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【摘要】 目的 探讨脑膜血管周细胞瘤的临床表现、影像学和病理学特征。方法与结果 男性患

者，40 岁，头痛 3 月余，加重 2 周伴左侧肢体肌力下降。头部 MRI 显示右侧颞叶占位性病变，T1WI 等信

号、T2WI混杂信号，增强扫描明显强化。手术全切除肿瘤。术中可见肿瘤位于颅中窝，体积较大，血供

丰富，无包膜。组织形态学，肿瘤细胞密集，界限不清，胞核呈圆形、椭圆形或短梭形，有一定异型性，核

分裂象易见（4/10 个高倍视野）；厚壁血管和血窦丰富，部分血管腔隙呈“鹿角”状。免疫组织化学染色，

肿瘤细胞弥漫性表达 CD34和波形蛋白，局灶性表达上皮膜抗原，Ki⁃67抗原标记指数为 17% ~ 20%。术

后辅助放射治疗，随访 20个月，肿瘤未复发。结论 脑膜血管周细胞瘤极易误诊为脑膜瘤，但二者预后

相差较大，鉴别诊断具有重要意义。明确诊断需依靠病理学检查。
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【Abstract】 Objective To investigate the clinical, neuroimaging and pathological features of
meningeal hemangiopericytoma. Methods One case of meningeal hemangiopericytoma was reported, and
the relevant literatures were also reviewed. Results A 40⁃year⁃old male had caught a headache for about
3 months with muscle weakness in the left limb, and became progressively serious for 2 weeks. Brain MRI
displayed a space⁃occupying lesion in the right temporal lobe with equal signals in T1WI, mixed signals in
T2WI and obvious enhancements. In surgery, the tumor was found to be located in the cranial fossa, and
was completely removed. The tumor was large, with rich blood supply, and had no capsule. In histology,
the neoplasm was composed of dense spindle cells with mild atypia. The boundary of the tumor cells was
unclear. The nuclei were circular, oval or spindle with obvious mitoses (4/10 HPF). There were plenty of
thick ⁃wall blood vessels and blood sinuses with characteristic "staghorn" shape. In immunohistochemistry,
CD34 and vimentin (Vim) were positive, epithelial membrane antigen (EMA) was focally positive and Ki⁃67
labeling index was 17%-20%. Postoperative radiotherapy was adopted and no relapse was found during the
20⁃month follow⁃up period. Conclusions The meningeal hemangiopericytoma is easy to be misdiagnosed
as meningioma, however, the prognosis of meningeal hemangiopericytoma is quite worse, thus the
differential diagnosis is very important. A clear diagnosis often depends on pathological examination.
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·临床病理报告·

脑 膜 血 管 周 细 胞 瘤 （meningeal
hemangiopericytoma）是一种少见的间叶组织肿瘤，

其临床表现和影像学改变与脑膜瘤十分相似，极易

误诊。然而，脑膜血管周细胞瘤在世界卫生组织

（WHO）肿瘤分类中属于Ⅱ ~ Ⅲ级，较脑膜瘤（WHO
Ⅰ级）具有恶性度更高的生物学行为，更易发生远

处转移或复发，因此，诊断与鉴别诊断具有重要意

义。我们报告 1 例脑膜血管周细胞瘤患者，通过复

习文献对其临床表现、影像学特点、组织形态学和

免疫组织化学表型进行分析，以期提高对该病的诊

断和鉴别诊断能力。

病历摘要

患者 男性，40 岁。主因间断性头痛 3 月余，

加重伴左侧肢体肌力下降 2周，于 2013年 3月 14日

入院。患者于 3 个月前无明显诱因出现头部胀痛，
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图 1 头部 MRI检查所见 1a 横断面 T1WI显示，右侧颞叶占位性病变呈等信号（箭头所示），右侧侧脑室受压，中线向左侧移位
1b 横断面 T2WI显示，病灶呈混杂信号（箭头所示） 1c 横断面增强 T1WI显示，病灶呈明显强化（箭头所示） 1d 矢状位增强
T1WI显示，病灶呈明显强化（箭头所示），边缘欠光滑

