
颅内神经内分泌癌1例报告  

    神经内分泌癌是由神经内分泌肿瘤恶变而来，多见于肺和腹腔器官，作者近期治疗1例极其罕见的颅内神

经内分泌癌，报告如下。 

    

1  临床资料 

    患者女，27岁，已婚，生育一胎。2001年6月7日因头痛1周、抽搐伴神志不清1次再次入我院。此前，患

者在2年内先后因左顶枕部胶质瘤(Ⅱ级)在外院和左颞顶枕多发性脑膜瘤在本院手术切除肿瘤，2次手术相距

约1年，术后早期CT或MRI复检均无肿瘤残余。本次入院前1日当地CT扫描发现左顶部1.0×1.9~2.0 cm×2.2 

cm类圆形病灶，平扫为稍高密度，注射造影剂后中度强化，边界较清楚，2个肿瘤部分相连，左顶枕叶退行性

变。入院后MRI示：左顶后区2.5 cm×5.0 cm稍长T
1
稍长T

2
信号占位，增强扫描，病变强化明显，周围白质呈

长T
1
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2
片状异常信号，中线结构基本居中(图1)。胸部X线平片和CT、腹部B超检查均未见异常。当月12日全

麻下经原颞顶部切口手术，完整切除姜块样半嵌入脑内与脑组织有轻度粘连的实质性肿瘤。术中冰冻切片疑转

移癌，即予替尼泊甙缓释剂50 mg瘤床种植做间质化疗。术后石蜡切片诊断是多灶性神经内分泌癌。免疫组化

标记：突触素Syn (++)，波形蛋白(±)， s100蛋白S-100 (±)，嗜鉻素ACgA (±)，细胞角蛋白CK(-)，上

皮膜抗原EMA (±)，胶质纤维酸性蛋白(-)。同月20日MRI复查见左顶叶内不规则片状异常信号影，T
1
为杂乱

高及等信号，T
2
为高及等信号，其内见1.8 cm大小圆形等T
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结节，中线未见移位，各脑室脑池大小、形态

如常，疑肿瘤复发。随后发现患者颈浅淋巴结肿大，同月26日PET检查显示颅内未见肿瘤复发，左颈部淋巴结

考虑为转移灶，全身其它部位未见明显异常。取淋巴结活检免疫组化结果：HMB45抗黑色素瘤特异性单抗(-

)，Syn(++)，CK(-)，S-100(++)，神经元特异烯醇化酶(NSE)(+)，CgA(++)，波形蛋白(-)，进一步证实淋

巴结为转移灶。立即毒鬼臼乙叉甙静脉滴注100  mg/d，2次，续以卡铂300 mg/d，2次；术后3周行头部X刀

治疗，于7月17日出院。此后患者每隔6~8周重复化疗1次，出现白细胞低下时皮下注射惠尔血将白细胞提升到

正常并稳定后再继续化疗。2002年1月例行复查时，MRI扫描发现左侧额颞顶部脑表面薄层片状肿块影，考虑

肿瘤复发，予局部X刀治疗和额极部直线加速器切线放疗。同年4月双侧颈浅淋巴结群肿大淋巴结增多，再次

予区域放疗。后放弃治疗，患者荷瘤生存2年，于2004年4月病故，期间未发现新生转移灶。 

    

2  讨论 

    2.1  神经内分泌癌的诊断 

    神经内分泌癌是起源于神经内分泌细胞的一类恶性肿瘤[1]，既往曾叫类癌、小细胞癌、雀麦细胞癌、分

泌粘液的类癌和不典型类癌。近10年来其病理诊断已经成熟：典型者常规病理石蜡切片即可诊断，非典型者

可通过免疫组化诊断。在免疫组化检查中，NSE敏感性强但特异性差，常作为筛选指标；CgA和Syn敏感且特异
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性强，常用作诊断指标[2][3]。本例NSE、Syn和CgA均明显阳性，可以肯定神经内分泌癌的诊断，S-100明显

阳性也支持神经起源。由于颅内神经内分泌癌的临床表现缺乏特征性，所以术前诊断困难。 

    2.2  神经内分泌癌的治疗 

    以手术和化疗为主，近期有化疗联合定向质子治疗取得较好疗效的报道[4]。本例选用了手术、化疗、X

刀治疗、切线放疗相结合的综合治疗，尽管颈部有多个淋巴结转移，患者仍携瘤生存了近3年。这一结果提示

一方面肿瘤恶性程度高，容易发生转移；另一方面，肿瘤在凸面顺脑盖生长，短时间内未引起严重神经功能障

碍或者脑疝，综合治疗又延缓了肿瘤的生长，是患者存活近3年的原因。 

    2.3  颅内神经内分泌癌 

    神经内分泌细胞分布十分广泛，除传统的内分泌器官外，还可见于胃肠道、支气管、甲状腺、皮肤、

喉、鼻腔、胸腺、食管、副神经节、乳腺、前列腺、肝、子宫、卵巢、软组织等部位[5]。颅内是否有神经内

分泌细胞尚不明确，目前为止未见颅内神经内分泌癌临床报告。本例术前疑为脑膜瘤复发，术中见肿瘤类似恶

性脑膜瘤表现，术后经免疫组化检查才诊断为神经内分泌癌。术前体检、X线平片和B超检查未发现其它病

灶，术后PET检查除左颈部淋巴结外没发现颅外病灶。所以，本例的起源难以确定。但随后的2年多时间患者

未发现新生病灶，作者更愿意相信起源于颅内。颈部淋巴结为转移灶，意味着这类肿瘤可以发生颅外转移。 

    2.4  本例的特殊性 

    本例患者在邻近或者相同部位先后发生3种肿瘤实属罕见。纵观整个病情衍变过程，作者认为：胶质瘤术

后放疗是诱发多发性脑膜瘤的原因。部分脑膜瘤与雌激素相关，该患者为青年女性，产后1年发病，可以考虑

雌激素依赖型脑膜瘤。但这类脑膜瘤生长时间应该超过1年，换言之，体积应更大，很少有多发。有文献报道

放疗剂量>20 Gy时容易诱发脑膜瘤，放射诱发的脑膜瘤多发生在放射野内，肿瘤多呈浸润性生长，瘤周水肿

重，术后易复发且复发的肿瘤易恶变[6]。本例肿瘤多发、小、散在，在胶质瘤大剂量(45 Gy)放疗后8个月发

病，病变部位紧邻原胶质瘤部位，肿瘤周围指样水肿，提示肿瘤与放疗密切相关，符合文献报道的放疗诱发脑

膜瘤条件。而神经内分泌癌就在脑膜瘤曾经生长的部位发生，半嵌于脑内说明并非起源于脑组织，或许与放疗

使复发脑膜瘤恶变有关。 

    (责任编辑：吴锦雅) 
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