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【摘要】 研究背景 毛细胞型星形细胞瘤为好发于儿童和青少年的低级别胶质瘤，其中发生于小

脑者（WHOⅠ级）的组织形态学呈典型的毛细胞型星形细胞瘤表现。本文报告 1例小脑毛细胞型星形细

胞瘤患儿的临床表现、影像学和组织病理学特征及其与其他中枢神经系统肿瘤之鉴别要点。方法与结

果 女性患儿，8 岁。临床表现为间断性头痛伴呕吐。MRI显示左侧小脑半球、小脑蚓部类圆形占位性

病变，病灶内信号不均匀。术中可见肿瘤组织质地柔软，血运较差，呈胶冻状。肿瘤细胞胞核呈圆形或

卵圆形，胞质两端突起呈发丝样，围绕血管排列；部分区域肿瘤细胞胞核伸展呈长梭形束状致密排列或

疏松星网状排列，除具有典型毛细胞型星形细胞瘤病理表现外，血管异常丰富，且 Rosenthal纤维和嗜酸

性颗粒不明显。肿瘤细胞弥漫表达胶质纤维酸性蛋白、突触素、波形蛋白和 P53，不表达细胞角蛋白、神

经元核抗原和神经微丝蛋白，Ki⁃67 抗原标记指数为 2% ~ 5%；血管内皮细胞表达 CD34、散在表达

CD68。结论 毛细胞型星形细胞瘤好发于小脑，肿瘤组织中无明显 Rosenthal纤维和嗜酸性颗粒有助于

诊断，但不是诊断的必要条件；应注意与毛细胞黏液型星形细胞瘤、血管中心型胶质瘤和胚胎发育不良

性神经上皮肿瘤等相鉴别。
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【Abstract】 Background Pilocytic astrocytoma (PA) is a low ⁃ grade glioma that occurs mainly in
children and young adults. The histomorphology of PA located in the cerebellum (WHOⅠ) is very typical.
This article is to report one case of PA in the cerebellum of an 8⁃year⁃old child, and to discuss the clinical,
imaging and pathological features of PA and clinicopathological differentiations from relevant tumors.
Methods and Results An 8⁃year⁃old girl presented intermittent headache for one month and the headache
was aggravated for 7 d. MRI showed circular space⁃occupying lesion in the left cerebellar hemisphere and
cerebellar vermis, and the lesion revealed uneven signals. During the surgery, the tumor was soft and
jellylike, with poor blood supply. Histologically, tumor cell nuclei were round or oval; cytoplasmic
projections on both ends were slender hair⁃like, and were arranged around the blood vessels. Part of tumor
cells had spindle nuclei, and showed fascicular compact arrangement or loose reticular arrangement. The
pathomorphism of this tumro was slightly different from that of typical PA. It had unusually rich blood
vessels, and Rosenthal fibers and eosinophilic granules were not obvious. Tumor cells were diffusely
positive for glial fibrillary acidic protein (GFAP), synaptophysin (Syn), vimentin (Vim) and P53, but negative
for cytokeratin (CK), neuronal nuclei (NeuN) and neurofilament protein (NF). Ki ⁃ 67 index was 2%-5% .
Vascular endothelial cells were positive for CD34, and scatteredly expressed CD68. Pathological diagosis
was pilocytic astrocytoma (WHOⅠ). Conclusions Pilocytic astrocytoma usually happens in children and
adolescents and often occurs in the cerebellum. Rosenthal fibers and eosinophilic granules are helpful to
make a clear diagnosis, but they are not necessary conditions of diagnosis. Differential diagnoses should be
paid attention, such as pilomyxoid astrocytoma, angiocentric glioma and dysembryoplastic neuroepithelial
tumor (DNT).
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毛细胞型星形细胞瘤（PA）是一种边界较清楚、

呈缓慢生长并好发于儿童和青少年的星形细胞

瘤。其组织学呈双相型特点，即含 Rosenthal纤维的

密集双极细胞成分，以及含微囊和嗜酸性颗粒的疏

松双极细胞成分，在中枢神经系统肿瘤分类［1］中属

WHOⅠ级肿瘤。该肿瘤可发生于脑和脊髓任何部

位，但以小脑好发。笔者报告 1 例哈尔滨医科大学

附属第一医院近年诊断与治疗的毛细胞型星形细

胞瘤患儿的诊断与治疗经过，以为临床提供参考。

病历摘要

患者 女性，8 岁。主因突发性头痛 1 个月、加

重 7 d，于 2013 年 11 月 28 日入院。患儿入院前 1 个

月无明显诱因出现间断性头痛，伴呕吐 1 次，近 7 d
自觉头痛症状进行性加重，遂至当地医院就诊，效

果欠佳（详细诊断与治疗过程不详），为求进一步明

确诊断转至我院，以“颅内占位性病变”收入院。患

儿自发病以来无意识障碍、无大小便异常。既往健

康状况良好；否认传染病病史，以及手术、外伤、过

敏和输血史；未曾到过疫区，无烟酒嗜好，否认高血

压、糖尿病和心脏病病史。

体格检查 患者体温 36.5 ℃，呼吸 18 次/min，
脉 搏 120 次/min，血 压 88/62 mm Hg（1 mm Hg =
0.133 kPa）。神志清楚，语言流利；眼球运动自如，

