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促纤维增生性非婴儿星形细胞瘤：二例报告并文献复习

【摘要】 目的 探讨促纤维增生性非婴儿星形细胞瘤的临床病理学表现，以及诊断与鉴别诊断特

点。方法与结果 2 例患者均为女性，年龄分别为 5 岁和 10 岁。例 1 临床表现为反复神志不清伴四肢

抽搐，MRI 显示左侧颞角内侧占位性病变，术中可见肿瘤位于颞叶底面皮质，大小约 3.00 cm × 3.50 cm ×
3.50 cm，剖面呈黄色、血供中等，肿瘤边界尚清楚，于显微镜下手术全切除；例 2 以反复头痛伴呕吐发病，

MRI 显示右侧额颞叶侧脑室内巨大囊实性占位性病变，术中可见肿瘤位于皮质下 1 cm，瘤体内抽吸出黄

色囊液约 80 ml，肿瘤大小约为 11.00 cm × 10.00 cm × 10.00 cm，剖面黄色，质地较脆，血供丰富，与脑室壁

界面脑组织粘连紧密，手术全切除。组织病理学观察肿瘤组织主要由间质纤维增生伴肿瘤性星形细胞

成分所组成，可见小灶性原始神经上皮细胞；表达波形蛋白、胶质纤维酸性蛋白、S⁃100 蛋白和巢蛋白，不

表达广谱细胞角蛋白、上皮膜抗原、神经元核抗原，但原始细胞仅表达突触素；Ki⁃67 抗原标记指数分别

为 6%和 10%；可见网织纤维围绕肿瘤细胞。术后分别随访 18 和 52 个月，无复发和转移。结论 促纤维

增生性非婴儿星形细胞瘤为临床罕见的幕上神经上皮肿瘤，患者预后良好，但需注意与其他肿瘤，尤其

是恶性胶质瘤相鉴别。
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【Abstract】 Objective To investigate clinical pathological characteristics, diagnosis and
differentiation of desmoplastic non ⁃ infantile astrocytoma (DNIA). Methods & Results Two female
patients with DNIA aged 5 and 10 years old, respectively. The patient of case 1 had repeated
unconsciousness with limbs twitch, MR image showed a mass in the inner part of the left temporal horn,
the tumor was located in the underside of cortex of temporal lobe, about 3.00 cm × 3.50 cm × 3.50 cm in
size with yellow in color and medium blood supply, the boundaries of the tumor were fairly clear and the
mass was completely dissected. The patient of case 2 had recurrent headache with vomiting, MR image
showed a large cystic solid mass in the right frontal temporal lobe⁃lateral ventricle. The tumor was located
at 1 cm under the subcortex and drew off yellow cyst fluid about 80 ml. The tumor was about 11.00 cm ×
10.00 cm × 10.00 cm in size with yellow in color and brittle texture and abundant blood supply, adhesion to
the brain tissue and was completely dissected. Histology showed obvious interstitial fibrosis associated with
neoplastic astrocytes with primary neuroepithelium. Immunohistochemical staining indicated that the
expression of both tumor cells was positive for vimentin, GFAP, S⁃100, Nestin, and negative for CK, EMA,
NeuN, the expression of primary cells was positive for Syn; Ki ⁃ 67 labeling index was 6% and 10% ,
respectively. Histochemical staining showed that the tumor cells were surrounded by reticular fibers.
Patients were followed up for 18 and 52 months, respectively, both had no recurrence and metastasis.
Conclusion DNIA is a rare supratentorial neuroepithelial tumor. The prognosis is generally good. It
needs to be differentiated from other tumors, especially malignant glioma.
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促纤维增生性婴儿星形细胞瘤（DIA）是位于幕

