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·病例报道·

右额部颅内软骨瘤1例报道

周文明 张赛锋

颅内软骨瘤是中枢神经系统罕见的良性肿瘤，

其发病率约占颅内原发肿瘤的0.2％～0.3％[1]，2021
年世界卫生组织中枢神经系统肿瘤分类将其归至

间叶性非脑膜上皮来源肿瘤（软骨及骨肿瘤）[2]，发

病部位多为颅底软骨结合处，以中颅窝较为常见，

其次为中线大脑镰结构，而大脑凸面少见。由于颅

内软骨瘤影像学表现不典型，术前容易误诊，本文

报告我院就诊后经手术病理证实的颅内软骨瘤患

者1 例，并结合文献复习，以提高对该病的影像诊断

水平。

1 临床资料

患者，女性，26 岁，因“发现右额部占位 1 个月

余”入院。患者1 个月前查头颅CT示右额部占位，

遂行 MRI 增强示右侧额部占位性病变，自诉轻微

头晕头痛、无恶性呕吐、无肢体乏力等症状，查体：

体温：37.2 ℃，心率：90 次/分，呼吸：12 次/分，血

压：125/80 mmHg，神志清，发育正常，查体合作，瞳

孔等大等圆，对光反射灵敏，肌力正常，肌张力无减

退，生理反射正常，病理反射未引出。实验室检查未

见明显异常。头颅CT示：右侧额部颅骨内板下见类

圆形稍高密度影，其内密度不均，无明显钙化，平扫CT
值约为38~45 HU，病灶占位效应不明显，无明显脑水

肿（见封三图4 a）。MRI示右侧额部脑皮质区见椭圆

形异常信号，大小约 16 mm×19 mm×22 mm，边界

清晰。T1WI呈不均匀稍低信号，T2WI呈不均匀高

低混杂信号，病灶周围以低信号为主，内部见小囊

样高信号（见封三图 4 b~c），DWI呈低信号（见封三

图 4 d），Flair呈高低混杂信号（见封三图 4 e），ADC
呈高信号。增强后病灶早期轻度不均匀强化，随着

时间延长病灶有渐进性强化趋势，周围似见环状强

化包膜影，病灶内部囊变区无强化。邻近硬脑膜无

强化（见封三图 4 f~h）。手术所见：常规开颅，四周

硬脑膜悬吊，见肿瘤突破硬膜，局部骨质增生，扩大

切除硬膜，完整分离肿瘤组织，整块切除，人工硬膜

修补缝合。术后病理标本见灰白色骨样组织，大小

约2.5 cm×2 cm×1.5 cm，其旁见囊壁样组织，最大直

径约 1 cm，剖开骨组织其内见灰红灰黄区，术后病

理结果：（右额）软骨瘤（见封三图 4 i），免疫组化结

果：S-100（-），SATB2（+），VIM（+），Ki67（2％），EMA
（-），PR（-），D2-40（+），IDH（-），INI-1（+），CD68
（-）。术后患者恢复良好，复查影像学显示病灶已

完全切除。

2 讨论

颅内软骨瘤由Hirshfield于 1851年首次提出并

加以描述，其发病机制目前还不是十分清楚，国内

学者大多认为其起源于软骨胚胎残余组织，亦可由

硬膜成纤维细胞或血管周围间质转化而来，少数由

创伤性软骨替代形成[3]。胚胎期颅底骨由软骨内化

骨而成，在颅底部软骨结合处常残留一些软骨细

胞，故大多数颅内软骨瘤位于颅底部，以蝶鞍旁、蝶

岩交界及岩骨尖多见，发生于硬脑膜者多见于大脑

镰区，大脑凸面相对少见[4]。

肿瘤发病高峰年龄为20～40 岁，发病率女性稍

高于男性，临床表现缺乏特异性，与肿瘤大小及发

病部位有关。软骨瘤生长缓慢，发病初期往往无症

状或有轻微的头痛，肿瘤较大时可产生压迫颅神经

的症状，肿瘤位于前颅窝可能引起嗅觉减低，位于

鞍旁可以压迫第Ⅲ～Ⅵ颅神经引起海绵窦综合征，

如复视、视物模糊、眼痛等症状，肿瘤位于后颅窝可

以引起耳鸣耳聋、面部麻木及声音嘶哑等[5]。

病理上颅内软骨瘤主要成份为半透明软骨组

织，质地坚硬，其次为软骨退化而形成的假囊肿或

骨化的软骨，多呈不规则的分叶状灰白色团块，表
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面可见一层含有小血管的薄壁纤维囊，镜下肿瘤由