Figure 1 Head MRI findings. Axial T1WI showed a space ⁃ occupying lesion with equal signals in the right temporal lobe (arrow
indicates), which squeezed the right lateral ventricle and the midline shifted to left (Panel 1a). Axial T2WI showed mixed signals (arrow
indicates, Panel 1b). Axial enhanced T1WI showed the lesion was obviously enhanced (arrow indicates, Panel 1c). Sagittal enhanced
T1WI showed the lesion was obviously enhanced (arrow indicates) with unsmooth borderline (Panel 1d).

无明显规律，休息后可自行缓解，无癫 发作、大小

便失禁等，未予特殊处理。2周前头痛症状加重，伴

左侧肢体肌力下降，外院头部MRI检查（2013年 3月

9 日）显示，右侧颞叶占位性病变，脑膜瘤可能性

大。为求进一步诊断与治疗收入我院。患者自发

病以来，精神、饮食佳，睡眠可，体重无明显改变，大

小便正常。

既往史、个人史及家族史 否认高血压、冠心

病和糖尿病病史，否认肝炎、结核病等传染病病

史。无疫区、疫水等接触史，无毒物和放射性物品

等接触史。个人史和家族史无特殊。

体格检查 患者体温 36.7 ℃、脉搏 70 次/min、
呼 吸 18 次/min、血 压 120/80 mm Hg（1 mm Hg =
0.133 kPa）。神志清楚，查体合作，理解力、记忆力

和定向力未见异常。脑神经检查均无异常。脑膜

刺激征阴性，病理征未引出。左上肢肌力 5-级、左下

肢 5+级，右侧肢体肌力 5 级；肌容积、肌张力无明显

异常。深浅感觉和皮质觉无异常。

辅助检查 实验室检查：血常规白细胞计数

6.43 × 10 9/L［（4 ~ 10）× 10 9/L］、中性粒细胞比例

70.90%（50% ~ 70%），红细胞计数 5.10 × 10 12/L［（4 ~
5.50）× 10 12/L）］，血红蛋白 160 g/L（120 ~ 160 g/L），