上大脑皮质和软脑膜的罕见肿瘤，发病年龄为 1 ~
24 个月，占所有颅内肿瘤的 0.50% ~ 1.00%［1］。尽管

其影像学表现及组织形态学特征并非良性，但一般

经手术全切除肿瘤可以治愈；生物学行为呈良性，

为 WHOⅠ级肿瘤。此类肿瘤在非婴儿人群中更为

罕见，被称之为促纤维增生性非婴儿星形细胞瘤

（DNIA），病理检查易被误诊为高级别星形细胞肿

瘤，造成过度治疗。本文回顾分析福建医科大学附

属第一医院神经外科近年诊断与治疗的 2 例促纤维

增生性非婴儿星形细胞瘤患儿的临床资料，综合文

献对其临床影像学表现、组织学特征及免疫表型等

进行分析，并探讨其诊断与鉴别诊断。

临床资料

一、病历摘要

例 1 患儿女性，5 岁。主因反复神志不清伴四

肢抽搐 1 周，于 2007 年 5 月 3 日入院。患儿 1 周前无

明显诱因出现反复发作性神志不清伴四肢抽搐，发

作时牙关紧闭，双眼上翻，四肢对称性阵挛，持续约

1 min 后可自行缓解，神志清醒后不能回忆发病过

程。发作时无发热、畏寒，无头痛、头晕，无大小便

失禁等症状；1 周来反复发作十余次，均可自行缓

解。患者既往体格健康，无外伤史、手术史或过敏

史，按期预防接种。父母健在，非近亲结婚，否认家

庭成员有家族性、遗传性及传染性疾病病史。

诊 断 与 治 疗 经 过 入 院 后 体 格 检 查：体 温

36.2 ℃，脉搏 110 次/min，呼吸 25 次/min，血压 90/
45 mm Hg（1 mm Hg = 0.133 kPa），体质量 20 kg。神

志清醒，查体欠合作。头颅无畸形，双侧瞳孔等大、

等圆，直径 3 mm，对光反射灵敏。颈软、气管居中。

双肺呼吸音粗，未闻及干湿性啰音；心律齐，未闻及

心脏各瓣膜杂音；腹软，无压痛，肠鸣音 4 次/min。
四肢深感觉、浅感觉及肌张力正常。肌力检查不配

合，双侧 Babinski 征阴性。辅助检查：X 线检查心肺

未见明显异常。血、尿、便常规及各项化合物检查

均于正常值范围。头部 MRI 检查左侧颞角内侧显

示不规则异常信号占位影（图 1），T1WI 呈等低信号、

T2WI 为高信号，其内可见低信号影，边缘欠清楚，周

围组织水肿不明显；增强后病灶呈明显不均匀强

化，横断面扫描病灶范围约 2.87 cm × 2.84 cm 大小，

右侧颞角稍受压前移。临床印象：左颞叶少突胶质

瘤。入院后第 7 天于气管内插管全身麻醉下行左侧

颞叶肿瘤切除及颅骨成形术，术中可见脑组织压力

偏高，肿瘤位于颞叶底面皮质，大小约为 3.00 cm ×
3.50 cm × 3.50 cm，剖面呈黄色，血供中等，肿瘤边界

