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王行富

【摘要】 室管膜肿瘤是临床较少见的神经上皮组织肿瘤，组织分化谱系多样，除目前世界卫生组

织（WHO）承认的亚型和变异亚型外，尚有许多特殊变异亚型或组织分化模式，如巨细胞型、黑色素型、

印戒细胞型、脂肪/空泡化生型、软骨化生（伴或不伴骨形成）型、嗜酸细胞型、上皮样等。病理科医师应

注意上述特殊变异亚型的识别和鉴别诊断。基因组学和 DNA 甲基化谱系研究将室管膜肿瘤分为 9 种分

子亚型，RELA 融合基因阳性室管膜瘤被 2016 年 WHO 中枢神经系统肿瘤分类作为室管膜瘤的独特分子

亚型。尽管分子亚型对预后的评价优于传统组织学分级，然而如何将分子遗传学特征与组织分化谱系

整合尚待进一步深入研究。
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【Abstract】 Ependymal tumors are relatively infrequent neuroepithelial neoplasms, but they have a
wide and complex histologic spectrum including subtypes and variants recognized by the current Word
Health Organization (WHO), and some special morphologic variants or growth patterns such as giant cell
morphology, melanin differentiation, signet ⁃ ring, fat or vacude metaplasia, cartilage metaplasia with or
without bone formation, oncocytic, epithelioid, and so on. Pathologists need to pay attention to identification
and differential diagnosis of these special morphologic variants. Genomic and DNA methylation profiling
studies have defined nine distinct molecular subgroups of ependymal tumors. RELA fusion ⁃ positive
ependymoma has now been designated as one of the distinctive molecular variants of ependymoma by 2016
WHO classification of central nervous system tumors. Risk stratification by molecular subgrouping is
superior to histological grading. However, how to integrated molecular genetic features into the histological
spectrum need to be further researched.
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室管膜肿瘤约占所有神经上皮组织肿瘤的

10%，儿童多见，约占 3 岁以下儿童中枢神经系统肿

瘤的 30%［1⁃2］。好发部位因发病年龄不同而各异，幕

上和脊髓多见于儿童和成人，幕下则多见于婴儿和

儿童。1926 年，Bailey 和 Cushing［3］认为，室管膜肿

瘤的发生与发展与正常室管膜细胞有关。近年来，

肿瘤干细胞（TSCs）理论认为，室管膜肿瘤源于室管

膜下区多能神经干细胞即放射状胶质细胞［4］。放射

状胶质细胞可以分化为不同形态的室管膜细胞，包

括伸长细胞、胚胎性室管膜细胞、成熟室管膜上皮、

特殊分化的室周器上皮和脉络膜上皮等。室管膜

肿瘤的组织分化谱系相当于衍生出此种干细胞的

不同分化阶段。近 1 个世纪来，室管膜肿瘤的分类

分级完全基于组织学形态，但越来越多的研究显

示，组织学标准对生物学行为的评价不够准确，其

应用价值受到质疑。近年来，室管膜肿瘤相关分子

遗传学特征得以部分阐述，对其治疗和预后具有重

要意义，对室管膜肿瘤的更精确分类分型具有一定
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的补充价值。本文重点浅析室管膜肿瘤的组织分

