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·病例报告·

患者 女性，51 岁，主因右侧小脑半球和小脑

蚓部血管外皮瘤（HPC）切除术后 10年、左侧小脑半

球和小脑蚓部血管外皮瘤切除术后 3 年，肿瘤肺部

转移 7 个月，头痛伴言语不清 2 个月，于 2014年 3月

3日入院。患者 10年前（2004年 4月 28日）主因“头

痛 2周”于当地医院行头部 CT检查发现右侧小脑占

位性病变。于 2004年 5月 2日至天津市环湖医院神

经外科诊断与治疗，入院后头部 MRI 增强扫描显

示，右侧小脑半球和小脑蚓部占位性病变，考虑脑

膜瘤。胸部 X线检查未见明显异常。于 2004年 5月

11 日在全身麻醉下行右侧小脑半球和小脑蚓部占

位性病变切除术。术中可见右侧小脑半球外上 1/4
象限占位性病变，呈红色、质地不均、包膜完整、血

运中等，分次完整切除，肿瘤基底位于小脑幕，大小

约 3.60 cm × 2.90 cm × 2.40 cm，术中出血约 100 ml。
切除组织行病理学检查。（1）大体标本观察：手术切

除标本为破碎组织块，大小约 3.50 cm × 2.50 cm ×
2.50 cm，呈灰白色，切面“鱼肉”状。以体积分数为

4%中性甲醛溶液固定 24 h，常规脱水、石蜡包埋，制

备 4 μm 脑组织切片，分别行 HE 染色和免疫组织化

学染色。（2）HE 染色：肿瘤细胞填充于毛细血管之

间，呈梭形，染色质细小、核仁不明显，细胞密度增

加、界限不清，核分裂象 3/10 个高倍视野，无坏死，

异型性不明显，肿瘤组织血管丰富，呈“鹿角”状。

（3）免疫组织化学染色：肿瘤细胞网织纤维染色阳

性（图 1）。最终病理诊断为（右侧小脑）血管外皮

瘤。术后 1个月外院行右侧小脑肿瘤切除区局部放

射治疗，总剂量 50 Gy（2 Gy × 5 d/周，共治疗 5周）。

患者 3 年前（2011 年 12 月 10 日）因“头痛 1 周”

于当地医院行头部 CT 检查显示左侧小脑半球和小

脑蚓部占位性病变。于 2011年 12月 15日再次至我

院神经外科治疗。入院后头部 MRI显示，左侧小脑

半球和小脑蚓部占位性病变，考虑肿瘤复发（图

2）。胸部 X线检查未见异常。于 2011年 12月 21日

在全身麻醉下行左侧小脑半球和小脑蚓部占位性

病变切除术。术中可见肿瘤基底位于小脑幕，大小

约 3.30 cm × 3.60 cm × 3.20 cm，呈灰红色、质地柔软、

血运丰富、边界清晰、包膜完整，术中出血严重，部

分切除肿瘤。（1）大体标本观察：切除标本为破碎组

织块，大小约 2.50 cm × 2.00 cm × 2.00 cm，呈灰红色，

切面“鱼肉”状。（2）HE 染色：肿瘤细胞填充于毛细

血管之间，呈梭形，染色质细小、核仁不明显，无坏

死，细胞密度增加、界限不清，核分裂象 4/10 个高倍

视野，异型性不明显，肿瘤组织血管丰富，呈“鹿角”

状（图 3）。最终病理诊断为（左侧小脑）血管外皮

瘤。术后 1 个月外院行左侧小脑切除区局部放射治

疗，总剂量为 40 Gy（2 Gy × 5 d/周，持续治疗 4 周）。

每 6 个月随访 1 次，MRI 增强扫描提示颅内残留病

灶大小无明显变化。

患者 7 个月前（2013 年 7 月 20 日）外院随访时
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胸部 X线和 CT提示双肺多发占位性病变，结合病史

