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【摘要】 通过对经手术和病理证实的 4例肠源性囊肿患者临床资料的回顾，结合相关文献对其病

因学、临床特点、诊断和治疗进行总结。颅内肠源性囊肿是一种良性病变，以中年女性多见，好发于中线

部位，高发症状或体征多与占位效应相关，影像学检查无特征性改变，缺乏明确诊断标准，难以与其他颅

内囊性病变相鉴别，术前诊断困难且误诊率高，明确诊断需依靠术中所见和病理检查。手术全切除是唯

一治愈手段。
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【Abstract】 Intracranial enterogenous cyst is a kind of benign disease. This paper retrospectively
analyzed the clinical data of 4 cases with enterogenous cysts, which were confirmed by surgery, pathology
and combined with relevant literature to summarize the causes, clinical features, diagnosis and treatment of
this disease. It is common in middle ⁃ aged women and occurs in the midline region. It is difficult to
distinguish intracranial enterogenous cyst from other intracranial cysts, because there are no characteristic
changes in imaging or clear diagnostic criteria. It increases the difficulty of preoperative diagnosis and
misdiagnosis rate. Diagnosis depends on intraoperative findings and pathological examination. Total
resection is the only curative means.
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·临床研究·

肠源性囊肿也称神经源性囊肿、神经上皮细胞

囊肿、内胚层囊肿或前肠性囊肿，为临床罕见颅内

病变，是胚胎发育异常引起的先天性疾病，好发于

椎管，颅内者极为罕见。天津医科大学总医院神经

外科 2009-2013 年共诊断与治疗 4 例经病理证实的

颅内肠源性囊肿病例，对其临床经过进行回顾，并

结合相关文献分析如下。

临床资料

例 1 男性患者，23 岁。主因黑蒙、视力减退

20 d 伴视野缺损、加重 4 d，于 2013 年 2 月 18 日入

院。患者入院前 20 d 突发黑蒙，每日发作数次，每

次数秒不等，伴视物模糊、双颞侧视野缺损，近 4 d
来症状加重，发作期间无其他神经系统症状。既往

高血压病史 3年。入院时体格检查：视力减退，双颞

侧视野缺损，其余无异常。头部 CT检查显示脑室扩

大，延髓腹侧类圆形占位性病变，密度混杂，以低密

度为主，斜坡受压变薄（图 1a）。X线检查，鞍背斜坡

骨质欠规则（图 1b）。MRI 检查显示，脑室扩大，脑

干前方囊性病变，呈均匀短 T1、长 T2信号，病灶形状

规律；增强后病灶边缘清晰，呈不连续强化（图

1c）。初步诊断为脑积水；颅内占位性病变，考虑桥

前池肠源性囊肿。经乙状窦后入路行桥前池肿瘤

切除术，术中可见肿瘤组织呈黄褐色，与脑干和周

围组织紧密粘连，分离困难。术中抽吸囊液送实验

室检查，冲洗囊腔，于显微镜下切除所见囊壁，遗留

脑干腹侧部分囊壁。术后囊液检测蛋白质 111 g/L、
葡萄糖 1.10 mmol/L、红细胞计数 25 × 10 6/L、白细胞

计数 8 × 10 6/L。术后患者视力明显提高，但脑积水
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症状无明显改善（图 1d），腰椎穿刺脑脊液检查提示