双侧瞳孔等大、等圆，直径约 2 mm，对光反射灵敏；

四肢活动自如，肌力、肌张力正常；Romkerg 征呈阴

性；生理反射存在，右侧病理反射阳性。

辅助检查 实验室检查无特殊。影像学检查：

头部 MRI显示左侧小脑半球、小脑蚓部类圆形占位

性病变，呈长 T1、长 T2 信号，病灶大小为 4.20 cm ×
4.10 cm × 3.10 cm，其内信号不均匀，周围组织呈更

长 T1、更长 T2信号，第三脑室、双侧侧脑室扩张，中线

结构居中，脑沟、脑裂、脑池无增宽；增强后左侧小

脑半球、小脑蚓部病灶呈明显不均匀强化（图 1）。

临床诊断：左侧小脑半球、小脑蚓部占位性病变；梗

阻性脑积水。

诊断与治疗经过 于 2013 年 12 月 5 日经枕部

正中直切口入路行肿瘤切除术。常规切开头皮、皮

下组织和颈部肌肉，切口大小约 6 cm，显露枕骨磷

部和寰椎，咬除双侧枕骨磷部、枕骨大孔后缘约

1.50 cm，上至横窦、外至乙状窦，咬除寰椎后部约

1.50 cm。由于硬脑膜张力较高，切开硬脑膜、打开

枕大池以降低颅内压。术中可见左侧小脑半球和

小脑蚓部大小约 4 cm × 5 cm × 6 cm、质地柔软、血运

较差、苍白色囊实性混合病灶，其中实性成分约占

整个病灶的 2/3，囊液呈淡黄色约为 10 ml。病灶位

于左侧小脑中下内部和小脑下蚓部，前部边界不

清，内侧缘、下缘和外侧缘边界较为清晰，似有包

膜。手术切除范围为内至小脑下蚓部右侧缘、下至

小脑下极、外至小脑外侧 1/3。手术切除组织标本行

病理检查。（1）大体标本观察：手术切除组织标本为

7.00 cm × 4.00 cm × 1.50 cm 大小的不规则破碎组织

块，呈胶冻状、灰黄色、质地柔软。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，

分别行常规 HE 染色和免疫组织化学染色。（2）HE
染色：肿瘤组织内可见较多血管，肿瘤细胞为发丝

样双极细胞围绕血管呈室管膜瘤样排列；部分肿瘤

细胞呈少突胶质细胞样，伴大囊形成，囊内可见蛋

白样物质；肿瘤组织间似有疏松和密集相间区，含

少量黏液，Rosenthal 纤维和嗜酸性颗粒不明显（图

2）。（3）免疫组织化学染色：采用 EnVision 二步法行

免疫组织化学染色，二氨基联苯胺（DAB）显色。即

用型抗体胶质纤维酸性蛋白（GFAP）、P53 为丹麦

Dako 公司产品，波形蛋白（Vim）、CD34、CD68 和突

触素（Syn）由南京泉晖医疗器械贸易有限公司提供；

Ki⁃67抗原和细胞角蛋白（CK）为北京中杉金桥生物

技术有限公司产品；神经元核抗原（NeuN）和神经微

丝蛋白（NF）购自福州迈新生物技术开发有限公

司。检测结果显示，肿瘤细胞胞质表达 GFAP和 Syn
（图 3），弥漫表达 Vim；胞核表达 P53；Ki⁃67 抗原标

记指数为 2% ~ 5%；肿瘤组织血管内皮细胞表达

CD34，散在表达 CD68；不表达 NF、CK 和 NeuN。病

理诊断：毛细胞型星形细胞瘤。

患者术后一般情况和头部切口愈合良好，临床

症状与体征基本消失、病情好转，遂于 2013年 12月

18日出院，转入当地医院进行康复治疗。

This study was supported by Scientific Research Program of Heilongjiang Health System (No.
2012-701).
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图 1 头部MRI检查所见 1a 横断面 T2WI显示，左侧小脑半球、小脑蚓部类圆形、囊实性占位性病变，实性部分呈不均匀
高信号，周围囊性区域呈更高信号（箭头所示） 1b 横断面 T1WI显示，左侧小脑半球、小脑蚓部类圆形占位性病变，实性
部分呈不均匀低信号，周围囊性区域呈更低信号（箭头所示） 1c 横断面增强 T1WI显示，病灶实性部分呈明显不均匀强
化，周围可见斑片样强化（箭头所示）