考虑为颅内血管外皮瘤肺部转移，但未进一步检

查；2 个月前出现头痛伴言语不清，至我院就诊，头

部 MRI增强扫描提示小脑蚓部占位性病变，考虑肿

瘤复发，遂于 2014年 3月 3日以“小脑血管外皮瘤肺

部转移”入院。体格检查：神志清楚，言语不清；脑

神经检查无异常；四肢活动佳，肌力、肌张力正常，

病理征未引出。于 2014年 3月 5日复查头部MRI增
强扫描显示小脑蚓部占位性病变，考虑肿瘤复发

（图 4）。于 2014年 3月 10日行数字减影血管造影术

（DSA）检查提示小脑蚓部异常血管染色，由右侧脑

膜中动脉、左侧枕动脉、左侧小脑后下动脉、右侧小

脑上动脉分支供血，血运较丰富。腹部和盆腔 CT检

查未见异常。于 2014年 3月 15日行胸部 CT检查并

在 CT定位下行右肺占位性病变组织穿刺活检术，病

理诊断为间变性血管外皮瘤（图 5）。于 2014年 3月

20 日在全身麻醉下行小脑蚓部占位性病变切除

术。术中可见肿瘤位于近中线旁，与小脑幕粘连紧

密，大小约 3.60 cm × 4.40 cm × 3.90 cm，肿瘤基底位

于小脑幕横窦和窦汇并偏向左侧，质地较韧、呈灰

红色、血运丰富、边界清晰。于手术显微镜下分离

并完整切除肿瘤，术中失血约 800 ml。（1）大体标本

观察：切除标本为破碎组织块，大小约 3.50 cm ×
4.00 cm × 4.00 cm，呈灰红色、切面“鱼肉”状。（2）HE
染色：肿瘤细胞填充于毛细血管之间，呈梭形，染色