化谱系以及分子遗传学进展在肿瘤分类分型中的

应用。

一、室管膜肿瘤的组织分化谱系

室管膜肿瘤具有广泛的组织分化谱系，包括一

系列世界卫生组织（WHO）分类分型和尚未被 WHO
承认的亚型或组织分化模式。2016 年 WHO 中枢神

经系统肿瘤分类将室管膜肿瘤分为 3 级［5］：室管膜

下室管膜瘤（SE）和黏液乳头型室管膜瘤（MPE）具

有独特的组织学特征易于识别，属 WHOⅠ级；还包

括变异型如乳头型、伸长细胞型和透明细胞型室管

膜瘤，属 WHOⅡ和Ⅲ级。

1. 室管膜下室管膜瘤 系一种发生于脑室壁下

方的结节状肿瘤，于广泛致密的纤维样基质中散在

或小簇状分布圆形或卵圆形形态温和的肿瘤细胞，

这种独特的组织学特征形似星形细胞瘤背景中出

现室管膜核型特征细胞的肿瘤（图 1a）。肿瘤细胞

具有成簇倾向，微囊常见。肿瘤表面常可见正常室

管膜上皮被覆，增殖指数较低，无血管内皮细胞增

生，坏死罕见，即使出现坏死也不影响预后。值得

注意的是，有 5% ~ 20%的室管膜下室管膜瘤含经典

甚至间变性室管膜瘤成分［6］。混合成分中室管膜瘤

成分所占比例很小可能并无临床意义，若超过 10%
则诊断为混合性室管膜瘤/室管膜下室管膜瘤，并按

照室管膜瘤级别分级。此外，伴黑色素分化的室管

膜下室管膜瘤仅见个案报道［7］。

2. 黏液乳头型室管膜瘤 典型特征是以血管黏

液样间质为轴心，周围由立方体状和梭形胶质细胞

放射状排列的乳头状结构（图 1b）。血管壁玻璃样

变常见，部分可见胶原蛋白小球，网状纤维染色和

高碘酸 ⁃雪夫（PAS）染色呈阳性。部分肿瘤乳头状

结构不明显，但所有肿瘤均可见血管壁玻璃样变和

黏液样变性，有助于诊断。核分裂象罕见，无明显

坏死和血管内皮细胞增生。发生间变者罕见。此

外，伴巨细胞变异的黏液乳头型室管膜瘤仅见个案

报道［8］。

3. 室管膜瘤 经典室管膜瘤与周围脑实质界限

相对清晰，肿瘤细胞呈中等密度，形态变异较大，从

具有细长纤维突起的胶质细胞样特征到具有室管

膜细胞形态的上皮样特征。最具诊断意义的是结

节状生长模式（即非浸润性，图 2a）、血管周围假“菊

形团”样结构（由放射状分布于血管周围的肿瘤细

胞组成，终止于血管壁细胞突起形成的无核区）和

室管膜“菊形团”样结构或裂隙［图 2b，由立方体状

或柱状肿瘤细胞围绕中央圆形（即“菊形团”样结

构）或狭长空腔（即裂隙）组成，具有特异性诊断价

值，但仅见于不足 10%的病例］。核分裂象罕见，

WHOⅡ级室管膜瘤无假“栅栏”样坏死和血管内皮

细胞增生。“地图”样梗死性坏死相对常见，但并不

影响肿瘤分类分型和预后。偶见异形性胞核，但不

能作为高级别肿瘤的证据。退行性变常见，包括出

血、钙化、黏液样变性和血管壁透明样变等。免疫

组织化学染色，胶质纤维酸性蛋白（GFAP）阳性，其

血管周围无核区阳性模式有别于胶质瘤（图 2c）；胞

核旁上皮膜抗原（EMA）呈点状或小环状阳性具有

特异性诊断价值（图 2d）。2007 年 WHO 中枢神经系

统肿瘤分类第 4 版除经典室管膜瘤外，还根据不同

细胞分化特点收录 4 种变异型，即细胞型、乳头型、

透明细胞型和伸长细胞型室管膜瘤［2］。进一步研究

显示，细胞型室管膜瘤与经典室管膜瘤存在广泛的

组织学特征重叠，因此，2016 年 WHO 中枢神经系统

肿瘤分类第 4 版修订版将此亚型剔除［5］。此外还包

括已有文献报道但尚未被 WHO 确定为独立亚型的

特殊组织分化模式，如巨细胞型［9］、黑色素型［10］、印

戒细胞型［11］、脂肪/空泡化生型［12］、软骨化生（伴或

不伴骨形成）型［13］、嗜酸细胞型［14］、上皮样［15］等，以

及最近文献报道的发生于两个部位的特殊组织学

形态亚型，即血管型幕上室管膜瘤和双向颅后窝室

管膜瘤［16 ⁃17］。（1）乳头型室管膜瘤（PE）：临床罕见。

主要特征是形成以胶质纤维血管为轴心的乳头状

结构，周围是单层或多层立方体状或柱状肿瘤细胞

（图 3a），然而，真正的胶质纤维血管轴心并非其特

征，且上皮样细胞表面较光滑。多数情况下该结构