Figure 1 Cranial MRI findings. Axial T2WI revealed a round solid cystic space ⁃ occupying lesion located in left cerebellar
hemisphere and cerebellar vermis. The solid part showed uneven hyperintense, and surrounding cystic part revealed
hyperintense (arrow indicates, Panel 1a). Axial T1WI revealed a round solid cystic space ⁃ occupying lesion located in left
cerebellar hemisphere and cerebellar vermis. The solid part showed uneven hypointense, and surrounding cystic part revealed
hypointense (arrow indicates, Panel 1b). Axial enhanced T1WI revealed obvious hetergeneous enhancement of solid lesion, and
patchy enhancement of surrounding part (arrow indicates, Panel 1c).

讨 论

毛细胞型星形细胞瘤好发于儿童和青少年，无

明显性别差异，为 WHOⅠ级中枢神经系统肿瘤，可

发生于脑或脊髓的任何部位，视神经和小脑为主要

受累部位［1］。影像学检查表现为肿瘤边界清楚，增

强后病灶明显强化，少数可见钙化。尽管高敏感性

神经影像学技术可以显示出肿瘤广泛浸润，但 T2WI
显示肿瘤边界、水肿和 Wallerian 变性并不十分明

显；亦可见囊性变［2］，表现为大而孤立的空腔或小而

密集的腔隙，此为毛细胞型星形细胞瘤与其他WHO
Ⅰ级中枢神经系统肿瘤相鉴别的重要影像学特征。

毛细胞型星形细胞瘤在组织形态学上多呈非

浸润性生长，表现为：（1）双相型组织病理学特点，

即含 Rosenthal纤维的密集双极细胞成分，以及含微

囊和嗜酸性颗粒的疏松双极细胞成分。（2）微囊形

成，其内可见蛋白质样物质，微囊周围包绕长梭形

双极细胞。（3）常见疏松结构。（4）部分可见 Rosethal
纤 维 和 嗜 酸 性 颗 粒 ，但 并 非 主 要 诊 断 依 据 。

Rosenthal纤维呈波浪状、短梭形或腊肠状，LFB染色

呈蓝色、Masson 染色呈红色，偶可见 Rosenthal 纤维

缺失。（5）不典型退行性变细胞多为多核，尤其高龄

患者异形细胞常见，但并非真正非典型的间变性细

胞；肿瘤组织背景玻璃样变血管以及存在 Rosenthal
纤维对诊断与鉴别诊断具有提示作用。（6）肿瘤组

织多见血管增殖，尤其是发生囊性变者。（7）可见血

管玻璃样变，尤其是慢性患者。由于毛细胞型星形

细胞瘤病程较长，血管玻璃样变十分常见，故难以

与血管畸形相混淆，但后者多为 30 ~ 40 岁的小脑病

变患者，可发生瘤内出血或钙化，可资鉴别。凡出

现坏死、明显核异形性或核分裂象等间变特征者，

即称为间变性毛细胞型星形细胞瘤［3］，其核分裂象

至少为 4/10 个高倍视野（HPF）［4］。

毛细胞型星形细胞瘤生长缓慢，首选手术全切

除［5］，患者一般预后良好［6⁃8］，发生间变者则预后不

良［4］。术后是否辅助放射治疗或药物化疗目前尚存

争议。有文献报道，鼠类肉瘤滤过性毒菌（v⁃raf）致

癌同源体 B1（BRAF）可能参与毛细胞型星形细胞瘤

的病理学机制［9］，对其病理生理学研究和制定治疗

方案有益。尽管小脑毛细胞型星形细胞瘤多散发，

但偶有与神经纤维瘤病Ⅰ型、Turcot综合征、PHACE
综合征和 Ollier病相伴发的报道［10］。

本文患儿为 8 岁女童，肿瘤细胞疏松和密集相

间排列的组织病理学特点并不十分明显，但发丝样

双极毛细胞样少突胶质细胞为其特点。与经典毛

细胞型星形细胞瘤不同的是，本文病例肿瘤组织中

新生血管明显增多、血管形态不规则，呈狭长裂隙

状或卵圆管状；血管内皮细胞肿胀但增生不明显；

尽管是富血管的毛细胞型星形细胞瘤，但与含血管

中心性排列特征的毛细胞型星形细胞瘤并不完全
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图 2 光学显微镜观察所见 HE染色 × 200 2a 血管明显增多，肿瘤细胞呈发丝样并围绕血管；血管间的肿瘤细胞形成微囊，较