质细小、核仁不明显，界限不清，细胞密度增加，核

分裂象 7/10 个高倍视野，可见出血、坏死，异型性明

显；细胞间变特征明显，细胞密度较非间变部分明

显增加。（3）免疫组织化学染色：肿瘤细胞胞膜 CD34
呈现阳性；胞核 Ki⁃67 抗原标记指数约为 30%（图

6）。最终病理诊断为（小脑）间变性血管外皮瘤

（WHOⅢ级）。术后复查 MRI增强扫描（2014年 3月

26日）显示双侧小脑散在点状强化（图 7），患者术后

恢 复 良 好，于 2014 年 4 月 10 日 出 院 。 术 后 20 d
（2014 年 4 月 30 日）于外院行药物化疗。治疗方案

为：尼莫司汀 80 mg/m2（d1），每 4周重复 1次，4 个周

期为一疗程。目前已经完成 2 个周期的药物化疗，

疗效评价为肺肿瘤停止进展（SD）、颅内肿瘤完全缓

解（CR），总体疗效评价为肿瘤停止进展。目前继续

原化疗方案。

讨 论

血管外皮瘤是一种组织肿瘤，起源于毛细血管

外膜的血管外皮细胞，可发生于人体各部位软组织

中。颅内血管外皮瘤发生率较低，约占原发性中枢

神经系统肿瘤的 1%［1⁃2］。1942 年，Stout 和 Murray［3］

首次报告外周组织血管外皮瘤。1954 年，Begg 和

Garret［4］报告首例原发性颅内血管外皮瘤：形态与脑

膜瘤相似且大多数组织来源为脑膜，故将其归为脑

膜瘤的血管外皮瘤样亚型。后经肿瘤酶学和电子

显微镜研究发现，颅内血管外皮瘤与软组织血管外

皮瘤相同，均起源于毛细血管外皮细胞［5⁃6］。世界卫

生组织（WHO）于 1993 年经对中枢神经系统肿瘤的

定位、定性、定级和定期诊断进行全面综合评价后，

公布新的肿瘤分类方法，其中将颅内血管外皮瘤归

类于中枢神经系统间叶非脑膜上皮肿瘤，属恶性肿

瘤；2000 年，世界卫生组织中枢神经系统肿瘤分类

将颅内血管外皮瘤归为脑膜起源的间叶组织肿瘤；

2007年，世界卫生组织中枢神经系统肿瘤分类将其

定义为WHOⅡ级的交界性病变和WHOⅢ级的低度

恶性病变［7］。颅内间变性血管外皮瘤组织学行为具

有更强的侵袭性，表现出术后易复发、易发生颅外

转移等恶性肿瘤特征，以骨骼、肺、肝脏、肾脏、胰

腺、肾上腺等组织或器官为主要转移部位［8］。颅内

间变性血管外皮瘤好发于颅底、矢状窦或大脑镰

旁、小脑幕等硬脑膜或静脉窦相邻区域。临床症状

与体征多缺乏特异性，主要症状与体征表现为颅内

压升高和肿瘤压迫、浸润引起的相应神经功能缺

损。颅内间变性血管外皮瘤肉眼观察，肿瘤与周围

脑组织分界清楚，呈分叶状或不规则状，多无完整

包膜，易出血、质地较硬，呈灰红色或红棕色，切面

“鱼肉”状，可见多个血管腔；光学显微镜观察肿瘤

细胞呈梭形，胞核圆形或卵圆形、染色质呈中等密

度、核仁不明显，细胞界限不清，核分裂象多见，可

见重度异型性，肿瘤组织血管丰富，常呈“鹿角”状，

可见出血、坏死［9］。间变性血管外皮瘤的病理诊断

标准为核分裂象多见（至少 5/10 个高倍视野）和

（或）坏死，并伴以下至少 2 项特征：出血、中至高度

核异型性和细胞密度增加［10］。影像学表现为瘤体

呈不规则分叶状、跨叶生长，伴出血、囊性变或坏

死。病灶实质增强效应显著，呈明显不均匀强化，

以窄基底与硬脑膜相连，少见“硬膜尾征”；肿瘤组

织常侵蚀性破坏周围颅骨，占位效应和肿瘤周围水

肿效应明显，可发生转移［11⁃12］。

颅内间变性血管外皮瘤需与恶性脑膜瘤相鉴

别。恶性脑膜瘤发病年龄较轻，临床表现为颅内高
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图 1 2004年 5月 11日首次右侧小脑半球和小脑蚓部肿瘤切除术后，光学显微镜观察所见 × 200 1a 肿瘤细胞填充于毛细血
管之间，呈梭形，胞核圆形或卵圆形、染色质细小、核仁不十分明显，细胞密度增加、界限不清，可见核分裂象，肿瘤组织血管丰富，
呈“鹿角”状 HE染色 1b 肿瘤细胞网织纤维染色阳性 网织纤维染色

Figure 1 Optical microscopy findings after first tumor resection in right cerebellar hemisphere and cerebellar vermis on May 11,
2004 × 200 The tumor cells were filled between capillaries, and were fusiform, with round or oval nuclei, fine chromatin, unclear
nucleoli, increased cell density, unclear cell boundaries, and visible nuclear fission. The blood vessels in the tumor tissue were
abundant, in the shape of "antlers". HE staining (Panel 1a) Reticular fiber staining was positive for tumor cells. Reticular fiber
staining (Panel 1b)

图 2 2011 年 12 月 16 日头部 MRI 检查所见 2a 横断面
FLAIR 成像显示，肿瘤瘤体呈高信号（箭头所示）、边界清晰，
第四脑室受压移位 2b 横断面 T2WI显示，瘤体信号不均匀
（箭头所示），边界清晰，周围可见水肿，第四脑室受压移位
2c 横断面增强 T1WI 显示，肿瘤瘤体明显均匀强化（箭头所
示），边界清晰 图 3 2011年 12月 21日右侧小脑半球和小脑
蚓部肿瘤复发再次手术后，光学显微镜观察显示，肿瘤细胞填
充于毛细血管之间，呈梭形，染色质细小、核仁不明显，细胞边
界不清，可见核分裂象，肿瘤组织血管丰富，呈“鹿角”状 HE
染色 × 200
Figure 2 Cranial MRI findings on December 16, 2011 Axial
FLAIR showed high ⁃ intensity signal of the tumor (arrow
indicates) with clear boundary. The fourth ventricle was shifted
under pressure (Panel 2a). Axial T2WI showed uneven signal of
the tumor (arrow indicates) with clear boundary. The edema
could be seen around the tumor, and the fourth ventricle was
shifted under pressure (Panel 2b). Axial enhanced T1WI
revealed the tumor was significantly and evenly enhanced (arrow

