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【摘要】 研究背景 松果体区乳头状肿瘤是世界卫生组织于 2007 年新定义和描述的一种少见的

中枢神经系统神经上皮组织肿瘤，可能起源于下连合器的特殊室管膜细胞。组织学以胞质宽大、胞界清

楚的柱状上皮样肿瘤细胞排列成乳头状或实体片状结构为特点。因缺乏特征性临床和影像学表现，术

前明确诊断困难且极易误诊。本文报告 1 例典型的松果体区乳头状肿瘤患者的临床病理学特征，以期

提高对该病的鉴别诊断能力。方法与结果 男性患者，57 岁，头痛 6 个月、加重 1 个月入院。MRI 显示

幕上中线松果体区和第三脑室界限清楚的占位性病变，呈高信号，增强后病灶均匀强化。术中可见病灶

位于松果体区，突入第三脑室，无囊性变，无包膜，与周围组织界限清楚，手术全切除。肿瘤组织由乳头

状结构和实体片状区域构成，乳头状结构含明显的纤维血管轴心，周围包绕数层柱状上皮样肿瘤细胞，

大小形态较一致，均富嗜酸性胞质，界限清楚；实体片状区域细胞排列较密集，可见围血管“假菊形团”和

室管膜“菊形团”结构，肿瘤细胞浸润周围脑实质。肿瘤细胞广谱细胞角蛋白和 S⁃100 蛋白呈弥漫强阳

性，胶质纤维酸性蛋白和上皮膜抗原呈阴性。术后未予药物化疗和放射治疗，随访 1 年，肿瘤未复发。

结论 松果体区乳头状肿瘤是中枢神经系统鲜见病变，由于缺乏特征性影像学表现，以及组织学形态与

其他乳头状肿瘤相似，术前难以明确诊断且在鉴别诊断时有一定困难。临床应提高对松果体区乳头状

肿瘤的警惕性，并注意与其他具有相似组织学构象的中枢神经系统原发性或转移性肿瘤相鉴别。
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【Abstract】 Background Papillary tumor of the pineal region (PTPR) is a newly recognized distinct
entity in the 2007 WHO nomenclature. This tumor is characterized by epithelial ⁃ appearing areas with
papillary features and more densely cellular areas that often display ependymal⁃like differentiation, which is
likely to originate from the specialized ependymocytes of subcommissural organ near the Sylvian cerebral
aqueduct. Due to its rarity and non ⁃ specific appearance in radiological exanimation, it is a diagnostic
challenge for radiologists and histopathologists to differentiate PTPR from other primary or metastatic
lesions located in the pineal region because of their similarities in radiological and histological findings.
The aim of this study is to summarize the clinicopathological features of PTPR and discuss the differential
diagnosis of histologically similar papillary tumors in pineal region. Methods The clinical manifestations
of a patient with PTPR occurring in supratentorial pineal region were presented retrospectively. Resected
mass was routinely paraffin ⁃ embedded and stained with hematoxylin and eosin. Dako EnVision
immunohistochemical staining system was used to detect the tumor antigen expressions, including vimentin
(Vim), glial fibrillary acidic protein (GFAP), S ⁃ 100 protein (S ⁃ 100), pan cytokeratin (PCK), cytokeratin 7
(CK7), CK20, epithelial membrane antigen (EMA), neuronal nuclear antigen (NeuN), synaptophysin (Syn),
neuron ⁃ specific enolase (NSE), and Ki ⁃67 labeling index (MIB ⁃1). Results A 57 ⁃ year ⁃ old male patient
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presented with 6 ⁃month history of mild headache, and became severe in last one month. MRI revealed a
solid well ⁃ circumscribed lesion in supratentorial midline near the pineal region and the posterior third
ventricle with mild heterogeneous enhancement. Craniotomy was performed and the tumor was removed
totally. Histological examination revealed that the lesion contained papillary areas lined by columnar
epithelioid tumor cells with eosinophilic cytoplasm and more cellular areas with cells exhibiting clear or
eosinophilic cytoplasm. Perivascular pseudorosettes and ependymal rosettes may be identified. The tumor
cells were observed to invade the surrounding brain parenchymal. Immunohistochemical staining showed
that the tumor cells were diffusely positive to Vim, PCK and S⁃100, but negative to GFAP, EMA, CK7 and
CK20. Syn and NSE were observed to be focally weak positivity. Ki⁃67 labeling index was approximately
5%. Based on clinical presentations and histological findings, a final histological diagnosis of PTPR, WHO
grade Ⅱ - Ⅲ, was made according to the criteria of WHO classification. The patient did not receive
chemotherapy or radiotherapy, and was followed⁃up for 12 months, without any neurological deficit or signs
of recurrence. Conclusions PTPR is a rare tumor of central nervous system with aggressive clinical
behaviors. Due to the relative paucity of reported cases of PTPR, its natural history is unknown.
Histological grading criteria remain undefined, and the prognosis of tumor is uncertain. Due to similarities
in histological findings, it may be difficult to differentiate PTPR from other primary or metastatic tumors
with prominent papillary feature occurring in central nervous system. Thorough inspection under the
microscopy and appropriate immunohistochemical profile are necessary for correct diagnosis.