红细胞比积（PCV）0.46（0.40 ~ 0.54），血小板计数

208 × 10 9/L［（100 ~ 300）× 10 9/L］；凝血酶原时间

（PT）为 10.70 s（9.80 ~ 12.80 s），凝血酶时间（TT）为

13.70 s（10.30 ~ 16.50 s），活化部分凝血活酶时间

（APTT）为 35.10 s（25.10 ~ 36.50 s），纤维蛋白原为

2.10 g/L（2 ~ 4 g/L）；其余各项指标，包括乙肝五项、

肝肾功能试验、血糖、血脂、血清离子均于正常值范

围。影像学检查：头部 MRI 显示，右侧颞叶大片状

异常信号，病灶大小约 6.20 cm × 5.50 cm × 4.90 cm，

T1WI 呈等信号，T2WI 呈混杂信号，增强扫描呈明显

强化；周围脑实质受压、脑沟和脑裂变窄，右侧侧脑

室缩小，中线结构左移（图 1）。

诊断与治疗经过 临床诊断为右侧颞叶占位

性病变，脑膜瘤可能性大。于全身麻醉下行神经导

航引导右侧颞叶肿瘤切除术。术中可见肿瘤位于

颅中窝，红色、质地中等偏软、血供丰富、无包膜、界

限清楚。肿瘤体积较大，行肿瘤内分块切除，大部

切除后自脑组织剥离肿瘤，可见蛛网膜完整、侧脑

室颞角开放、局部粗大动脉供血。（1）大体标本观

察：肿瘤组织为不规则破碎组织块，约 3 cm × 3 cm ×
1 cm 大小，呈灰白色、质地中等、无包膜。经体积分

数为 4%中性甲醛溶液固定、石蜡包埋，制备脑组织

切片，行常规 HE 染色和免疫组织化学染色。（2）HE
染色：光学显微镜观察，肿瘤细胞密集，无特定排列

方式，纤维化不明显；细胞界限不清，胞核呈圆形、

椭圆形或短梭形，有一定异型性，核分裂象易见（4/
10 个高倍视野，图 2a）；厚壁血管和血窦丰富，部分

血管腔隙呈“鹿角”状（图 2b）；伴局灶性出血。（3）免

疫组织化学染色：EnVision二步法检测试剂盒，以及

内皮细胞标志物 CD34、波形蛋白（Vim）、上皮膜抗

原（EMA）、Ki⁃67 抗原、胶质纤维酸性蛋白（GFAP）、

孕激素受体（PR）、S⁃100 蛋白（S⁃100）、少突胶质细

胞 转 录 因 子 2（Olig ⁃ 2）、广 谱 细 胞 角 蛋 白（AE1/
AE3）、Bcl⁃2和 CD99均购自北京中杉金桥生物技术

有限公司。结果显示，肿瘤细胞弥漫性表达 CD34
（图 3）、Vim，局灶性表达 EMA，而不表达 GFAP、PR、
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S⁃100、Olig⁃2、AE1/AE3、Bcl⁃2和 CD99，Ki⁃67抗原标

记指数为 17% ~ 20%。（4）特殊染色：网织纤维染色

所用试剂盒购自北京益利精细化学品有限公司，结

果显示，网织纤维丰富，围绕单个肿瘤细胞或肿瘤

细胞团（图 4）。最终病理诊断为脑膜血管周细胞瘤

（WHOⅡ ~ Ⅲ级），恶性度介于血管周细胞瘤与间变

性血管周细胞瘤之间。

患者术后进入神经科重症监护病房（NICU），采

用呼吸机辅助通气。实验室检查血常规白细胞计

数 13.77 × 10 9/L、中性粒细胞比例 83.80%，红细胞计

数 3.11 × 10 12/L，血红蛋白 94 g/L，红细胞比积 0.28，

提示存在炎症反应和失血性贫血，予以抗感染、抑

酸、补液等对症支持治疗。腰椎穿刺脑脊液检查压

力 > 330 mm H2O（1 mm H2O = 9.81 × 10 ⁃ 3 kPa，80 ~
180 mm H2O），蛋白定量 1.90 g/L（0.20 ~ 0.40 g/L）、

葡 萄 糖 5.78 mmol/L（2.80 ~ 3.90 mmol/L）、氯 化 物

122.43 mmol/L（120 ~ 130 mmol/L），予甘露醇脱水降

低颅内压。术后第 8天，患者体温恢复正常，可自行

下床活动，四肢活动度良好、肌力正常，精神、饮食

较好，无明显头晕、头痛等症状。复查脑脊液无明

显异常。由于该肿瘤具有复发倾向，术后需辅助放

射治疗。患者要求回当地医院行放射治疗。20 个

图 2 光学显微镜观察所见 HE染色 2a 局部肿瘤细胞密度增加，界限不清，胞核呈椭圆形，核分裂象易见 × 400 2b 肿瘤
细胞丰富，可见“鹿角”状分支血窦 × 100
Figure 2 Optical microscopy findings. HE staining The density of tumor cells increased locally. The cells were of unclear
borderline, and the nuclei were oval with mitoses (Panel 2a). × 400 The tumor cells were abundant, and the branching staghorn⁃like
sinusoids were found (Panel 2b). × 100

图 3 光学显微镜观察显示，肿瘤细胞胞质弥漫性表达 CD34 免疫组织化学染色（EnVision二步法） × 400 图 4 光学显微镜
观察显示，网织纤维丰富，围绕单个肿瘤细胞或肿瘤细胞团 网织纤维染色 × 200
Figure 3 Optical microscopy findings. The cytoplasm of tumor cells was diffusely positive for CD34. Immunohistochemical staining
(EnVision) × 400 Figure 4 Optical microscopy findings. Reticular fibers were rich in the tumor, surrounding single cell or cell
clusters. Reticular fibers staining × 200
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月后电话随访，已接受放射治疗，未见肿瘤复发。