尚清楚，于手术显微镜下全切除，切除的组织标本

行组织病理学检查。

例 2 患儿女性，10 岁。主因反复头痛 3 年，加

重伴呕吐 1 个月，于 2010 年 1 月 26 日入院。该患儿

入院前 3 年因外伤（具体受伤机制不详）后出现头

痛，无恶心、呕吐，无神志不清、四肢抽搐等症状与

体征。当地医院头部 CT 检查未发现明显异常，经治

疗（具体过程不详）后头痛症状好转并可自行缓解，

故未行进一步治疗。1 个月前头痛症状加重伴呕

吐，呈非喷射样，呕吐物为胃内容物，无神志不清、

四肢抽搐等症状。患者既往体格健康，无手术史、

过敏史和输血史，预防接种史不详。父母体格健

康，无相同疾病，无精神病、高血压病、心脏病或其

他特殊病史。

诊 断 与 治 疗 经 过 入 院 后 体 格 检 查：体 温

36.5 ℃，脉搏 112 次/min，呼吸 25 次/min，血压 119/
68 mm Hg。神志清楚，精神稍差，头围稍大；双侧瞳

孔等大、等圆，直径 4 mm，对光反射灵敏；颈软，无抵

抗。心、肺、腹未见异常；四肢肌力、肌张力正常，双

侧病理征未引出。辅助检查：X 线检查心肺未见明

显异常。血、尿、便常规及各项化合物检查无明显

异常。头部 MRI 检查，T2WI 序列显示右侧额颞叶侧

脑室内巨大囊实性占位性病变（图 2），实性部分呈

等高信号、囊性部分明显高信号，病灶大小约为

6.30 cm × 9.00 cm，边界尚清，病灶周围脑实质内可

见片状水肿带，胼胝体及右侧基底节受累，双侧脑

室明显扩大，病灶周围脑实质、双侧基底节受压移

位，中线结构向左移位。临床印象：室管膜瘤可

能。入院后第 8 天于气管内插管全身麻醉下选择右

侧大脑半球冠状切口自额叶进行探查，术中可见额

叶向外膨出，皮质下 1 cm 探及肿瘤，进入瘤体内抽

吸出黄色囊液共约 80 ml，脑组织退缩，沿脑沟切开

可见大小约为 11.00 cm × 10.00 cm × 10.00 cm 肿瘤，

剖面黄色，质地较脆，血供丰富，脑组织与脑室壁界

面紧密粘连，手术显微镜下分块全切除肿瘤，手术

切除的组织标本行组织病理学检查。

二、组织病理学检查

1. 大体标本观察 例 1 患者所采集标本为左侧

颞叶碎组织块 2 块，大小分别为 1.00 cm × 1.00 cm ×
0.50 cm 和 4.00 cm × 3.50 cm × 2.50 cm，质地坚韧，呈
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灰白、灰黄色，局部为暗红色。例 2 标本为右侧脑室