【Key words】 Pinealoma; Carcinoma, papillary; Immunohistochemistry; Pathology

松果体区乳头状肿瘤（PTPR）是世界卫生组织

（WHO）于 2007 年新定义和描述的一种少见的中枢

神经系统神经上皮组织肿瘤［1］，可能起源于下连合

器（SCO）的特殊室管膜细胞［2］。临床少见，自被定

义命名以来国外文献报道不足 80 例，国内仅见个案

报道［3⁃5］。已有的临床资料显示，松果体区乳头状肿

瘤主要位于松果体区和第三脑室邻近区域，好发于

成人，平均发病年龄约为 30 岁，无特征性临床和影

像学表现，大多数患者仅有头痛或阻塞性脑积水症

状与体征。在组织学方面，以肿瘤细胞排列成乳头

状或实体片状结构，细胞呈立方状或柱状、边界清

楚、富嗜酸性胞质为主要特点。由于缺乏特征性影

像学表现，大多数患者术前不能明确诊断。因其特

殊的组织学形态，极易与具有乳头状结构的其他中

枢神经系统肿瘤相混淆，如脉络丛乳头状瘤、乳头

状型室管膜瘤、乳头状型脑膜瘤和松果体细胞瘤；

而且，由于部分病例的肿瘤细胞多形性和特殊免疫

组织化学表型，极易误诊为乳头状腺癌脑转移，临

床明确诊断有一定困难。我们报告 1 例典型的松果

体区乳头状肿瘤患者，通过文献复习对其影像学和

组织形态学特点、免疫组织化学表型，以及治疗和

预后等临床病理学特征进行分析，以期提高对该病

的鉴别诊断能力。

病历摘要

患者 男性，57 岁。因头痛 6 个月、加重 1 个

月，于 2013 年 4 月 9 日入院。患者入院前 2 个月

（2013 年 2 月 4 日）因头痛至外院就诊，头部 MRI 检
查显示松果体区和第三脑室占位性病变，建议手

术，但未入院接受进一步治疗。近 1 个月来，头痛症

状逐渐加重，呈持续性钝痛，遂至我院神经外科就

诊。MRI 显示松果体区占位性病变较 1 个月前增

大，约为 3.20 cm × 3 cm × 2 cm 大小，增强扫描病灶

呈均匀强化，以“松果体细胞瘤”收入院。患者自发

病以来食欲减退，无发热、耳鸣、眩晕、记忆力减退

和步态不稳等症状或体征。

既往史、个人史及家族史 全身状况尚佳，可

正常工作、生活。否认肝炎、结核病等传染病病史，

否认手术史、外伤史、输血史，否认食物、药物过敏

史，预防接种史不详。无疫区、疫水、特殊化学物品

或放射线接触史。父母健康，无家族遗传性疾病病

史，家族中无类似疾病。

体格检查 患者体温 36.5 ℃，呼吸 15 次/min，
心 率 68 次/min，血 压 145/90 mm Hg（1 mm Hg =
0.133 kPa）。神志清楚，语言流利。全身皮肤和黏