讨 论

血管周细胞瘤首次作为软组织肿瘤于 1942 年

由 Stout和Murray命名，并推测肿瘤起源于血管周细

胞。目前认为，血管周细胞瘤细胞并未出现周细胞

分化，其本质为纤维母细胞，且该肿瘤与孤立性纤

维性肿瘤为同一肿瘤形态谱系的两个极端。因此，

2013年版 WHO软组织肿瘤分类将血管周细胞瘤与

孤立性纤维性肿瘤合并为一类肿瘤，而在 2007年版

WHO 中枢神经系统肿瘤分类中仍分列为两种类型

肿瘤。

脑膜血管周细胞瘤各年龄阶段均可发病，高峰

年龄为 38 ~ 42 岁，男性较女性多见。该肿瘤相对罕

见，约占原发性中枢神经系统肿瘤的 0.40%，占脑膜

肿瘤的 2% ~ 4%。一般为单发，与硬脑膜相连，少数

发生于脑室或脑实质内［1⁃2］。临床症状与肿瘤位置

有关，与脑膜瘤相似，表现为头痛、呕吐、头面部和

四肢麻木、视力下降、肌力下降等，咳嗽、晕厥和抽

搐发作少见。CT 和（或）MRI 可见附着于硬脑膜的

髓外肿瘤，呈分叶状，增强扫描明显强化［3⁃4］。其与

脑膜瘤的影像学鉴别特点是：脑膜瘤常表现为基底

宽、轮廓清楚；脑膜血管周细胞瘤基底相对较窄，呈

明显的分叶状，无钙化，更易侵犯或破坏邻近颅骨，

脑血管造影可见肿瘤富于血管。组织学形态，肿瘤

细胞丰富、密集，大小较一致，无特定的排列方式，

胞质较少，界限不清；胞核圆形或卵圆形，染色质中

等，核仁不明显，无核内包涵体（INIs）。肿瘤有丰富

的裂隙状血管，内衬扁平内皮细胞。肿瘤细胞围绕

血管腔隙分布，形成特征性的“鹿角”状分支。网织

纤维染色可见丰富的网状纤维，围绕单个肿瘤细胞

或肿瘤细胞团，是脑膜血管周细胞瘤的重要特点。

部分区域肿瘤细胞密度低，有少量纤维化或血管周

围纤维化。坏死少见，无钙化或砂粒体［5］。2007年

版 WHO 中枢神经系统肿瘤分类将血管周细胞瘤定

义为 WHOⅡ和Ⅲ级，Ⅲ级即间变性，表现为核分裂

象增多（> 5/10 个高倍视野），伴或不伴坏死，并至少

具有以下两项特征：出血、中至高度核异型性、细胞

密度高。免疫组织化学染色，脑膜血管周细胞瘤表

达 Vim、散在凝血因子Ⅷ（FⅧ）、Leu⁃7、CD34、CD99、
Bcl⁃2，EMA 呈弱阳性，结蛋白（Des）呈局灶性阳性，

平滑肌肌动蛋白（SMA）、细胞角蛋白（CK）偶呈阳

性，S⁃100、CD31、PR呈阴性［6⁃8］。

脑膜血管周细胞瘤需与脑膜瘤和孤立性纤维

性肿瘤相鉴别。组织学形态，脑膜血管周细胞瘤细

胞较一致，胞核染色质丰富，可见狭长的裂隙状和

“鹿角”状血管；脑膜瘤一般有“漩涡”状结构，可见

砂粒体和核内包涵体，胞核形态多变。免疫组织化

学染色，脑膜血管周细胞瘤表达 CD34，不表达 S⁃100
和 PR；脑膜瘤 EMA呈强阳性。此外，脑膜血管周细

胞瘤核分裂活跃，Ki⁃67 抗原标记指数为 0.60% ~
39%，中位值为 5% ~ 10%，相当于间变性脑膜瘤水

平，由此可见，脑膜血管周细胞瘤的增殖速度较脑

膜瘤高，故复发率也高［9］。尽管有研究认为，血管周

细胞瘤和孤立性纤维性肿瘤是同一肿瘤形态谱系

的两个极端，且均表达 CD34，但孤立性纤维性肿瘤

经手术切除可治愈，恶性度较血管周细胞瘤低，预

后也较好，因此，对二者鉴别诊断仍具有一定意

义。脑膜血管周细胞瘤细胞密集，胞核一致、呈椭

圆形，血管丰富，缺乏胶原纤维；孤立性纤维性肿瘤