碎组织块，呈灰白、灰黄色，大小约为 12.00 cm ×
5.00 cm × 2.00 cm，部分区域呈囊壁样，剖面质地中

等、灰白色，部分组织呈黏液感，病灶局部发生囊性

变，内含清亮液体。

2. 组织病理学观察 （1）组织切片制备：组织标

本经体积分数为 3.7%中性甲醛缓冲溶液（pH 值 7.2）
固定 24 h，常规脱水、透明、石蜡包埋，2.50 μm 组织

切片分别行 HE 和免疫组织化学染色。（2）组织形态

学观察：2 例患者肿瘤组织形态相似，均可见明显的

促纤维增生成分和原始神经上皮成分。促纤维增

生成分由纤维母细胞样梭形细胞（图 3a）和小灶、多

形性肿瘤性神经上皮细胞（图 3b）共同排列成束状、

席纹状或漩涡状，局部可见微囊变性。原始神经上

皮成分细胞核小而圆、深染，胞质较少，缺乏促纤维

增生形态。可见血管瘤样区域但无明显的微血管

增生现象，肿瘤周围淋巴细胞浸润明显，核分裂象

鲜见。其中例 1 肿瘤组织内可见小灶性钙化，以及

陈旧性出血和泡沫细胞聚集；例 2 肿瘤囊性变周围

实性成分多见黏液变性区域（图 3c）和假栅栏状坏

死区域，坏死区域周围组织核分裂象增多。（3）免疫

组织化学染色：采用 EnVision 二步法进行检测，试剂

盒（表 1）购自丹麦 Dako 公司。结果显示，肿瘤组织

促纤维增生成分不表达细胞角蛋白（CK）、上皮膜抗

原（EMA）、神经元核抗原（NeuN，图 3d），高表达波

形蛋白（Vim，图 3e）、胶质纤维酸性蛋白（GFAP，图
3f）、S⁃100 蛋白和巢蛋白（Nestin）；小灶原始神经上

皮细胞表达突触素（Syn，图 3g）；Ki⁃67 抗原标记指数

分别为 6%和 10%。（4）组织化学染色：网状纤维染色

显示，每一肿瘤细胞周围均形成明显的网织纤维网

（图 3h），形态类似间叶源性肿瘤。病理诊断：例 1
（左侧颞叶）促纤维增生性非婴儿星形细胞瘤（WHO
Ⅰ级）；例 2（右侧脑室）促纤维增生性非婴儿星形细

胞瘤，伴局灶性坏死，核分裂象增多（WHOⅠ级），建

议密切随访。

2 例患儿术后均未接受药物化疗及放射治疗，

每 6 个月通过 MRI 检查进行随访，至今已分别随访

52 个月和 18 个月，未发现肿瘤残余或复发，中线结

构居中，无症状生存至今。

讨 论

1984 年，Taratuto 等［2］首次提出促纤维增生性婴

儿星形细胞瘤，当时将其组织病理学性质定义为脑

膜大脑星形细胞瘤，与硬脑膜相连伴纤维组织增生

性反应。3 年后，VandenBerg 等观察发现在部分肿

瘤组织中混杂有不同程度的神经元成分，故将此类

肿瘤称为促纤维增生性婴儿神经节胶质细胞瘤

（DIG）［2 ⁃4］。由于二者的临床表现和神经影像学特

点相似，因此 2007 年版的 WHO 中枢神经系统肿瘤

分类将它们共同命名为促纤维增生性婴儿星形细

胞瘤/神经节胶质细胞瘤（DIA/DIG）［5］。DIA/DIG 为

中枢神经系统罕见肿瘤，检索全球已发表的文献，

仅报道 100 余例，二者的唯一区别是促纤维增生性

婴儿神经节胶质细胞瘤在星形细胞瘤的基础上伴

图 1 例 1 患儿手术前 MRI 检查所见 1a T1WI 扫描病灶呈等低信号（箭头所示） 1b T2WI 扫描病灶呈高信号，其内可见低信号
影、边缘欠清晰，病灶周围无明显水肿（箭头所示） 1c 增强扫描病灶呈明显不均匀强化（箭头所示） 图 2 例 2 患儿手术前 T2WI
扫描显示，右侧额颞叶侧脑室内巨大囊实性占位性病变，实性部分呈等高信号、囊性部分呈明显高信号（箭头所示）
Figure 1 MR image findings of brain tumors of case 1. Equal or low signal on T1⁃weighted images (arrow indicates, Panel 1a), high