膜无紫绀、黄染，全身浅表淋巴结未触及、无肿大。

自觉顶枕部胀痛，无明显压痛，肢体无畸形，肌力、

肌张力正常，双眼视力、视野正常。神经系统检查

第Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ、Ⅴ、Ⅶ、Ⅷ、Ⅸ、Ⅺ和Ⅻ对脑神经未见阳

性体征。脑膜刺激征阴性，腱反射阳性，病理征未

引出，无颈项强直。

辅助检查 实验室检查：血常规白细胞计数
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4.65 × 10 9/L［（4 ~ 10）× 10 9/L］，中性粒细胞比例 0.60
（0.46 ~ 0.75），血小板计数 230 × 10 9/L［（100 ~ 300）×
10 9/L］，血红蛋白 135 g/L（120 ~ 160 g/L）；凝血功能

试验、乙型肝炎病毒五项和传染病四项均呈阴性。

血清肿瘤标志物甲胎蛋白（AFP）、癌胚抗原（CEA）
均于正常值范围。胸部 X 线检查无异常，腹部和盆

腔 B 超无淋巴结肿大。MRI 显示，病灶位于中线松

果体区和第三脑室，T1WI 呈高信号、T2WI 呈不均匀

稍高信号；增强扫描病灶呈均匀强化（图 1）。临床

拟诊为松果体细胞瘤或第三脑室脉络丛乳头状瘤。

诊断与治疗经过 患者入院 1 周后于气管插管

全身麻醉下行经纵裂入路松果体区肿瘤切除术。

术中可见肿瘤突入第三脑室，与周围组织分界尚

清、无包膜，呈团块状，无囊性变，灰红色，质地中

等，血供稍丰富。手术全切除病灶，行组织病理学

检查。（1）大体标本观察：手术切除标本为不规则破

碎组织块，约 2 cm × 2 cm × 1.50 cm 大小，呈灰红色、

质地中等、无包膜。经体积分数为 10%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

观察可见乳头状结构和实体片状区域，其中混杂正

常脑实质结构；乳头状结构内含有明显的纤维血管

轴心，部分血管扩张、管壁玻璃样变。纤维血管轴

心周围包绕数层柱状上皮样肿瘤细胞，大小形态较

一致，富嗜酸性或部分透明胞质，分界清楚，胞核呈

圆形或卵圆形，染色质呈颗粒状，可见小核仁，个别

胞核多形性明显，深染扭曲，核形不规则，核分裂象

不易见。实体片状区域细胞排列较密集，大部分呈

围血管“假菊形团”结构，部分呈室管膜“菊形团”结

构，“菊形团”结构中未见纤维血管轴心，单层柱状

细胞围绕空腔、内层被覆红染物质，似纤毛基体

（blepharoplast）。肿瘤细胞浸润周围脑实质，并于间

质内形成大量反应性 Rosenthal 纤维；间质中无血管

内皮细胞肾小球样增生，也未见出血坏死灶（图

2）。（3）免疫组织化学染色：波形蛋白（Vim，1∶100）、

广谱细胞角蛋白（PCK，1∶200）、上皮膜抗原（EMA，

1∶100）、S⁃100 蛋白（S⁃100，1∶100）、胶质纤维酸性

蛋白（GFAP，1∶200）、突触素（Syn，1∶100）、神经元

特 异 性 烯 醇 化 酶（NSE，1∶200）、神 经 元 核 抗 原

（NeuN，1∶100）和 Ki⁃67 抗原（1∶100）等分别购自美

国 Santa Cruz 公司和丹麦 Dako 公司；免疫组织化学

检测 EnVision 试剂盒和二氨基联苯胺（DAB）显色试

剂盒均购自丹麦 Dako 公司。结果显示，不论是乳头

状结构还是实体片状区域，肿瘤细胞均弥漫表达

PCK、Vim 和 S⁃100，Syn 和 NSE 呈灶性弱阳性，不表

达 EMA、GFAP 和 NeuN；Ki ⁃67 抗原标记指数约为

5%（图 3）。因肿瘤细胞 PCK 呈弥漫强阳性，为与乳

头状腺癌脑转移相鉴别，增加细胞角蛋白（CK）5/6、
7、19、20，以及甲状腺转录因子⁃1（TTF⁃1）、HMB⁃45、
Melan⁃A、CDX⁃2 免疫组织化学染色，均呈阴性反应，

不支持乳头状腺癌脑转移。最终病理诊断：松果体

区乳头状肿瘤（WHOⅡ ~ Ⅲ级）。术后患者恢复良

好，无明显神经系统异常表现。术后 15 d 出院，未

接受任何药物化疗或放射治疗，规律随访 1 年，术后

3 和 6 个月时复查 MRI，未见复发迹象，目前仍在随

访中。

图 1 头部 MRI 检查所见 1a 矢状位 T1WI 显示，幕上松果体区和第三脑室后部类圆形占位性病变，呈等皮质信号（箭头所示）
1b 横断面 T2WI 显示，病灶呈均匀高信号（箭头所示） 1c 矢状位增强 T1WI 显示，病灶强化欠均匀（箭头所示），病灶内可见囊性