大者囊内缘可见蛋白质样物质 2b 血管间的肿瘤细胞尚可见少突胶质细胞样细胞的核周空晕 图 3 光学显微镜观察所见 免
疫组织化学染色（EnVision二步法） × 200 3a 肿瘤细胞表达 GFAP 3b 肿瘤细胞表达 Syn
Figure 2 Optical microscopy findings. HE staining × 200 Blood vessels were obviously increased within the tumor tissue, and hair⁃
like tumor cells grew around the blood vessels. Intervascular tumor cells formed micro capsules, and protein⁃like material was seen on
the inner edge of slightly larger capsules (Panel 2a). Intervascular tumor cells also presented perinuclear halos of cells resembling
oligodendrocytes (Panel 2b). Figure 3 Optical microscopy findings. Immunohistochemical staining (EnVision) × 200 The tumor
cells were positive for GFAP (Panel 3a). The tumor cells were positive for Syn (Panel 3b).

相同［11］。神经胶质纤维和毛细胞样胶质细胞围绕

血管排列，血管间的肿瘤细胞形成微囊，较大者囊

内缘可见蛋白样物质；同时血管间的肿瘤细胞呈现

少突胶质细胞样细胞的核周空晕，局部为黏液背

景。发生于小脑的毛细胞型星形细胞瘤常见类似

少突胶质细胞瘤的组织学形态，即核周空晕细胞，

应注意与以下肿瘤相鉴别：（1）少突胶质细胞瘤。

肿瘤边界清楚，胞质透亮呈蜂窝状，伴黏液和（或）

囊性变和致密分枝状毛细血管网，肿瘤细胞呈弥漫

性浸润且血管呈纤细枝桠状；主要累及大脑半球，

发病高峰年龄为 40 ~ 45 岁。CT显示大脑皮质或皮

质下白质低或等密度影，MRI显示病灶呈 T1WI低信

号、T2WI高信号，边界清楚，肿瘤周围脑组织水肿不

明显。基因检测 1p/19q 基因缺失，但儿童患者常呈

阴性。（2）胚胎发育不良性神经上皮肿瘤（DNT）。为

皮质病变，边界相对清楚、富含黏液；可见少突胶质

细胞样细胞和“漂浮神经元”，后者表达 NeuN；无双

极细胞；不形成 Rosenthal纤维和嗜酸性颗粒。此类

患者在临床上多合并癫 。

对于富血管且肿瘤细胞围绕血管排列的毛细

胞型星形细胞瘤，应注意与下列肿瘤相鉴别：（1）毛

细胞黏液型星形细胞瘤。具有明显的黏液基质和

以血管为中心、形态单一的双极肿瘤细胞，多无

Rosenthal 纤维和嗜酸性颗粒，属 WHOⅡ级肿瘤。

值得注意的是：组织形态学符合毛细胞型星形细胞

瘤特点，但对仅局部出现黏液者不能诊断为毛细胞
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黏液型星形细胞瘤。（2）血管中心胶质瘤。表现为

以皮质血管为中心的形态单一的单层或多层双极

肿瘤细胞；呈以血管为中心的生长方式；沿血管排

列形成室管膜瘤样放射状假“菊形团”样结构；在软

脑膜⁃蛛网膜下隙呈平行或垂直以及“栅栏”状排列，

脑实质内广泛形成不同密度的肿瘤灶；鲜见黏液背

景；肿瘤细胞表达上皮膜抗原（EMA）、GFAP、S⁃100
蛋白（S⁃100）和 Vim。

此外，毛细胞型星形细胞瘤还需与以下疾病相

鉴别：（1）毛细胞样神经胶质细胞增生。为常见于

下丘脑、小脑、脊髓的慢性病变，可见 Rosenthal 纤
维，但不形成微囊。（2）海绵状血管瘤。主要由扩张

的血管组成，血管周围无 GFAP 表达阳性的梭形细

胞，极少呈弥漫性黏液背景。（3）纤维型弥漫性星形

细胞瘤。表现为弥漫性、浸润性病变，无嗜酸性颗

粒和 Rosenthal纤维，多发生于成人。（4）多形性黄色

瘤型星形细胞瘤（PXA）。可见嗜酸性颗粒但无

Rosenthal 纤维；肿瘤细胞呈多形性密集排列；血管

周围可见淋巴“袖套”样结构；近软脑膜部位网状纤

维丰富，大的多形细胞内可见脂肪空泡。

本文报告的患儿具有血管明显增生、肿瘤细胞

以围绕血管方式排列和少突胶质细胞样细胞形态

的组织学特点，探讨其诊断与鉴别诊断要点，希望

能对此类疾病的诊断有所裨益。
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