富于胶原纤维，细胞呈梭形，网织纤维不丰富。

Schweizer等［10］通过外显子测序的方法发现，脑

膜血管周细胞瘤患者携带神经生长因子诱导基因 A
结合蛋白 2（NAB2）⁃信号传导与转录激活因子 6
（STAT6）融合序列（8/10 例），并可检测出 NAB2 ⁃
STAT6融合蛋白（17/17例），而在脑膜瘤患者中并未

检出（0/15 例）；脑膜血管周细胞瘤（35/37 例）、孤立

性纤维性肿瘤（25/25例）胞核均异常表达 STAT6，而
在脑膜瘤患者中也未检出（0/87例）。证实血管周细

胞瘤与孤立性纤维性肿瘤本质为同一类肿瘤，免疫

组织化学染色，胞核 STAT6阳性可将脑膜瘤与其他

间叶组织肿瘤相区别。分子遗传学研究发现，脑膜

血管周细胞瘤存在高频第 12和 3号染色体异常，未

见 2型神经纤维瘤病（NF2）基因突变及其所在染色

体（22q）缺失［8］。

目前，脑膜血管周细胞瘤的最佳治疗方案是手

术完整切除肿瘤并术后辅以放射治疗。由于肿瘤

血供丰富，术中易出血，术后易复发，平均复发时间

40 ~ 70 个月，组织学分级越高、复发时间越短，且随

着复发次数的增加，组织学分级也增高，疾病进展

迅速，故血管周细胞瘤需定期复查，长期随访［11⁃12］。

研究显示，术后辅以放射治疗可有效降低局部复发

率、提高总体生存率，剂量应 ≥ 60 Gy［13⁃14］。对于术

前明确诊断为脑膜血管周细胞瘤的患者可先予小

剂量放射治疗，可使肿瘤体积明显缩小。发生转移

者以骨骼转移最为常见，也可见肺、肝脏转移［15］。
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由解放军总医院神经外科承办的“第六届全国功能神经外科学术会议”拟定于 2015年 5月 8-10日在北京市举行。届时将

邀请脑深部电刺激术（DBS）发明人 Benabid教授等多名国际知名专家和国内神经科学领域知名专家进行专题讲座。会议以立

体定向技术新进展，以及运动障碍性疾病、精神疾病、癫 、疼痛、周围神经病等功能性神经疾病为主题，在目前最前沿的脑功

能网络技术、神经调控技术、电生理记录与刺激技术、多模态影像学融合技术、神经外科机器人手术技术和远程遥控治疗技术

等方面进行深入讨论。欢迎全国同道踊跃报名、积极参会。

联系方式：北京市海淀区复兴路 28 号解放军总医院外科楼 9 层神经外科二病区。邮政编码：100853。联系人：赵婷

（13911305928），凌至培（13811895827）。Email：brain301lxx@163.com。可以通过电话、信件或 Email等方式报名。

第六届全国功能神经外科学术会议通知
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［15］

该例患者为中年男性，以头痛为首发症状。随

着病程进展，出现左侧肢体肌力下降。MRI显示右

侧颞叶占位性病变，临床考虑脑膜瘤可能性大。手

术全切除肿瘤。术后病理明确诊断为脑膜血管周

细胞瘤（WHOⅡ ~ Ⅲ级）。由此可见，脑膜血管周细

胞瘤在临床上极易误诊，明确诊断需依靠病理学检

查。该例患者肿瘤组织学分级较高，易复发，术后

辅以放射治疗，随访 20 个月，无复发。
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