indicates) with clear boundary (Panel 2c). Figure 3 Optical microscopy findings of the tumor cells after the recurrence of tumor in
right cerebellar hemisphere and vermis and reoperation on December 21, 2011. The tumor cells were filled between capillaries and
fusiform, with fine chromatin, unobvious nucleoli, unclear cell boundaries, and visible nuclear fission. The blood vessels within the
tumor tissue were abundant, in the shape of "antlers". HE staining × 200
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图 4 2014年 3月 5日 MRI检查所见 4a 横断面 FLAIR 成像
显示，肿瘤瘤体信号强度不均匀，可见高、低混杂信号（箭头所
示），边界清晰，第四脑室受压位移、脑干轻度移位 4b 横断
面 T2WI显示肿瘤瘤体呈稍高、低信号（箭头所示），信号强度不
均匀，边界清晰，双侧小脑半球水肿、第四脑室受压位移、脑干
轻度移位 4c 横断面增强 T1WI 显示病灶不均匀强化（箭头
所示） 图 5 2014 年 3 月 15 日于 CT 定位下行右肺占位性病
变穿刺活检术后，光学显微镜观察显示，肿瘤细胞中至高度异
型性，可见核分裂象 HE染色 × 200
Figure 4 Cranial MRI findings on March 5, 2014 Axial
FLAIR showed that uneven mixed signals appeared in the tumor
body (arrow indicates) with clear boundary. The fourth ventricle
was shifted under pressure, and the brain stem was minimally
displaced (Panel 4a). Axial T2WI showed that irregular and
slight high ⁃ intensity signals appeared in the tumor body (arrow
indicates) with clear boundary. The edema appeared in bilateral
cerebellar hemispheres, the fourth ventricle was shifted under

pressure, and the brain stem was minimally displaced (Panel 4b). Axial enhanced T1WI revealed heterogeneous enhancement of the
tumor (arrow indicates, Panel 4c). Figure 5 On March 15, 2014, the aspiration biopsy for right lung space ⁃ occupying lesion was
conducted under CT localization. Optical microscopy findings revealed medium to high cell atypia and nuclear fission were seen in
tumor cells. HE staining × 200