signal on T2 ⁃ weighted images, and low signal intensity in the interior with vague edge and peripheral edema is not obvious (arrow
indicates, Panel 1b), contrast enhanced shows obvious heterogeneous enhancement (arrow indicates, Panel 1c) Figure 2 MR image
findings of brain tumors of case 2. T2 ⁃ weighted images shows a huge cystic and solid mass on the right frontal temporal lobe ⁃ lateral
ventricle, the solid part shows equal or high signal and the cystic part shows significantly high signal (arrow indicates)

1a 1b 1c 2
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图 3 光学显微镜观察所见 3a 纤维母细胞样梭形细胞 HE 染色 × 400 3b 多形性的肿瘤性神经上皮细胞 HE 染色 ×
400 3c 例 2 患儿黏液变性区域 HE 染色 × 200 3d 多形性的肿瘤性神经上皮细胞神经元核抗原表达阴性 免疫组织化学
染色（EnVision 二步法） × 400 3e 促纤维增生成分波形蛋白（Vim）表达阳性 免疫组织化学染色（EnVision 二步法） × 400
3f 促纤维增生成分胶质纤维酸性蛋白表达阳性 免疫组织化学染色（EnVision 二步法） × 400 3g 原始的神经上皮细胞突触
素表达阳性 免疫组织化学染色（EnVision 二步法） × 400 3h 肿瘤细胞周围可见网织纤维网 Gomori 染色 × 400
Figure 3 Histopathological features of brain tumors of two cases. Fibroblast ⁃ like spindle cells HE staining × 400 (Panel 3a),
pleomorphic tumor neuroepithelial cells HE staining × 400 (Panel 3b). Mucoid degeneration areas of case 2 HE staining × 200
(Panel 3c). Pleomorphic tumor neuroepithelial cells are negative for NeuN (Panel 3d), desmoplastic ingredients are positive for
vimentin (Panel 3e) and GFAP (Panel 3f), primary neuroepithelial cells are positive for Syn (Panel 3g) Immunohistochemical staining
(EnVision) × 400. Histochemical staining shows the tumor cells are surrounded by reticular fibers Gomori × 400 (Panel 3h)