颅内高压，遂行脑室⁃腹腔分流术，根据腰椎穿刺结

果调节分流泵压力至颅内压正常范围。患者术后

随访至今，恢复良好。

例 2 女性患者，49 岁。主因体检时发现颅内

占位性病变 10 个月，于 2012年 8月 6日入院。患者

因糖尿病而接受相关药物治疗，期间出现头晕，但

无呕吐、声音嘶哑等神经系统症状。外院头部 MRI
显示，桥前池占位性病变；增强后病灶无明显强化，

边界清晰，基底动脉受压；由于症状自行缓解未行

进一步检查。之后为求手术治疗而入我院。患者

既往糖尿病 10 年、银屑病 30 年。入院后各项检查

均无明显异常，临床拟诊为桥前池表皮样囊肿，经

右侧远外侧入路行桥前池肿瘤切除术。术中可见

延髓及后组脑神经腹侧、椎动脉后侧囊性变、壁薄，

内呈胶冻状内容物，于手术显微镜下切除病变，全

切除囊壁。术后囊液检测蛋白质 3.90 g/L、葡萄糖

4.80 mmol/L、红细胞计数 230 × 10 6/L、白细胞计数

72 × 10 6/L，患者术后恢复良好。

例 3 女性患者，40 岁。主因头部沉重感伴月

经紊乱 1年，于 2011年 9月 19日入院。患者入院前

1年无明显诱因出现头部沉重感，无头痛、视力下降

和内分泌功能紊乱症状与体征，伴月经不调，最长

可间隔 3 个月，但无泌乳。既往月经不调。外院头

部 MRI 检查显示鞍区占位性病变，考虑垂体肿瘤，

遂至我院行手术治疗。入院后各项检查未见明显

异常，初步诊断为垂体肿瘤。头部 X线检查显示，鞍

区扩大，鞍背骨质吸收变薄。CT检查，鞍区饱满，呈

稍低密度。MRI 显示，鞍内等 T1、等 T2信号，信号不

均匀，可见片状短 T2 信号；增强扫描病灶无明显强

化，垂体受压变扁、视交叉上抬（图 2）。经鼻蝶入路

行鞍区占位性病变切除术，术中可见鞍底骨质略有

吸收，切开硬脑膜后有胶冻状黄褐色分泌物渗出，

于显微镜下清除囊腔内容物，低功率电凝囊壁。术

后患者症状与体征明显缓解，随访至今，月经尚未

恢复。

例 4 男性患者，28 岁。主因左侧听力下降伴

同侧颜面部感觉减退 2 个月，于 2009 年 6 月 3 日入

院。患者入院前突发左侧听力下降、颜面部感觉减

退，伴头晕、走路不稳，但无呕吐、声音嘶哑等症

图 1 例 1患者手术前后头部影像学检查所见 1a 术前 CT显示，延髓腹侧类圆
形占位性病变，密度混杂，以低密度为主（箭头所示），斜坡受压变薄 1b 术前 X
线显示，鞍背斜坡骨质欠规则（箭头所示） 1c 术前横断面 T2WI显示，脑干前方
囊性病灶呈均匀高信号，形态规则（箭头所示），病灶压迫脑桥，第四脑室明显扩
大 1d 术后横断面 T2WI显示，原脑干前方囊性病灶消失（箭头所示），脑桥受压
较前减轻

Figure 1 Imaging findings before and after surgery of Case 1. Preoperative head
CT showed mixed density and oval space ⁃ occupying lesions at ventral medulla,
which gave priority to low density (arrow indicates) and oppressed clivus (Panel 1a).
Preoperative X⁃ray showed the bone of saddle back and clivus was destructed (arrow
indicates, Panel 1b). Preoperative axial T2WI showed cystic lesion located in front
of brainstem with homogeneous hyperintense and regular form (arrow indicates).
The lesion oppressed pons and the fourth ventricle was significantly enlarged (Panel
1c). Postoperative axial T2WI showed the original cystic lesion in front of the
brainstem disappeared, and expansion of the fourth ventricle reduced than
before (arrow indicates, Panel 1d).
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图 2 例 3患者横断面增强 T1WI显示鞍区病灶无明显强化（箭头所示），病灶前方呈明显线样强化 图 3 例 4患者头部影
像学检查所见 3a CT显示左侧脑桥小脑角低密度囊性变（箭头所示），边界清楚，岩骨和内耳道无明显异常 3b 横断
面 T2WI显示左侧脑桥小脑角不规则稍高信号（箭头所示），脑桥和左侧小脑受压

Figure 2 Axial enhanced T1WI of Case 3 showed no obvious reinforcement at the lesion in sella turcica region (arrow
indicates). Pituitary gland was oppressed and presented as a line around the lesion. Figure 3 Imaging findings of Case 4.
Head CT showed low density cystic lesion in the left cerebellopontine angle (CPA, arrow indicates) and the boundary was clear.
Petrous bone and internal auditory canal were normal (Panel 3a). Axial T2WI showed irregular slight hyperintense at left CPA
(arrow indicates). The left cerebellar hemisphere and pons were oppressed (Panel 3b).