其实是假乳头状结构，系远离血管的肿瘤细胞之间

黏附性缺失所致。（2）伸长细胞型室管膜瘤（TE）：好

发于脊髓。典型肿瘤细胞呈长梭形双极细胞伴细

长的嗜酸性纤维突起（图 3b），类似原始放射状胶质

细胞。主要生长模式呈束状排列，局灶性不典型血

管周围假“菊形团”样结构，缺乏室管膜“菊形团”样

结构。胞核异型性较明显，但不影响肿瘤生物学行

为 ，属 退 行 性 变 ［18］。（3）透 明 细 胞 型 室 管 膜 瘤

（CCE）：好发于儿童幕上。典型肿瘤组织由呈片状

排列的透明细胞或弱嗜酸性细胞组成，胞核呈圆

形，胞质丰富、透明，类似少突胶质细胞瘤（图 3c）。

二者明显不同之处在于，透明细胞型室管膜瘤与周

围脑组织界限清晰。二者均可见血管周围假“菊形
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图 1 WHOⅠ级室管膜肿瘤光学显微镜观察所见 HE 染色 低倍放大 1a 室管膜下室管膜瘤可见广泛致密的纤维样基质中
小簇状分布的圆形或卵圆形肿瘤细胞 1b 黏液乳头型室管膜瘤可见特征性以血管黏液样间质为轴心，周围由立方体状和梭形
胶质细胞放射状排列的乳头状结构

Figure 1 Optical microscopy findings of WHO gradeⅠependymal tumors HE staining low power magnified Subependymoma was
composed of bland cells with round to oval nuclei set within wide expanses of a delicate fibrillar matrix, which had a tendency to
cluster (Panel 1a). Myxopapillary ependymoma characteristically showed a papillary architecture with central blood vessels,
surrounded by cuboidal to spindled glial cells radially arranged around an intermediate layer of myxoid stroma (Panel 1b).

图 2 经典室管膜瘤光学显微镜观察所见 2a 肿瘤组织与周围脑实质界限相对清晰 HE 染色 低倍放大 2b 可见具有诊断
价值的血管周围假“菊形团”样结构和室管膜“菊形团”样结构 HE 染色 中倍放大 2c 血管周围无核区 GFAP 呈阳性 免疫
组织化学染色（EnVison 二步法） 高倍放大 2d 胞核旁 EMA 呈点状或小环状阳性 免疫组织化学染色（EnVison 二步法） 高
倍放大

Figure 2 Optical microscopy findings of classical ependymoma Tumor showed a sharp demarcation from the surrounding brain
tissue (Panel 2a). HE staining low power magnified Diagnostic architectural features included perivascular pseudorosettes and true
ependymal rosettes (Panel 2b). HE staining medium power magnified GFAP in perivascular nuclear ⁃ free zone showed positivity
(Panel 2c). Immunohistochemical staining (EnVison) high power magnified EMA showed dot⁃like or ring⁃like cytoplasmic positivity
(Panel 2d). Immunohistochemical staining (EnVison) high power magnified