3a 3b

3d3c

3e 3f

3h3g
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有不同程度的神经元分化。虽然，DIA/DIG 均为婴

儿好发的中枢神经系统肿瘤，但年龄并非绝对诊断

因素，目前报道的非婴儿患者共 31 例，其中促纤维

增生性非婴儿星形细胞瘤 7 例［6⁃12］，促纤维增生性非

婴儿神经节胶质细胞瘤（DNIG）24 例［4，13⁃30］，年龄 3 ~
59 岁，男女比例 2.50∶1，还有一些原因不明的促纤

维增生性中枢神经系统肿瘤病例可能亦归于此类。

DNIA/DNIG 好发于幕上大脑半球，常累及一叶

以上的脑组织，以额叶、颞叶常见，其次为顶叶，枕

叶较少见。据 Uro⁃Coste 等［12］报告，一例促纤维增生

性非婴儿星形细胞瘤患者发病时即存在颅内多发

占位现象，包括临床罕见的幕下区域，肿瘤位于颞

叶、小脑脑桥前、脑桥小脑角、小脑延髓池和左侧小

脑半球。DNIA/DNIG 的神经影像学和组织学表现

相似［1］，CT 检查肿瘤灶呈低密度或稍高密度囊性病

变，周围部分可延伸至脑膜并显示强烈的对比强

化；囊性部分一般位于肿瘤组织深部，实性的表面

部分位于大脑外面。但部分患者也可无囊肿形成，

仅表现为实性成分。MRI 是诊断 DNIA/DNIG 最有

价值的影像学诊断方法，其特征性表现包括：（1）较

大的幕上肿瘤累及一个以上脑叶。（2）病灶由较大

的囊性成分（T1WI 低信号、T2WI 高信号）和较小的实

性成分（T1WI、T2WI 等信号）组成，增强后实性成分

明显强化。（3）肿瘤实性成分常累及软脑膜和脑皮

质表面，与硬脑膜粘连，增强后强化。在 Tseng 等［31］

和 Milanaccio 等［32］报告的病例中，未经手术治疗的

肿瘤可从最初的 MRI 显示实性病灶演变为囊性病

灶，推测化疗药物促进肿瘤组织发生囊性变或其病

程演变即是如此。充分认识 DNIA/DNIG 的影像学

表现有助于正确诊断，本组 2 例患者影像学诊断分

别考虑少突胶质细胞瘤和室管膜瘤，系因其神经影

像学表现缺乏特异性，且 DNIA/DNIG 临床极为罕

见，因此明确诊断有赖于综合临床特点，以及组织

学和免疫组织化学特征而最终确定。

组织学诊断特征：（1）肿瘤由大量肿瘤性星形

细胞和纤维增生基质构成（促纤维增生性星形细胞

瘤），部分病例还可见不同程度的神经元分化现象

（促纤维增生性神经节胶质细胞瘤），彼此混杂或单

独分布。（2）纤维母细胞样细胞核呈梭形或卵圆形，

两端胞质红染，呈束状、漩涡状、车辐状或席纹状排

列。（3）肿瘤性星形细胞散在其中，呈多形性，核小

而圆，染色质细、胞质结构不清，尚可见肥胖型星形

细胞。（4）肿瘤性神经元成分从不典型的节细胞到

小的多角细胞，该类细胞之间有一些较小的圆形细

胞，核圆、核仁清楚，胞质较丰富，提示为神经元成

分。（5）可见数量不等的原始神经上皮细胞，核小且

圆，深染，周围少量核周体围绕。（6）间质成分中可

见微浸润或微囊变性伴皮质胶质细胞增生。（7）肿

瘤血管周围淋巴细胞浸润。（8）核分裂象和坏死少

见，即使出现核分裂象或坏死一般也仅限于原始神

经上皮成分中，且与 WHO 分级无关。在取材过程

中，若不够广泛或肿瘤性神经节细胞分布稀疏或不

均匀，可导致促纤维增生性非婴儿神经节胶质细胞

瘤与肿瘤性神经节细胞难以识别，而被误诊为促纤

维增生性非婴儿星形细胞瘤。Komori 等［33］对一例

促纤维增生性神经节胶质细胞瘤患者广泛取材，发

表 1 免疫组织化学染色Ⅰ抗检测项目

Table 1. Antibodies used for the immunohistochemical examination
检测项目

Vim
GFAP
S⁃100
NeuN
Nestin
CK（Pan）
EMA
Syn
Ki⁃67 抗原标记指数

生产厂商

Dako
Neomarkers
Dako
Neomarkers
Neomarkers
Labvision
Santa Cruz
Invitrogen
Neomarkers

克隆号

单克隆 V9
单克隆 EP13
多克隆

单克隆 A60
单克隆 10C2
单克隆 AE1/AE3
单克隆 E29
单克隆 SP11
单克隆 MIB⁃1

抗体来源

鼠抗人

兔抗人

兔抗人

鼠抗人

鼠抗人

鼠抗人

鼠抗人

兔抗人

鼠抗人

滴度

1∶ 400
1∶ 100
1∶1000
1∶ 100
工作液

1∶ 200
1∶ 100
1∶ 200
1∶ 200

阳性部位

细胞质

细胞质

细胞质和（或）细胞核

细胞核

细胞质

细胞质

细胞质

细胞质

细胞核

主要用途

间叶来源

神经系统

神经系统

神经系统

神经系统

上皮来源

上皮来源

神经内分泌

细胞增殖活性

注：Vim，波形蛋白；GFAP，胶质纤维酸性蛋白；NeuN，神经元核抗原；Nestin，巢蛋白；CK（Pan），广谱细胞角蛋白；EMA，上皮膜抗原；Syn，
突触素
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现肿瘤性神经上皮细胞广谱变化模式可从毛细胞