变，第三脑室和侧脑室扩张 1d 冠状位增强 T1WI 显示，病灶位于中线，呈均匀强化（箭头所示），双侧侧脑室扩张

Figure 1 Preoperative MRI findings. Sagittal T1WI demonstrated a well ⁃ circumscribed lesion located in the pineal region and third
ventricle with isointensity (arrow indicates, Panel 1a). Axial T2WI revealed that the lesion was homogeneous hyperintensity (arrow
indicates, Panel 1b). Sagittal enhanced T1WI showed homogeneous enhancement of the lesion (arrow indicates) without cystic
degeneration. Dilation of third ventricle and lateral ventricle could be seen (Panel 1c). Coronal enhanced T1WI revealed that the lesion
was located in the midline with homogeneous enhancement (arrow indicates) and enlargement of bilateral lateral ventricles (Panel 1d).

1a 1b 1c 1d
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图 2 光学显微镜观察所见 HE 染色 2a 肿瘤组织中乳头状结构区域可见纤维血管轴心和周围重叠排列的柱状上皮样肿瘤细
胞，胞质丰富、嗜酸性、边界清晰 × 200 2b 部分乳头状结构区域轴心血管扩张、管壁玻璃样变 × 200 2c 肿瘤组织中实体
片状区域细胞排列较密集，部分呈围血管“假菊形团”结构 × 200 2d 部分肿瘤细胞围绕中空的管腔形成室管膜“菊形团”结
构，管腔内缘可见红染物质，似纤毛基体 × 400 2e 部分区域肿瘤细胞胞核呈多形性，大小形态不一，可见小核仁，但未见核分
裂象 × 400 2f 肿瘤细胞浸润周围正常脑实质，并导致反应性 Rosenthal 纤维形成 × 400
Figure 2 Optical microscopy findings. HE staining The papillary structure containing fibrovascular cores could be found in the
tumor, in which the papillae were covered by layers of large, eosinophilic columnar epithelioid cells with distinct borderlines (Panel
2a). × 200 The vessels of papillae were dilated with hyalinized vascular wall (Panel 2b). × 200 In the solid growth areas of
tumor, the tumor cells were more densely cellular with perivascular pseudorosettes (Panel 2c). × 200 The ependymal rosettes of
tumor cells around tubes with blepharoplast could be found, which resembled the histological appearance of ependymomas (Panel
2d). × 400 Nuclear pleomorphism in shape, size and nuclear configuration could be observed, but there was no active mitosis (Panel
2e). × 400 The tumor cells were found to invade the surrounding brain parenchyma with numerous reactive Rosenthal fibers (Panel
2f). × 400