1b

2a

2c
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团”样结构，但不明显，缺乏室管膜“菊形团”样结

构。属 WHOⅡ级，但有文献报道，该亚型显示出较

经典室管膜瘤或其他亚型更具侵袭性的生物学行

为［19］。（4）巨细胞型室管膜瘤（GCE）：临床罕见。主

要特征是肿瘤组织由较多巨细胞甚至巨怪细胞组

成，亦可见于其他类型室管膜瘤区域（图 3d）。肿瘤

细胞呈中等密度，异型性明显，巨细胞之间黏附性

较差，胞质丰富，呈嗜酸性，可见假包涵体，部分胞

核呈不规则深染，但无其他间变性特征如高核分裂

象、坏死和微血管增生，血管壁玻璃样变常见。巨

细胞增殖指数很低，一般认为是退行性变［9］。（5）黑

色素型室管膜瘤（ME）：生长模式罕见，仅见数例报

道。主要特征是肿瘤细胞胞质和胞外黑色素沉积，

临床和生物学行为尚不清楚。组织学形态主要表

现为经典室管膜瘤，伴黑色素分化的肿瘤成分，且

此部分细胞核仁明显。免疫组织化学染色，胞质

GFAP 和黑色素瘤相关抗原 HMB45 呈阳性［10］。亦

有文献报道，此类肿瘤的色素可能是脂褐素与黑色

素的混合［20］。（6）印戒细胞型室管膜瘤（SRE）：生长

模式罕见，生物学行为尚不明确［11］。主要组织学形

态特征是印戒细胞样肿瘤细胞，其他区域可见不同

比例的经典室管膜瘤或其他类型室管膜瘤成分（图

3e）。应注意与转移性印戒细胞癌相鉴别，EMA 以

及胶质细胞和上皮组织源性标志物免疫组织化学

染色可资鉴别。（7）脂肪/空泡化生型室管膜瘤：室管

膜瘤的小灶性脂肪/空泡化生现象并不罕见，常见于

发生在颅后窝的室管膜瘤，但以脂肪样或空泡状细

胞为主的肿瘤十分少见［12］。主要组织学形态特征

是部分肿瘤细胞呈脂肪样或空泡状细胞形态，胞核

位于空泡边缘（图 3f）。免疫组织化学染色，GFAP
和 EMA 呈阳性，证实为室管膜瘤成分，其中 EMA 呈

小环状阳性，提示空泡状结构可能是细胞内室管膜

微管样分化。脂肪和（或）空泡化生具体机制不清，

部分形态与印戒细胞型室管膜瘤难以区分。（8）软

骨化生（伴或不伴骨形成）型室管膜瘤：临床十分罕

见，目前仅见 10 余例报道。多发生于幕上，主要组

织学形态特征是在经典室管膜瘤基础上出现分化

成熟的软骨组织，部分伴骨形成（图 3g）。易复发，

具有明显进展能力，相当于 WHOⅢ级肿瘤的生物学

行为［13］。（9）嗜酸细胞型室管膜瘤（OE）：嗜酸细胞变

异可见于多种肿瘤，室管膜瘤伴嗜酸细胞变异仅见

个案报道［14］，为 1 例幕上室管膜瘤患者，组织学形态

呈双向分化，部分为间变性室管膜瘤形态，部分以

嗜酸细胞变异为主，此部分肿瘤细胞胞质可见丰富

嗜酸性颗粒。免疫组织化学染色抗线粒体抗体阳

性，GFAP 和 EMA 免疫组织化学染色以及超微结构

观察均支持颗粒细胞为室管膜瘤成分。（10）上皮样

室管膜瘤（EE）：2003 年，Kleinman 等［15］报告 3 例上

皮样室管膜瘤，主要组织学形态特征为黏液背景中

可见肿瘤细胞呈小簇状紧密排列，缺乏血管周围假

“菊形团”样结构和室管膜“菊形团”样结构。HE 染

色难以明确诊断，依靠免疫组织化学染色和超微结

构观察。GFAP 和波形蛋白（Vim）免疫组织化学染

色未见肿瘤细胞血管周围突起。免疫组织化学染

色，胞核旁 EMA 呈点状阳性。超微结构观察呈室管

膜细胞特征。（11）其他特殊组织分化模式的室管膜

瘤：最近文献报道的发生于两个部位的特殊组织学

形态亚型，即血管型幕上室管膜瘤和双向颅后窝室

管膜瘤，血管型幕上室管膜瘤主要组织学形态特征

是具有丰富的纤细毛细血管网和局灶性透明样变

（图 3h），位于幕上［16］；双向颅后窝室管膜瘤由高密

度肿瘤细胞结节和肿瘤细胞稀疏区组成，多见于颅

后窝［17］。这两种变异模式对于预后并无影响。此

外，伴神经毡样岛的室管膜瘤也见于个案报道［21］。

4. 间变型室管膜瘤 由胶质纤维背景中形态一

致的胞核呈圆形的小细胞组成，核质比高、核分裂

象多见；血管周围假“菊形团”样结构常见，约 1/4 病

例可见室管膜“菊形团”样结构；常伴显著微血管增

生和坏死（图 4）。免疫组织化学染色和超微结构观

察类似经典室管膜瘤。部分肿瘤在透明细胞型、乳

头型和伸长细胞型室管膜瘤等特殊亚型基础上发

生间变。2016 年 WHO 中枢神经系统肿瘤分类对室

管膜瘤仍沿用组织学分级系统，但具体分级标准模

糊不定，仍存有争议。首先，关于核分裂象，WHO 中

枢神经系统肿瘤分类无明确临界值。有研究将核

分裂象 < 5 个/10 高倍视野（HPF）定义为 WHOⅡ级，