型星形细胞瘤到节细胞胶质瘤、节细胞瘤，以及一

些小的原始神经上皮细胞群，推测促纤维增生性星

形细胞瘤和促纤维增生性神经节胶质细胞瘤可能

为同一肿瘤谱系的不同分化阶段。总之，二者的神

经影像学和组织学表现极为相似。

免疫组织化学染色评价肿瘤细胞表型，主要采

用抗胶质细胞和神经元成分的特异性抗体。肿瘤

性胶质成分主要表达胶质纤维酸性蛋白和波形蛋

白，神经分化成分表达神经元特异性烯醇化酶

（NSE）、突触素、神经微丝、巢蛋白、S⁃100 蛋白、神经

元核抗原；原始细胞多表达胶质纤维酸性蛋白、突

触素和波形蛋白，也有文献报道抗神经元特异性抗

体呈阳性表达；人类Ⅳ型胶原（Col⁃Ⅳ）染色显示网

织纤维围绕于肿瘤细胞周围，Ki⁃67 抗原标记指数于

0.50% ~ 15%［1］。Lönnrot 等［25］对 5 例促纤维增生性

神经节胶质细胞瘤的分子遗传学研究结果显示，肿

瘤可同时存在胶质肿瘤基因（EGFR）和神经元肿瘤

基因（MYCN）的扩增，提示肿瘤细胞为双重起源。

本组 2 例患者肿瘤细胞均表达胶质纤维酸性蛋白、

波形蛋白、S⁃100 蛋白，不表达神经元核抗原，表明

肿瘤组织缺乏明显的神经元成分，结合患者病史诊

断为促纤维增生性非婴儿星形细胞瘤。

DNIA/DNIG 的治疗首选手术切除，即使在部分

肿瘤组织中观察到细胞密集区域或高核分裂区域，

肿瘤全切除的患者一般也预后良好。术中出血和

肿瘤位置较深是手术治疗的主要难点，全切除者无

需再施行辅助治疗，对复发病例可能需要再次手

术。药物化疗仅适用于肿瘤残存且无法再次手术

的患者。由于存在未分化特征的患者经手术全切

除肿瘤后预后良好，而组织学形态良好的肿瘤也可

能出现较差的疾病进展过程，因此不能仅凭组织学

检查预测转归。促纤维增生性星形细胞瘤/神经节

胶质细胞瘤的惰性行为可能与其明显的促纤维增

生有关［23］，这一理论同样适用于促纤维增生/结节性

髓母细胞瘤，与经典的髓母细胞瘤相比，促纤维增

生/结节性髓母细胞瘤有着较温和的生物学行为。

Beppu 等［34］认为，肿瘤囊壁成分包括反应性星形胶

质细胞、淋巴细胞和增生的毛细血管，但无肿瘤细

胞。这也可以解释有些部分切除的患者出现自然

消退或长期无复发的临床转归。与实性肿瘤成分

相比，囊性成分的手术切除是非必需的，如果针对

残存囊壁组织进行再次手术切除，反而容易导致无

法控制的癫 发作。总之，与组织形态学相比，肿

瘤位置是否利于外科手术切除是更为可靠的预后

影响因素。

由于治疗策略不同，DNIA/DNIG 需注意与其他

肿瘤，尤其是恶性胶质瘤相鉴别，包括毛细胞型星

形细胞瘤、多形性黄色瘤型星形细胞瘤、间变性星

形细胞瘤、室管膜下巨细胞型星形细胞瘤、少突胶

质细胞瘤、胶质母细胞瘤、胶质肉瘤、孤立性纤维

瘤、血管外皮细胞瘤、原始神经外胚层肿瘤、纤维型

脑膜瘤等。Loh 等［35］报告一例 2 岁时被诊断为促纤

维增生性婴儿神经节胶质细胞瘤的患儿，其右侧颞

叶肿瘤（WHOⅠ级）经手术切除后未行辅助治疗且

无症状生存 3 年后相同部位复发转化成胶质母细胞

瘤（WHOⅣ级），再次手术治疗后施行药物放疗，生

存 11 年至今；Phi 等［36］报告一例出生 22 个月时被诊

断为促纤维增生性婴儿星形细胞瘤（WHOⅠ级）的

患儿，术后 8 年相同部位复发转化成胶质母细胞瘤

（WHOⅣ级）；另有文献报道 4 例 DIA/DIG 病例经脑

脊液途径转移［37］。上述结果提示：并非所有 DIA/
DIG 的生物学行为均呈良性，也可能是一组具有多

变生物学行为的异质性肿瘤。因此，虽然 DIA/DIG
为 WHOⅠ级肿瘤，但术后随访仍是十分必要的。

总之，促纤维增生性星形细胞瘤/神经节胶质细

胞瘤虽然为好发于婴幼儿的中枢神经系统肿瘤，但

也可发生于年龄较大的人群。肿瘤体积较大者，可

通过神经外科手术全切除达到治愈，但仍应注意与

其他中枢神经系统肿瘤相鉴别，以免导致过度治

疗。随访及对新发病例的不断报道和积累十分必

要，可以提高临床医师对此类肿瘤的认识。
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