2a 2b

2c 2d

2e 2f
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图 3 光学显微镜观察所见 免疫组织化学染色（EnVision 二步法） × 400 3a 肿瘤细胞弥漫性表达 PCK 3b 肿瘤细胞不表
达 GFAP，周围脑实质 GFAP 表达阳性 3c 肿瘤细胞弥漫性表达 S⁃100 3d 肿瘤细胞灶性表达 Syn 3e 肿瘤细胞不表达
EMA 3f 肿瘤细胞 Ki⁃67 抗原标记指数约为 5%
Figure 3 Optical microscopy findings. Immunohistochemical staining (EnVision) × 400 Tumor cells were observed to be diffusely
positive to PCK (Panel 3a), but negative to GFAP, while positive GFAP expression was seen in peripheral brain parenchyma (Panel
3b). Diffusely positivity of S⁃100 (Panel 3c) and focally weak positivity of Syn were also be detected (Panel 3d). No immunoreactivity
for EMA was found in the tumor (Panel 3e). The Ki⁃67 labeling index of tumor was about 5% (Panel 3f).

3e 3f

3c 3d

3a 3b

讨 论

松果体区乳头状肿瘤是临床少见、组织学和超

微结构具有室管膜分化的中枢神经系统实体肿

瘤。2003 年，Jouvet 等［2］首次对 6 例患者的松果体区

类似病变进行总结，认为早前文献所描述的“乳头
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状型松果体细胞瘤（papillary pineocytoma）［6］”、“伴