7 ~ 10 个/10 高倍视野定义为 WHOⅢ级［22⁃23］。其次，

肿瘤细胞密度增加更具主观性，不同病理科医师的

分级结果一致性较差。相对而言，微血管增生易识

别，主观性较低。假“栅栏”样坏死也为较易评价的

特征，但应注意与单纯坏死相鉴别。因此，病理科

医师对间变特征的评价一致性较差，文献报道的

WHOⅡ级/WHOⅢ级比例为 17∶1 ~ 1∶7［24］。值得

注意的是，肿瘤分类分级仍是预测无事件生存率

（EFS）的重要指标，但对总体生存率（OS）的预测价

值有限。然而，Zamecnik 等［23］认为，肿瘤分类分级
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图 3 特殊形态亚型室管膜瘤光学显微镜观察所见 HE 染色 3a 乳头型室管膜瘤可见肿瘤细胞围绕胶质纤维血管为轴心形成
乳头状结构 中倍放大 3b 伸长细胞型室管膜瘤可见肿瘤细胞呈长梭形双极细胞 中倍放大 3c 透明细胞型室管膜瘤可见
呈片状排列的透明细胞或弱嗜酸性细胞，类似少突胶质细胞瘤形态 高倍放大 3d 巨细胞型室管膜瘤可见肿瘤组织由较多的
巨细胞甚至巨怪细胞组成 中倍放大 3e 印戒细胞型室管膜瘤可见印戒细胞样肿瘤细胞 高倍放大 3f 脂肪/空泡化生型室
管膜瘤可见部分肿瘤细胞呈脂肪样或空泡状细胞形态 中倍放大 3g 软骨化生型室管膜瘤可见在经典室管膜瘤基础上出现分
化成熟的软骨组织 低倍放大 3h 血管型幕上室管膜瘤可见丰富的纤细毛细血管网和局灶性透明样变 中倍放大

Figure 3 Optical microscopy findings of special morphologic variants of ependymoma HE staining Papillary ependymoma is
characterized by papillae with gial fibrovascular cores (Panel 3a). medium power magnified Tanycytic ependymoma composed of
elongated spindly bipolar cells possessing thin eosinophilic fibrillary processes (Panel 3b). medium power magnified Sheets of cells
with round nuclei and abundant surrounding clear cytoplasm were contained in clear cell ependymonia, mimicking oligodendroglioma
(Panel 3c). high power magnified Giant cell ependymoma was composed of giant cells and bizarre cells (Panel 3d). medium power
magnified Signet ring cell ependymoma present signet ring appearance of cytoplasm (Panel 3e). high power magnified
Ependymoma with extensive tumor cell vacuolation was presented a state of cytoplasmic vacuolization or fat ⁃ like elements (Panel 3f).
medium power magnified Ependymoma with cartilage metaplasia was characterized by the presence of cartilage with or without bone
formation (Panel 3g). low power magnified "Vascular" supratentorial ependymoma was characterized by a rich network of branching
capillary and area of clear tumor cells (Panel 3h). medium power magnified

3a 3c3b

3d 3e

3f 3h3g
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与无事件生存率和总体生存率显著相关，但仍有 1/3
患者无法较好地预测生物学行为，因此，他们提出

