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·中枢神经影像学·
中枢神经系统血管周细胞瘤的 ＭＲＩ诊断

夏东，陈燕萍，唐姗姗

【摘要】　目的：探讨 ＭＲＩ诊断中枢神经系统血管周细胞瘤（ＨＰＣ）的价值，提高对本病的认识。方法：分析７例经手

术病理证实为 ＨＰＣ的 ＭＲＩ表现。所有患者均行 ＭＲＩ平扫及增强扫描。结果：６例位于颅内，１例位于颈段椎管内。

Ｔ１ＷＩ示肿瘤呈等信号或稍高信号，Ｔ２ＷＩ呈等信号或稍高信号，增强扫描肿瘤实体部分强化明显。在颅内病例中，４例病

灶内有斑片状囊变或坏死区；４例显示有血管流空或强化血管影；５例有瘤周水肿；２例病灶部分跨过天幕。结论：中枢神

经系统 ＨＰＣ的 ＭＲＩ表现有一定的特征，有一定的提示诊断，但需与脑膜瘤鉴别，要注意分析其恶性征象，以提高术前诊

断的正确率。
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　　中枢神经系统血管周细胞瘤（ｈｅｍａｎｇｉｏｐｅｒｉｃｙｔｏ

ｍａ，ＨＰＣ）是一种少见的肿瘤，约占中枢神经系统肿瘤

的０．２９％～１．００％，占脑肿瘤的１．００％。该肿瘤具有

一定的侵袭性，血运丰富，术中出血较多，常难以全切，

增加了肿瘤复发与转移的可能性；其影像表现易与脑

膜瘤等相混淆，误诊率高，但治疗与预后均有一定的差

异，因此，术前正确诊断十分重要。本文回顾性分析７

例中枢神经系统 ＨＰＣ病例资料，并结合文献复习其

ＭＲＩ表现，旨在提高对本病的认识。

材料与方法

１．病例资料

搜集２００５年１０月～２００９年１０月南方医院经手

术病理证实的中枢神经系统 ＨＰＣ患者资料共７例，

其中颅内６例，颈椎管内１例；男３例，女４例，年龄

２９～６７岁，平均４９．７岁。临床症状视其病灶位置、大

小不同而不同，颅内者多以头痛、头晕为主要症状，以

及与颅内受累部位相应的症状与体征。颈椎管内病例

表现为肢体无力、疼痛不适等症状或体征。

２．检查方法

所有患者均做 ＭＲＩ平扫及增强扫描。ＭＲＩ检查

采用美国ＧＥ公司ＳｉｇｎａＥｘｃｉｔｅＨＤ３．０Ｔ磁共振扫描

仪，或西门子公司 ＭａｇｎｅｔｏｍＶｉｓｉｏｎＰＬＵＳ磁共振扫

描仪。平扫行轴面 Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ及矢状面 Ｔ１ＷＩ、

Ｔ２ＷＩ，增强后行轴面、矢状面及冠状面Ｔ１ＷＩ，对比剂

为钆喷酸葡胺（ＧｄＤＴＰＡ）１５ｍｌ，前臂静脉注射。所

有病例经手术切除，常规病理及免疫组化检查。

结　果

１．病变部位

颅内病变６例，其中幕上病变３例，１例位于右侧

颞叶，与中颅窝底部硬脑膜紧密相连；１例位于右侧枕

部近中线处，基底位于直窦（图１）；１例位于右颞顶枕

叶脑凸面。幕下病变３例，２例位于小脑蚓部，基底在
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图１　右枕叶 ＨＰＣ。ａ）Ｔ１ＷＩ示肿瘤呈混杂信号（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示肿块较大，呈混杂信号（箭），内见囊变区、流空血管影；ｃ）

冠状面增强，示肿瘤呈明显不均匀强化（箭），基底部与大脑镰后部及直窦相连（此例手术时因出血量大而未能完全切除病灶）。

图２　小脑蚓部 ＨＰＣ。ａ）Ｔ１ＷＩ示肿瘤呈稍高信号（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示肿瘤呈等信号，有轻度瘤周水肿（箭）；ｃ）矢状面增强示