乳头状特征的恶性松果体细胞瘤［7］”或“松果体区或

第三脑室脉络丛乳头状瘤［8⁃9］”均有可能即是此类疾

病。由于松果体区乳头状肿瘤的特殊组织学形态

和生物学行为，世界卫生组织于 2007 年接受其为少

见的肿瘤实体类型［1］。顾名思义，松果体区乳头状

肿瘤并非起源于松果体，目前认为可能起源于下连

合器的特殊室管膜细胞［2］。下连合器作为脑室周围

器官（circumventricular organ）的一部分，位于塞尔

维脑导水管（Sylvian cerebral aqueduct）始端后连合

（posterior commissure）下部即松果体前方；其细胞功

能是分泌糖蛋白并参与形成 Reissner 纤维的线状凝

块［10］，在血液、脑脊液和神经元之间传递信息。下

连合器在胚胎期充分发育，成年后退化，仅存留残

迹。由于 DNA 芯片检测发现松果体区乳头状肿瘤

表达 ZFH4、TTR、RFX3 和 CGRP 等下连合器特异性

基因［11］，故认为起源于下连合器。

笔者对 2003 年后发表的相关文献进行检索，诊

断明确的松果体区乳头状肿瘤不足 80 例，多见于成

人、无性别差异，仅约 10%发生于 16 岁以下的儿童

和青少年。松果体区乳头状肿瘤无特征性临床表

现，主要表现为头痛和视力模糊，以继发性阻塞性

脑积水诱发的临床症状与体征多见，也是造成大多

数患者视力障碍的原因；其影像学表现亦不典型，

MRI 可见松果体区界限清楚、不均匀强化的病灶，偶

见囊性变。这一特点与松果体细胞瘤或脉络丛乳

头状瘤无明显区别，术前诊断较为困难。由于下连

合器细胞能够分泌糖蛋白，故 T1WI 呈高信号［12］，这

是影像学检查可供参考的唯一线索。在组织形态

学方面，松果体区乳头状肿瘤具有特征性的乳头状

区域和实体性区域，二者比例不尽一致，肿瘤细胞

呈柱状上皮样，富嗜酸性胞质，重叠多层被覆于乳

头的纤维血管轴心外或在实体性区域内密集排列，

部分区域可见围血管“假菊形团”和室管膜“菊形

团”结构，与室管膜瘤极为相似，而超微结构观察也

显示肿瘤细胞具有室管膜和神经内分泌细胞的结

构特征［13⁃14］。部分患者可见多形核和怪异核，但似

乎并不影响预后［2，15］。松果体区乳头状肿瘤的免疫

组织化学表型可特征性地表达包括 PCK 在内的多

种上皮组织肿瘤标志物如 Cam5.2、CK18 等，但不表

达 CK5/6、CK7 和 CK20；约半数患者表达 EMA 且呈

室管膜瘤样的“点状（dot⁃like）”阳性，难以与室管膜

瘤相鉴别。松果体区乳头状肿瘤弥漫性表达 Vim 和

S ⁃100，部分灶性表达神经内分泌标志物如 Syn 和

NSE，一般不表达 GFAP 或仅灶性表达［1 ⁃2］。个别患

者肿瘤细胞 GFAP 呈中等强度表达，但在重复免疫

组织化学染色时又呈阴性［16］，提示对于 GFAP 表达

阳性的疑似松果体区乳头状肿瘤患者，应重复进行

GFAP 免疫组织化学染色，若始终呈广泛强阳性则

不支持松果体区乳头状肿瘤的诊断。

由于缺乏影像学诊断特征，松果体区乳头状肿

瘤的组织学诊断尤为重要。具有乳头状结构的中

枢神经系统肿瘤并非少见，因此鉴别诊断时应了解

肿瘤发生位置、发病年龄和影像学特点等临床信

息，结合肿瘤组织学特点进行综合分析。松果体区

乳头状肿瘤是位于幕上中线松果体区或第三脑室

邻近区域的病变，与硬脑膜无关联，故幕上中线以

外、幕下或硬脑膜相关乳头状肿瘤，一般不在鉴别

诊断范围内。松果体区乳头状肿瘤易与脉络丛乳

头状瘤相混淆，其原因在于二者均可见乳头状结

构，但后者多见于侧脑室和第四脑室，仅有约 5%的

患者位于第三脑室，构成乳头状结构的被覆细胞多

为立方状而非界限清晰、胞质丰富宽大的柱状细

胞，同时 WHOⅠ级脉络丛乳头状瘤不形成实体性区

域，而 WHOⅡ ~ Ⅲ级脉络丛乳头状瘤尽管存在实体

性区域，但不出现围血管“假菊形团”和室管膜“菊

形团”结构。脉络丛乳头状瘤 PCK 和 CK7 表达阳

性，不表达 EMA。近期的研究显示，松果体区乳头

状 肿 瘤 缺 乏 膜 表 达 的 Kir7.1 和 胞 质 表 达 的

Stanniocalcin⁃1，而此两种蛋白常高表达于脉络丛乳

头状瘤；同时松果体区乳头状肿瘤可检测到多种不

同于脉络丛乳头状瘤的染色体异常［17］。因此，尽管

乳头状结构和 PCK 表达阳性有可能将两种乳头状

肿瘤相混淆，但其他组织形态学和免疫组织化学表

型特征对二者的鉴别诊断有所裨益。乳头状型室

管膜瘤无论在发病部位还是组织学形态均与松果

体区乳头状肿瘤十分相似，EMA 均呈“点状”阳性表

达，故无明确的鉴别诊断意义。但乳头状型室管膜

瘤 GFAP 表达阳性，除表达 PCK 外，不表达 Cam5.2
和 CK18，可资与松果体区乳头状肿瘤相鉴别。乳头

状型脑膜瘤通常是与硬脑膜相连且具有明显侵袭

行为和多灶性坏死，但仍有少数可发生于脑实质

内，甚至出现在脑室内［18］，此时有必要与松果体区

乳头状肿瘤相鉴别。乳头状型脑膜瘤细胞除缺乏

柱状上皮样细胞特征和室管膜“菊形团”结构外，不

表达 PCK 和 S⁃100，且 EMA 表达呈“涂布状”阳性而
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非“点状”阳性；尽管有个别松果体区乳头状肿瘤细