综合肿瘤部位、生长模式、组织学形态和患者年龄

等特征的分级标准。Raghunathan 等［17］探讨解剖部

位、组织学形态与无事件生存率之间的关系，结果

显示，组织学形态特征（包括肿瘤细胞密度增加、坏

死、微血管增生和核分裂象增加）与发生于颅后窝

的室管膜瘤的无事件生存率具有相关性，而与室管

膜“菊形团”样结构或裂隙形成无相关性。对于幕

上室管膜瘤而言，微血管增生、核分裂象增加以及

广泛的室管膜“菊形团”样结构或裂隙形成均与无

事件生存率相关，而肿瘤细胞密度增加和坏死则与

无事件生存率无关联性，提示特殊组织学形态与解

剖部位有关，因此，肿瘤分类分级应考虑具体病变

部位。

5. 室 管 膜 瘤 伴 肉 瘤 样 变（室 管 膜 肉 瘤）

Rodriguez 等［25］于 2008 年报告 11 例室管膜瘤伴肉

瘤 样 变 患 者 ，并 提 出“ 室 管 膜 瘤 肉 瘤

（ependymosarcoma）”的概念。室管膜肉瘤临床罕

见，组织学形态表现为双向分化特征：室管膜瘤区

域多为间变性室管膜瘤，亦有个别特殊类型如伸长

细胞型室管膜瘤；肉瘤样变区域主要为纤维肉瘤、

多形性梭形细胞肉瘤或伴异源性分化的肉瘤等。

大多数室管膜肉瘤初次诊断即表现出肉瘤样变，亦

有部分病例于肿瘤复发时方出现肉瘤样变。值得

注意的是，室管膜肉瘤的两种分化成分并非均呈恶

性，室管膜瘤区域可为 WHOⅡ级，甚至个别肿瘤可

转化为室管膜下室管膜肉瘤［26］，亦有 1 例混合性室

管膜下室管膜瘤 ⁃横纹肌肉瘤的报道［27］，还可见源

于伸长细胞型室管膜瘤的室管膜肉瘤［28］。此类肿

瘤预后极差。

二、室管膜肿瘤的分子分型进展

近年来，室管膜肿瘤分子遗传学研究取得较大

进展，结合解剖部位和肿瘤 DNA 甲基化谱系特征，

可以将室管膜肿瘤分为 9 种分子亚型［29］（表 1）。除

外 WHOⅠ级肿瘤，结合肿瘤发生部位将幕上室管膜

瘤分为 YAP1 和 RELA 融合基因两种分子亚组；颅后

窝室管膜瘤分为 A 和 B 两组；脊髓室管膜瘤为 NF2
基因突变型，其中颅后窝 A 组和 RELA 融合基因阳性

幕上室管膜瘤预后最差。与现有的 WHO 中枢神经

系统肿瘤分类标准相比，分子分型对室管膜瘤生物

学行为的评价更为精准，临床价值更高。基因组

学、转录组学及其他表观遗传学研究还发现其他室

管膜肿瘤相关重要分子遗传学特征，如 19 号染色体

三倍体型室管膜瘤（trisomy 19 ependymoma），但其

临床价值有限［30⁃31］。2016 年 WHO 中枢神经系统肿

瘤 分 类 唯 一 将 RELA 融 合 基 因 阳 性 室 管 膜 瘤

（ependymoma, RELA fusion ⁃positive）作为独特的室

管膜瘤分子亚型进行独立分型，其余文献报道的分

子亚型尚不足以成为独立亚型［5］，尚待进一步研究

以确定具体临床病理学意义。

1. RELA 融合基因阳性室管膜瘤 该亚型是

2016 年 WHO 中枢神经系统肿瘤分类新增加的由基

因型定义的室管膜瘤亚型［5］，好发于儿童和青年人，

均位于幕上，包括绝大多数儿童幕上室管膜瘤（>
70%），属 WHOⅡ或Ⅲ级。组织学形态无特征性，但

常可见明显分枝状血管网或透明细胞（图 5a）。主

要 分 子 特 征 是 染 色 体 11q13.1 碎 裂 重 排 形 成

C11orf95⁃RELA 融合基因，检测方法多样，荧光原位

杂交（FISH）是最佳方法之一。该肿瘤除高表达

C11orf95⁃RELA 融合蛋白外，还高表达 L1 细胞黏附

分子（L1CAM），故推荐 L1CAM 免疫组织化学染色

作为 RELA 融合基因的替代标志物（图 5b），但尚待

大样本临床研究的验证。该亚型预后较其他幕上

室管膜瘤差，10 年无进展生存率 < 20%，10 年总体

生存率 < 50%［32］。

2. 19 号染色体三倍体型室管膜瘤 该亚型是

近年提出的有特殊遗传学特征的室管膜瘤，即 19 号

染色体为三倍体，伴有 13q21.31 ~ q31.2 缺失［31］。约

占所有室管膜瘤的 9%，好发于儿童和青年，平均发

病年龄为 14 岁。组织学形态主要表现为血管型幕

上室管膜瘤，含有丰富的分枝状血管网，肿瘤细胞

伴核周空晕，胞质丰富，呈淡染或嗜酸性，部分为透

明细胞，常伴微钙化灶。该亚型的生物学行为尚不

明确。

综上所述，室管膜肿瘤是界限相对清晰的中枢

神经系统肿瘤，组织学分化谱系呈明显多样性，大

部分与临床预后无特殊关联性，部分罕见亚型或组

织分化模式意义尚不明确。肿瘤分级仍然沿用组

织学分级系统，但间变性室管膜瘤的分级标准一直

存有争议。近年来，分子遗传学研究的发展对室管

