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儿童原发性中枢神经母细胞瘤 1 例
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摘要：目的  探讨原发性中枢神经系统神经母细胞瘤的分型、影像学特点、病理诊断及临床治疗方

案。方法  回顾性分析我院1例中枢神经系统神经母细胞瘤的临床资料，结合文献复习分析诊疗策略。

结果  术后病理证实为中枢神经系统神经母细胞瘤，术后患儿联合放化疗，患者已无瘤生存2年，无明显神

经功能缺失表现。结论  原发性中枢神经系统神经母细胞瘤比较罕见，需病理确诊，手术联合放化疗可获

得较好疗效。
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A Caseof Primary Central Nervous System Neuroblastoma in Children

BAI Shu-min, LI Wei*

(Department of Neurosurgery, The First Affiliated Hospital of Jinan University, Guangzhou  Guangdong  510630)

ABSTRACT: Objective  To investigate the classification, imaging features, pathological diagnosis 
and clinical treatment of primary central nerous system neuroblastoma. Methods  The clinical data 
of a case of central nervous system neuroblastoma in our hospital were retrospectively analyzed, 
and the diagnosis and treatment strategies were analyzed combined with literature review. Results  
Postoperative pathology confirmed primary central nerous system neuroblastoma. The patient 
was treated with radiotherapy and chemotherapy after surgery, and the patient has survived for 2 
years without obvious neurological deficit. Conclusion  Primarycentral neuroblastoma is rare, and it 
needs pathological diagnosis. Surgery combined with radiotherapy and chemotherapy can achieve 
good curative effect.
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1　病例资料

患儿，女，11岁，因“右手不自主握持状

5天，伴头痛呕吐”入院，既往体健，无家族

史。入院查体：神志清楚，理解力、记忆力、

计 算 力 下 降 ，右 侧 肢 体 肌 力 5 级 ，肌 张 力 增

高。头颅MRI提示左侧额颞叶巨大占位，中线

右偏，左侧侧脑室受压变窄、消失。（图1）

切开肿瘤表面后可见肿瘤质软，灰白色。显微

镜下全切肿瘤，术中快速冰冻病理结果为高

级别胶质瘤。术后患儿高热，予抗感染治疗。

术后复查  MRI示：肿瘤切除较完全。术后病

理诊断：镜下可见弥漫分布的小圆形细胞，部

分区域可见无核区和神经毡结构，在小圆形细

胞间可见一些核稍大，有小核仁，但缺乏明显

神经节细胞分化的细胞成分。免疫组化显示：

小圆形细胞Syn（+），NF（+），Olig2部分

（+），Neu N部分（+），GFAP残留星形细

胞（+），Ki-67（热点区域50%+）。免疫组化

表型支持中枢神经系统神经母细胞瘤，WHO 
Ⅳ级，其分化介于神经母细胞瘤和节细胞神经

母细胞瘤之间。
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急性脑栓塞患者动脉介入溶栓治疗临床疗效观察

