % ，所以术后是否行放射治疗仍存在

争议。目前对典型CNC患者行手术全切除肿瘤即

可，存在以下情况可考虑行放射疗法 [ 9 ]：1 )肿瘤

全切但肿瘤组织Ki-67>2%；2)肿瘤组织形态学上

表现为非典型性；3 )肿瘤无法切除、次全切除和

复发的病例，对于术后复发的病例，手术切除仍

作为首选，辅以放射治疗。Le e 等 [ 1 2 ]认为，化学

药物治疗虽不能作为CNC常规治疗，但可作为一

种 补 救 的 治 疗 措 施 。 本 组 9 例 行 显 微 外 科 肿 瘤 全

切术，4例行次全切除术，6例术后辅以常规剂量

放疗，包括2例非典型CNC及2例肿瘤组织较大累

及双侧脑室者，1 3例患者术后均未行化学药物治

疗，1例肿瘤累及双侧脑室行次全切除且组织学显

示核分裂活跃的患者术后2年复发，其余病例随访

8个月~5年均健在。

综上，CNC发病率低，应避免误诊，其生物

学行为呈惰性，虽部分可复发，总体预后较好。

最大安全程度的手术全切除是治疗CNC的首选方

式 [13]，手术全切加典型性CNC预后最佳，术后放

射治疗及化学药物治疗效果有待进一步研究。
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