透明软骨细胞和基质构成，细胞分化成熟，呈大小

不等的分叶状排列，细胞一般为单核，双核少见，异

形性不明显。未钙化组织多由软骨基质和含薄壁

血管的软骨间质构成，可见黏液及纤维成分，肿瘤

基质的钙化多沿血管丰富的小叶边缘区进行，故软

骨瘤钙化多呈环状，部分病例局部可见以软骨内化

骨形成的骨质[6、7]。

颅内软骨瘤CT上多呈椭圆形、哑铃状或不规则

分叶状，边缘清晰，占位效应明显，瘤周无水肿，平

扫多为稍高密度影，少数可以为低密度，病灶内部

有时可见低密度囊变区。文献报道颅内软骨瘤的

钙化发生率达 60％，病变区钙化呈点状、环状或不

规则形态，肿瘤以宽基底紧贴颅骨，造成颅骨骨质

增生、破坏或压迫吸收。肿瘤对邻近组织血管和神

经多压迫推移，很少有包绕或侵犯。颅内软骨瘤的

MRI表现，T1WI多为不均匀低信号，T2WI多为高低

混杂信号，病灶周围纤维包膜和软骨基质呈低信

号，中心可见“石榴籽”状高信号及低信号分隔，代

表肿瘤间质黏液变性和纤维间隔，形成分叶状结

构。DWI为均匀低信号，代表肿瘤细胞间隙水分子

自由扩散，钙化在MRI均为低信号。颅内软骨瘤为

少血供肿瘤，MRI增强多为肿瘤周边及内部分隔早

期轻度强化，延迟期强化愈加明显，中心黏液变性

区无强化，形似蜂窝状，比较有特征性，分析其原因

可能与肿瘤周边和间隔富含小血管的纤维组织构

成有关[7]。也有文献报道颅内软骨瘤MRI增强早期

也可明显强化，这主要与肿瘤实质细胞含量较多有

关[8]，因此笔者认为肿瘤的强化程度取决于瘤组织

内软骨基质占整个肿瘤的比例等多种因素。

回顾分析本例患者CT、MRI表现，术前诊断颅

内软骨瘤难度极大，在影像诊断分析上主要有两种

思路，第一种认为肿瘤起源于脑外，依据有肿瘤与

脑实质分界较清晰，邻近脑回受推移，肿瘤宽基底

与硬膜相接触，但脑外肿瘤（主要为脑膜瘤）多数有

“硬膜尾征”，增强后多明显强化，囊变区少等诸多

不符。第二种认为肿瘤起源于大脑皮质，主要原因

是脑内皮质起源肿瘤如节细胞胶质瘤、胚胎发育不

良性神经上皮肿瘤等肿瘤边界较清，增强后无或轻

度强化，瘤周无明显水肿，肿瘤内部囊变区等比较

符合低级别胶质瘤的表现，两种不同意见很难统

一。通过回顾性复习相关文献资料，对比上述颅内

软骨瘤的病理及CT、MRI表现，笔者认为肿瘤位于

脑外的依据还是比较充分的，脑外肿瘤除了脑膜上

皮肿瘤外，其他间叶非脑膜上皮肿瘤也应考虑，如

软骨及骨肿瘤等。本例颅内软骨瘤在CT平扫上呈

稍高密度，T2WI上病灶周围呈稍低信号，内部囊变

区呈高信号，增强后呈轻度渐进性强化，以及病灶

周围似见纤维包膜等都比较符合颅内软骨瘤表现，

但本例发病部位在大脑凸面比较罕见，以及CT上未

见明显钙化，增加了术前正确诊断难度，从而误诊

为其他肿瘤。发生在颅底部软骨瘤应与脑膜瘤、脊

索瘤、颅咽管瘤等相鉴别，脊索瘤病变主要位于斜

坡，骨质破坏区可见片状残存的碎骨。颅咽管瘤儿

童好发，发病部位在鞍上，可向鞍内生长，肿瘤呈囊

实性，周围可见“蛋壳样”钙化特征表现。

综上所述，颅内软骨瘤发病率比较低，误诊率

比较高，其CT、MRI影像学表现有一定特征，但都缺

乏特异性，最终确诊依据手术病理。
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