WT1基因在监测急性髓细胞白血病微小残留病中的临床意义

PBL教学模式在口腔种植修复教学中的应用效果

优质护理管理模式在肾内科应用的效果评价

急性左心衰竭患者不同院前急救模式的疗效

经胸乳入路腹腔镜下甲状腺切除术的治疗效果分析

热疗辅助放疗治疗晚期肝癌的效果分析

探讨腹腔镜右半结肠切除术与开腹手术治疗结肠癌的比较情况

手术治疗外伤性颈段脊柱脊髓损伤患者的临床研究

经尿道等离子电切术治疗膀胱肿瘤的治疗效果分析
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2　讨论

2.1　概述

原发性中枢神经系统神经母细胞瘤是一

组高度恶性的未分化原始神经外胚层肿瘤的

一个亚型，起源于胚胎神经管的生发基质细

胞。神经母细胞瘤好发于肾上腺髓质，其次是

颈、胸、腹或骨盆的椎旁交感神经节。但原发

于中枢神经系统中实属罕见，据报道多发生

于儿童，约30%的患者年龄在2岁以下[6]。原发

性中枢神经系统神经母细胞瘤最常见的幕上

部位是额颞顶区的脑室周围白质 [7]。幕上的其

他部位包括松果体、鞍上区和丘脑区。原发性

中枢神经系统神经母细胞瘤多发生在儿童的

脑实质。当它发生在成人时，也被描述为实质

内肿瘤 [7]。本例患儿发生部位位于左侧幕上额

颞区。

2.2　分型

原发性中枢神经系统神经母细胞瘤是一组

高度恶性的未分化原始神经外胚层肿瘤的一个

亚型，起源于胚胎神经管的生发基质细胞。生

发基质细胞是中枢神经胶质细胞的前体细胞。

它经历了三个分化阶段，导致神经元、星形胶

质细胞和室管膜的发育 [1]。神经嵴来源的软脑

膜巢细胞可产生能够肿瘤转化的神经母细胞，

这一假说可以解释这种肿瘤的罕见位置[2]。

神经母细胞瘤的分类取决于肿瘤内细胞

分化的程度。具有丰富的神经母细胞的低分化

肿瘤被归类为神经母细胞瘤，而具有成熟的神

经节细胞、间质间隔增加和稀疏的神经母细胞

的高分化良性肿瘤被描述为神经节神经瘤 [3]。

节细胞神经母细胞瘤是一种中间类型，兼具未

成熟神经母细胞瘤和分化型神经节细胞瘤的特

征[4]。WHO(2007年版)中枢神经系统肿瘤分类

将中枢神经系统神经母细胞瘤归为中枢系统原

始神经外胚层肿瘤(CNS PNET)的一个亚型。

因原始神经外胚层有多分化潜能，当具有神经

元分化时，称为神经母细胞瘤[5]。

神经母细胞瘤好发于肾上腺髓质，其次是

颈、胸、腹或骨盆的椎旁交感神经节。但原发

于中枢神经系统中实属罕见，据报道多发生于

儿童，约30%的患者年龄在2岁以下[6]。

原发性中枢神经系统神经母细胞瘤最常见

的幕上部位是额颞顶区的脑室周围白质 [7]。幕

上的其他部位包括松果体、鞍上区和丘脑区。

原发性中枢神经系统神经母细胞瘤多发生在儿

童的脑实质。当它发生在成人时，也被描述为

实质内肿瘤 [7]。本例患儿发生部位位于左侧幕

上额颞区。

神经母细胞瘤术前诊断有一定困难，通

过复习文献[5,8]，该肿瘤具有影像学共性：肿瘤

多位于大脑半球，体积较大，占位效应明显，

MRI平扫T1WI呈等或稍低信号，T2WI呈等或

稍高信号，增强扫描后明显强化。本例患儿影

像学上符合神经母细胞瘤共性特点。确诊需要

依据病理检查结果，其核心依据免疫组织化学

染色。有文献[9,10]报道，病理结果显示肿瘤细胞

呈小圆形或卵圆形，病理性核分裂像较多，呈

弥散密集分布。免疫组织化学染色显示神经母

细胞及成熟的神经节细胞Syn、NF、GFAP多

为阳性，Ki-67阳性指数多在20%至60%。本例

患儿GFAP阳性的瘤细胞均为有丰富突起的残

留或反应性星形细胞，故不应认为肿瘤向神经

胶质分化。本例神经母细胞瘤已有分化，但尚

未达到节细胞神经母细胞瘤的程度，故其分化

处于神经母细胞瘤和节细胞神经母细胞瘤的中

间状态。

临床上，原发性中枢神经系统神经母细胞

瘤恶性程度高，致死率高。据文献报道，平均

5年存活率为30%[11]。治疗上以手术为主，已有

文献[5,8]报道完全切除肿瘤可延长患者的生命，

术后辅以放疗化疗有助于延长患者的生存时

间。目前患儿一般情况良好，无明显神经功能

缺失表现，后续我们将继续追踪患儿情况。因

此我们认为，最大程度的手术切除以及术后辅

以放化疗可以考虑作为原发性颅内神经母细胞
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瘤的治疗选择。
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