胞出现核内假包涵体特征而与脑膜瘤细胞有相似

之处［3］，但上述其他表现均不支持乳头状型脑膜瘤

的诊断。松果体细胞瘤和中分化松果体实质细胞

瘤均甚少有乳头状结构，尽管发生位置与松果体区

乳头状肿瘤一致，但肿瘤细胞弥漫表达神经内分泌

标志物而缺乏上皮组织标志物，可资与松果体区乳

头状肿瘤相鉴别。其他具有乳头状结构的神经上

皮组织肿瘤如星形母细胞瘤和乳头状型胶质⁃神经

元肿瘤，均因发病部位、组织形态学、免疫组织化学

表型不同而甚少与松果体区乳头状肿瘤相鉴别。

另一须密切关注的鉴别诊断肿瘤即乳头状腺

癌脑转移。由于松果体区乳头状肿瘤广泛表达 CK，

在组织学明确诊断前务必排除中枢神经系统以外

的乳头状腺癌脑转移的可能。此时了解患者临床

病史至关重要，同时也要注意影像学显示病变是单

发还是多发，因为乳头状腺癌脑转移常呈多灶性而

非单一病灶，尽管广泛表达 CK，但 S⁃100、Vim 和神

经内分泌标志物表达阳性有助于鉴别诊断。笔者

建议：对于疑似松果体区乳头状肿瘤的患者，除全

面细致的形态学观察外，应采用 CK 和神经标志物

联合检测，考虑免疫组织化学 PCK、Cam5.2、CK18、
CK5/6、CK7、CK20、EMA 和 GFAP、S ⁃100、Syn、NSE
等生物学标志物检测，适用于松果体区乳头状肿瘤

与其他具有乳头状结构的中枢神经系统原发性和

转移性肿瘤的鉴别诊断。

目前松果体区乳头状肿瘤患者的预后尚未取

得共识，复发和播散病例并不少见，但也有个别患

者长期生存 ［19］，目前世界卫生组织将其定义为

WHOⅡ ~ Ⅲ级肿瘤，提示有侵袭性生物学行为和复

发播散的可能性［1］。该例患者组织学上具有肿瘤侵

犯周围正常脑组织的表现，但其组织学特征与预后

的联系尚未建立，一般认为不全切除和较高的核分

裂象（> 5/10 个高倍视野）与肿瘤复发和生存率低有

关［15］。因此，推荐手术全切除肿瘤并辅以放射治

疗，当病情进展出现播散时可联合药物化疗，但其

疗效尚不确定［20］。最近的一项研究显示，肿瘤细胞

出现较多的核分裂象（≥ 3/10 个高倍视野）和较高

的细胞增殖指数（Ki⁃67 抗原标记指数 ≥ 10%），为

松果体区乳头状肿瘤预后不良的独立影响因素，而

实体性生长方式、细胞密度增高、细胞多形性和灶

性坏死，甚至手术不全切除、辅助放射治疗或药物

化疗均与预后无关［21］，一项多中心临床研究也证实

了这一观点［20］。该例患者组织学所显示的单一细

胞多形性，不伴核分裂象增多和细胞增殖指数升高

可能仅是细胞退行性变，与患者预后无关［22］。因

此，松果体区乳头状肿瘤的预后和治疗方案仍待进

一步确定。

综上所述，松果体区乳头状肿瘤是中枢神经系

统鲜见病变，由于缺乏特征性影像学表现，以及组

织学形态与其他乳头状肿瘤相似，诊断与鉴别诊断

具有一定困难。因此，应注意与其他具有相似组织

学结构的肿瘤性病变相鉴别，通过充分了解松果体

区病变的临床、影像学特点和组织病理学表现，从

而避免可能出现的诊断陷阱。
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