膜肿瘤的更精准分类分型具有一定帮助，但目前仅

为起步阶段，组织分化谱系与分子遗传学之间的关

系尚不明确，尚待进一步深入研究和进行反复临床
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图 4 间变性室管膜瘤光学显微镜观察所见 HE 染色 4a 肿瘤组织由细胞密度较高的小细胞组成，核质比高，常伴坏死和微血
管增生 中倍放大 4b 核分裂象多见 高倍放大

Figure 4 Optical microscopy findings of anaplastic ependymoma HE staining Histologic features of anaplastic ependymoma
include hypercellular small cells with increased nucleus/cytoplasm ratio, abundant endothelial proliferation, pseudopalisading necrosis
(Panel 4a, medium power magnified), and numerous mitotic figures (Panel 4b, high power magnified).

Location
Supratentorial

Posterior fossa

Spine

Molecularsubgroup
SE

EPN⁃YAP1

EPN⁃RELA

SE
EPN⁃A
EPN⁃B

SE
MPE
EPN

Molecular genetics
None

YAP1⁃fusion
RELA⁃fusion

None
None

Chromosomal instability
Loss of 6q

Chromosomal instability
NF2 mutation

Histopathology
SE

(Anaplastic) ependymoma
(Anaplastic) ependymoma

SE
(Anaplastic) ependymoma
(Anaplastic) ependymoma

SE
MPE

(Anaplastic) ependymoma

WHO
GradeⅠ

GradeⅡ/Ⅲ
GradeⅡ/Ⅲ

GradeⅠ
GradeⅡ/Ⅲ
GradeⅡ/Ⅲ

GradeⅠ
GradeⅠ

GradeⅡ/Ⅲ

Clinical characteristics
Adult; good prognosis
Infants and adolescents; good prognosis
Infants, adolescents and adults; poor prognosis
Adults; good prognosis
Infants and adolescents; poor prognosis
Adolescents and adults; good prognosis
Adults; good prognosis
Adults; good prognosis
Adults; good prognosis

表 1 室管膜肿瘤分子亚型

Table 1. Molecular subgroups of ependymal tumors

4a 4b

图 5 RELA 融合基因阳性室管膜瘤光学显微镜观察所见 5a 特征性表现为丰富的分枝状血管网，部分肿瘤细胞呈透明细胞形
态 HE 染色 中倍放大 5b 肿瘤细胞胞质 L1CAM 呈阳性 免疫组织化学染色（EnVison 二步法） 高倍放大

Figure 5 Optical microscopy findings of RELA fusion ⁃positive ependymoma A distinctive vascular pattern of branching capillaries
or clear cell change was seen (Panel 5a). HE staining medium power magnified Cytoplasmic L1CAM was positive (Panel 5b).
Immunohistochemical staining (EnVision) high power magnified

5a 5b

SE，subependymoma，室管膜下室管膜瘤；EPN，ependymoma，室管膜瘤；MPE，myxopapillary ependymoma，黏液乳头型室管膜瘤
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·小词典·
中英文对照名词词汇（一）