状。入院时体格检查：左侧听力、颜面部感觉减退，

共济失调，既往身体健康。头部 CT 检查显示，左侧

脑桥小脑角低密度囊性变，边界清楚，岩骨和内耳

道无明显异常（图 3a）。MRI显示，病灶呈长 T1、长 T2

信号，增强后病灶无明显强化，脑干和左侧小脑变

形（图 3b）。外院电测听检查呈左侧神经性耳聋，脑

干听觉诱发电位（BAEP）显示听神经颅内段严重损

害。考虑左侧脑桥小脑角表皮样囊肿。经乙状窦

后入路行脑桥小脑角占位性病变切除术。术中可

见肿瘤呈囊性，壁薄呈白色，面神经、前庭蜗神经、

三叉神经与囊肿关系紧密并推向背外侧，岩静脉和

小脑前下静脉亦与囊肿粘连，于显微镜下切除病灶

和包膜，完整保留神经和血管。术中可见囊壁呈白

色、透明或黄褐色，囊内容物呈黄白色、胶冻状，其

内为结晶状和脂状物。患者术后左侧面瘫，复诊时

症状明显好转。

本组 4例患者术后病理检查均证实为颅内肠源

性囊肿。组织形态学观察可见包膜纤维成分、鳞状

上皮细胞，以及内壁杯状细胞、假复层柱状细胞的

腺体成分，同时伴异物巨细胞反应（图 4，5）。免疫

图 4 光学显微镜观察可见富含黏液的杯状细胞和假复层柱状细胞，伴异物巨细胞反应 HE染色 × 400 图 5 光学显微镜观察
可见纤维成分、腺体成分及内壁杯状细胞和假复层柱状细胞、鳞状上皮细胞，伴异物巨细胞反应 HE染色 × 100
Figure 4 Optical microscopy showed mucus ⁃ rich goblet cells and false stratified columnar cells with foreign ⁃body giant cell reaction.
HE staining × 400 Figure 5 Optical microscopy showed fiberous composition, glandular composition and goblet cells, false stratified
columnar cells and squamous epithelial cells of the inner wall with foreign⁃body giant cell reaction. HE staining × 100
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组织化学染色癌胚抗原（CEA）、上皮膜抗原（EMA）
表达阳性。