压症状，肉眼见肿瘤形态较规则，与硬脑膜多呈宽

基底相连，瘤内可见部分钙化。光学显微镜观察显

示，细胞成分增多，有丝分裂增多，可见异常核分裂

象，伴局灶性坏死。免疫组织化学染色通常表达上

皮膜抗原（EMA），波形蛋白（Vim）。头部 MRI 表现

为肿瘤信号不均匀，增强扫描显示“硬膜尾征”明

显，且粗大、拖尾较长，不光滑［13］。目前认为，颅外

孤立性纤维性肿瘤（SFT）与血管外皮瘤是同一种病

变，但在颅内二者可能是两种性质不同的病变。其

主要差别是前者表达 CD99、EMA、肌动蛋白，不表

达结蛋白。然而，二者均可表达 CD34和 Bcl⁃2，所以

在颅内二者是否为同一种病变的两种不同亚型尚

待探讨［14］。

颅内间变性血管外皮瘤的治疗方式有手术切

除辅助放射治疗和药物化疗［15］。手术完整切除为

原则，术中准备充足血源，术前行部分供血动脉栓

塞对减少术中出血、更安全地切除肿瘤有所裨益；

术后辅以放射治疗和药物化疗能够延缓肿瘤复发、

延长患者生存期［16］。与颅内血管外皮瘤相比，间变

性血管外皮瘤复发时间短、生存率更低，因此，术前

正确诊断和肿瘤分级对选择治疗方法、制定优化手

术方案和评价预后具有重要意义。

本文病例为中年女性，3 次住院均以头痛为首

发症状，肿瘤位于双侧小脑半球和小脑蚓部，首次

术后病理诊断为血管外皮瘤，手术完整切除肿瘤后

联合放射治疗（50 Gy），7.50年后颅内肿瘤复发。再

次手术治疗，术后病理诊断仍为血管外皮瘤，手术

部分切除肿瘤后辅助放射治疗（40 Gy），3 年后再度

肿瘤复发且双肺播散转移。第 3次手术后病理诊断

为间变性血管外皮瘤，双肺播散转移灶经皮穿刺病

理检查结果与之相符。该例患者临床特点提示间

变性血管外皮瘤复发时间较短，具有远隔部位转移

能力。与此同时，血管外皮瘤综合治疗后复发时可

转为恶性度更高的间变性血管外皮瘤，Ki⁃67抗原标
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图 6 2014年 3月 20日小脑蚓部复发病灶切除术后，光学显微镜观察所见 6a 肿瘤细胞填充于毛细血管之间，呈梭形，可见核
分裂象，可见出血、坏死、重度核异型性 HE 染色 × 200 6b 细胞间变特征明显，细胞密度较非间变部分明显增加 HE 染
色 × 100 6c 肿瘤细胞胞膜 CD34阳性 免疫组织化学染色（EnVision二步法） × 100 6d 肿瘤细胞胞核 Ki⁃67抗原标记指
数为 30% 免疫组织化学染色（EnVision二步法） × 100
Figure 6 Optical microscopy findings on March 20, 2014 after resection of recurrent lesions in cerebellar vermis The tumor cells
were filled between capillaries. They were fusiform, with nuclear fission, visible hemorrhage, necrosis, and severe nuclear atypia. HE
staining × 200 (Panel 6a) The anaplastic characteristic of cells was obvious, and the cell density of anaplastic part was higher than
the non ⁃ anaplastic part. HE staining × 100 (Panel 6b) Cell membrane was positive for CD34. Immunohistochemical staining
(EnVision) × 100 (Panel 6c) Ki⁃67 labeling index of nuclei was 30%. Immunohistochemical staining (EnVision) × 100 (Panel 6d)

记指数也呈逐渐升高之趋势。头部 MRI 显示肿瘤

呈不规则信号，MRI增强扫描可见肿瘤不均匀强化

信号。笔者认为，肿瘤内部信号混杂，病灶强化不

均匀考虑与肿瘤生长迅速、血供相对不足使肿瘤发

生囊性变、坏死有关。DSA 显示，肿瘤血运丰富，血

供主要来源于颈外动脉和椎动脉系统。由于患者

施行两次手术且术后联合放射治疗，一定程度上改

变了复发肿瘤的血供，因此本文病例 DSA 表现仅作

为临床参考。患者前两次手术后均辅助放射治疗，

本次因合并双肺播散转移且小脑局部组织不能耐

受放射治疗，遂选择药物化疗，治疗方案为尼莫司

汀 80 mg/m2（d1），每 4 周重复 1 次，4 个周期为一疗

程。目前患者已接受 2 个周期的药物化疗，总体疗

效评价为肿瘤停止进展，但药物化疗效果尚待再完

成 1 个疗程后进一步评价。

综上所述，颅内间变性血管外皮瘤属颅内少见

恶性肿瘤，具有术后易复发、可颅外转移等恶性肿

瘤之特征。临床表现缺乏特异性，主要以颅内压升

高症状和肿瘤浸润、压迫正常脑组织所引起的症状

为主。光学显微镜观察肿瘤细胞多为梭形、中至高

度异型性、病理性核分裂象和呈“鹿角”状的肿瘤血

管。影像学表现具有一定特异性，有助于临床诊断

与鉴别诊断；DSA 检查可了解肿瘤血运情况。手术

完整切除肿瘤，同时联合放射治疗和药物化疗是目

前标准的治疗方案，具有一定临床疗效。间变性血

管外皮瘤复发时间较短、生存率低，因此综合治疗
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图 7 2014年 3月 26日头部MRI检查所见 7a 横断面 FLAIR成像显示，颅后窝不规则低信号软化灶影（箭头所示），相邻小脑半
球水肿，第四脑室轻度受压、脑干轻度移位 7b 横断面 T2WI显示，颅后窝不规则高信号软化灶影（箭头所示），边界清晰，双侧小
脑半球水肿 7c 横断面增强 T1WI扫描显示颅后窝原占位性病变消失，小脑半球边缘不规则、不均匀点状强化（箭头所示）

Figure 7 Cranial MRI findings on March 26, 2014 Axial FLAIR showed low ⁃ intensity softening focus appeared in the posterior
fossa (arrow indicates), and edema signals appeared in adjacent cerebellar hemisphere. The fourth ventricle was mildly compressed,
and the brain stem was minimally displaced (Panel 7a). Axial T2WI showed that irregular high ⁃ intensity softening focus appeared in
the posterior fossa with clear boundary (arrow indicates). The edema appeared in bilateral cerebellar hemispheres (Panel 7b). Axial
enhanced T1WI revealed the original mass effect in posterior fossa disappeared, and irregular and uneven dotted enhancement of the
edge of cerebellar hemisphere (arrow indicates, Panel 7c).
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