γ⁃氨基丁酸受体 γ⁃aminobutyric acid receptor（GABAR）
α⁃氨基⁃3⁃羟基⁃5⁃甲基⁃4⁃异 唑丙酸受体

α⁃amino⁃3⁃hydroxy⁃5⁃methyl⁃4⁃isoxazole propionic acid
receptor（AMPAR）

白天过度嗜睡 excessive daytime sleepiness（EDS）
白细胞计数 white blood cell（WBC）
比值比 odds ratio（OR）
边缘性脑炎 limbic encephalitis（LE）
不宁腿综合征 restless legs syndrome（RLS）
超敏 C⁃反应蛋白

high⁃sensitivity C⁃reactive protein（hs⁃CRP）
持续气道正压通气

continuous positive airway pressure（CPAP）
重复时间 repetition time（TR）
创伤后应激障碍 posttraumatic stress disorder（PTSD）
11C⁃蛋氨酸 11C⁃methionine（11C⁃MET）
低密度脂蛋白胆固醇

low⁃density lipoprotein cholesterol（LDL⁃C）
电压门控性钾离子通道

voltage⁃gated potassium channel（VGKC）
短发夹 RNA short hairpin RNA（shRNA）
短暂性脑缺血发作 transient ischemic attack（TIA）
多次睡眠潜伏期试验 Multiple Sleep Latency Test（MSLT）
多导睡眠图 polysomnography（PSG）
多发性硬化 multiple sclerosis（MS）
多系统萎缩 multiple system atrophy（MSA）
反转时间 inversion time（TI）
非快速眼动睡眠期 non⁃rapid eye movement（NREM）

非运动症状 non⁃motor symptom（NMS）
副肿瘤性边缘性脑炎

paraneoplastic limbic encephalitis（PLE）
富亮氨酸胶质瘤失活基因 1

leucine⁃rich glioma⁃inactivated 1（LGI1）
干燥综合征 Sjögren's syndrome（SS）
高碘酸⁃雪夫 periodic acid⁃Schiff（PAS）

高密度脂蛋白胆固醇
high⁃density lipoprotein cholesterol（HDL⁃C）

谷氨酸脱羧酶 glutamic acid decarboxylase（GAD）
γ⁃谷氨酰转移酶 γ⁃glutamyltransferase（GGT）
寡克隆区带 oligoclonal bands（OB）
国际疾病分类法

International Classification of Disease（ICD）
国际睡眠研究会联盟

International Association of Sleep Research（IASR）
国际睡眠研究及睡眠医学会联盟

International Association of Sleep Research and Sleep
Medicine（IASRSM）

汉密尔顿焦虑量表 Hamilton Anxiety Rating Scale（HAMA）
汉密尔顿抑郁量表

Hamilton Depression Rating Scale（HAMD）
黑色素型室管膜瘤 melanotic ependymoma（ME）
红细胞沉降率 erythrocyte sedimentation rate（ESR）
呼吸紊乱指数 respiratory disturbance index（RDI）
灰质腹外侧核 ventrolateral periaquaductal gray（vLPAG）
回波时间 echo time（TE）
肌萎缩侧索硬化症 amyotrophic lateral sclerosis（ALS）
Appel 肌萎缩侧索硬化症量表

Appel Amyotrophic Lateral Sclerosis（AALS）Scores
积极降低胆固醇预防脑卒中再发试验

Stroke Prevention by Aggressive Reduction in Cholesterol
Levels（SPARCL）trial

激励次数 number of excitation（NEX）
急性播散性脑脊髓炎

acute disseminated encephalomyelitis（ADEM）

N⁃甲基⁃D⁃天冬氨酸受体
N⁃methyl⁃D⁃aspartate receptor（NMDAR）

简易智能状态检查量表
Mini⁃Mental State Examination（MMSE）

碱性磷酸酶 alkaline phosphatase（ALP）
胶质纤维酸性蛋白 glial fibrillary acidic protein（GFAP）
接触蛋白相关蛋白⁃2 contactin⁃associated protein 2（Caspr2）
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