讨 论

肠源性囊肿为临床罕见的胚胎残留组织肿瘤，

是发育过程中的变异畸形。1934年首次报道［1］，其

发生机制至今仍不十分清楚［2］，认为与胚胎第 3 周

时原始神经肠管、神经管和脊索变异和形成不完全

有关，从而形成沟通外胚层和内胚层的神经源性瘘

管［3］。肠源性囊肿为良性病变，可发生于任何年龄

段，一般无明显性别差异，但男性好发于脊柱、女性

则以颅内高发，多为中年患者［4］。肠源性囊肿占中

枢神经系统囊肿的 10% ~ 17.90%［5⁃6］，可发生于中线

结构和其他组织［7⁃9］，以脊髓多见，可伴其他脊柱、颅

脑先天性发育畸形。其临床表现与发病部位密切

相关，以长期反复发作性头痛为首发症状，后期可

随囊肿的扩大而逐渐出现占位效应，引起癫 和颅

内高压症状；若瘘管形成还可引起无菌性脑膜炎。

颅内肠源性囊肿的诊断主要依靠影像学和病

理学检查。由于囊肿生长缓慢，发病率低，且临床

症状多变、辅助检查不具有典型性，很难与其他占

位性疾病相鉴别，导致术前明确诊断困难。CT可显

示病灶部位和囊性变特征，MRI可清晰地显示病灶

形状及其与周围组织关系，目前扩散张量成像

（DTI）技术对脑神经的显影日趋完善，对于发生在

颅底的肠源性囊肿，尤其是脑桥小脑角，如果能够

明确神经组织与病灶之间的位置关系，对于选择最

佳手术入路和明确能否在手术中全切除病灶意义

重大，可避免损伤重要神经组织而影响治疗效果和

患者预后［10］。

大多数肠源性囊肿 MRI表现类似脑脊液，信号

均一，囊壁光滑无强化。有文献报道，若囊腔内容

物含蛋白质或出血，可呈混杂信号［10⁃11］；增强后若囊

壁明显强化，可能与囊壁含有纤维成分或与囊壁破

裂致囊液外渗发生无菌性炎症有关［12］。囊液的性

质和颜色主要取决于囊壁上皮细胞分泌物的性

质。根据囊肿的组织来源可以分为 3种类型：Ⅰ型，

囊肿内衬单层、假复立方或柱状上皮，伴或不伴纤

毛；Ⅱ型，囊壁除Ⅰ型细胞外，还有黏液腺、浆液腺

和神经节等成分；Ⅲ型，除Ⅱ型细胞外，还含有室管

膜和神经胶质成分［1］。免疫组织化学染色，肿瘤细

胞表达上皮膜抗原、癌胚抗原，而不表达胶质纤维

酸性蛋白（GFAP）［13］。

肠源性囊肿作为先天性疾病，应注意与颅内皮

样囊肿、表皮样囊肿［14］、蛛网膜囊肿［15］、Rathke裂囊

肿［16］和室管膜囊肿相鉴别。上述疾病的鉴别诊断

需依靠影像学和组织病理学［17］。上皮膜抗原是神

经上皮组织肿瘤标志物，其免疫组织化学染色定位

于细胞膜，可见囊壁上皮细胞呈阳性；癌胚抗原有

助于排除神经源性囊肿；胶质纤维酸性蛋白有助于

与蛛网膜囊肿或室管膜囊肿相鉴别。

肠源性囊肿的治疗以手术切除为主，以彻底切

除病变为目标。颅内肠源性囊肿与周围组织关系

复杂，病变与周围组织粘连程度取决于病灶范围和

囊壁菲薄程度，若术中可见囊壁与周围血管、神经

粘连紧密而无法分离，则影响囊肿全切除［18］。即使

术中全切除，仍有可能复发，使神经功能缺损症状

加重，增加再次手术风险和难度。育达和曹路宁［19］

报告 1例腹膜肠源性囊肿术后复发予囊腔内注射甲

醛硬化治愈病例，甲醛可使蛋白质凝固变性，但用

于中枢神经系统的不良反应危险性远超过腹部用

药，因此目前尚无颅内相关治疗方式的文献报道。

笔者的体会是：（1）切除过程中在囊肿周围敷以棉

条，防止囊液渗漏，以免引起无菌性炎症；病灶切除

后需反复冲洗术区，尽可能减少囊腔内容物残留。

对囊壁张力过高者可先行穿刺囊液抽吸，再予囊壁

切除。（2）为便于手术操作，应利用手术体位和重力

作用尽可能显露病灶，充分释放脑脊液，降低脑组

织局部张力和颅内压；并了解病灶与周围组织间关

系，尽量避免牵拉神经、血管。由于颅内病变多样

性，其发生部位、与周围组织关系和颅内解剖关系

复杂性均可影响病灶全切除率，可通过神经电生理

学监测提高显微镜下囊肿全切除率。术中切忌因

追求全切除而忽略对周围组织的损伤，对于粘连紧

密的患者可先行部分切除，再电灼残留的部分囊

壁。（3）虽然肠源性囊肿为良性病变，但已有复发、

播散和恶变的报道［3，20］，复发时间尚不确定，但复发

间隔逐渐缩短，并有增生、恶化之趋势。因此术中

行标本病理冰冻检查对颅内肠源性囊肿的处理和

预后有着重要作用，可根据囊液性状和囊壁病理检

查结果初步判定病变性质［21］，若肿瘤恶变或已存在

恶变倾向，有助于选择适当的切除方式、范围及后

续治疗方案，以期达到更佳的治疗效果。有文献报

道，在囊肿所在部位辅以明胶海绵可以促进局部组

织粘连，预防囊肿复发［22］。近年来，有学者成功应

用内镜经鼻蝶入路切除脑干腹侧肠源性囊肿［23］，这
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种微创技术避免了脑组织过度牵拉和脑神经损伤，

为治疗颅后窝囊肿提供了新的手术方法，并可能成

为一种主流发展趋势。（4）关于肠源性囊肿患者的

预后，目前认为，术前临床症状较轻者，术后恢复良

好；临床症状或体征明显者，如存在严重的神经功

能缺损症状或内分泌功能障碍，则预后不良。

综上所述，颅内肠源性囊肿是一种先天性良性

病变，诊断依据源自影像学和术后病理结果。由于

肿瘤性质和细胞特性呈良性，常规放射治疗不敏

感，药物化疗作用尚未被证实，因此早期诊断和显

微外科手术仍为最佳治疗方式。
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