肿瘤明显均匀强化（箭），肿瘤与小脑膜、直窦关系密切，肿瘤跨过小脑膜向上生长。

小脑幕下近窦汇区（图２），１例位于后颅窝，基底位于

右侧枕骨近枕大孔硬脑膜上。椎管内病变１例：位于

颈５６水平脊髓后侧硬脊膜下（图３）。

２．ＭＲＩ表现

颅内肿瘤呈团块状或分叶状。平扫Ｔ１ＷＩ呈等信

号３例，稍高信号３例；Ｔ２ＷＩ呈等信号３例，稍高信

号３例；４例瘤体内见斑片、斑点状或小囊状坏死囊变

区；瘤内见血管影４例；瘤周水肿５例，其中２例明显；

肿瘤基底与硬脑膜（包括静脉窦、大脑镰、小脑幕等）相

连５例，基底相对较窄；病灶跨越天幕者２例；２例幕

下病变者合并阻塞性脑积水；出现可疑硬膜尾征２例；

骨质受侵蚀１例；所有病灶实体部分均显著强化。椎

管内病变为长椭圆形，Ｔ１ＷＩ及 Ｔ２ＷＩ均呈均匀稍高

信号，强化明显，基底位于后部硬脊膜上，邻近蛛网膜

下腔增宽，局部脊髓受压水肿。

３．手术病理

６例颅内病例中４例快速冰冻切片，２例诊断为胶

质瘤，１例诊断为恶性肿瘤，１例诊断为脑膜瘤，无１例

冰冻切片诊断为 ＨＰＣ。５例肿瘤肉眼观呈暗红色，质

中至软，血供丰富，其中２例因术中出血汹涌未能完全

切除，另２例术后复发；１例呈灰白色，质硬，血供不丰

富，完全切除。椎管内者呈暗红色，质中，血供一般，肿

瘤完全切除。

所有病例均行术后病理检查及免疫组织生化。镜

下见瘤细胞排列紧密，呈束状、纺织状或席纹状，部分

围绕毛细血管分布；瘤内血管丰富，有的血窦排列成鹿

角状；瘤细胞多为梭形；胞核染色质多，胞桨少，细胞核

为卵圆形，中有较多染色质，核仁大小不等，可见核分

裂，无砂粒体，但细胞间质有丰富的网织纤维。免疫组

织化学显示７例Ｖｉｍｅｎｔｉｎ阳性，ＥＭＡ全部阴性，７例

ＣＤ３４阳性或部分阳性，ＣＤ３１、Ａｃｔｉｎ、Ｄｅｓｍｉｎ、Ｓ１００、

ＣＫ全部为阴性（图３ｄ、ｅ）。病理诊断：颅内血管周细
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图３　颈５６水平椎管内髓外硬脊膜下

ＨＰＣ。ａ）Ｔ１ＷＩ示肿块呈稍高信号

（箭），肿块上、下两端蛛网膜下腔增

宽；ｂ）Ｔ２ＷＩ呈稍高信号（箭）；ｃ）增

强后肿瘤强化显著，硬脊膜囊明显受

压（箭）；ｄ）病理片，可见呈密集排列

的梭形或圆形瘤细胞浸润，瘤细胞大

小、形态较一致，细胞核呈杆状、长梭

形或短梭形，核分裂像多见，有席纹状

排列趋势，围绕着呈鹿角状分支的薄

壁血管（×４００，ＨＥ）；ｅ）病理片，网状

纤维染色见瘤组织中网状纤维包绕着

瘤细胞。

胞瘤，相当于 ＷＨＯ Ⅱ级３例，Ⅱ～Ⅲ级１例，Ⅲ级２

例；椎管内血管周细胞瘤，相当于 ＷＨＯⅡ级。

讨　论

１．来源与名称

血管周细胞瘤，又称血管外皮细胞瘤（中文译名不

同而已），发生于中枢神经的 ＨＰＣ大多与脑（脊）膜关

系密切，亦有人称之为脑（脊）膜血管周细胞瘤（Ｍｅ

ｎｉｎｇｅａｌＨｅｍａｎｇｉｏｐｅｒｉｃｙｔｏｍａ）
［１，２］。ＨＰＣ起源于脑脊

膜间质毛细血管壁Ｚｉｍｍｅｒｍａｎ周细胞（ｐｅｒｉｃｙｔｅ），是

紧贴毛细血管网状纤维膜排列的梭形细胞，为变异的

平滑肌细胞，并非脑膜细胞，具有明显的多向分化能

力。１９４２年Ｓｔｏｕｔ和 Ｍｕｒｒａｙ首先报道并将其命名为

ｈｅｍａｎｇｉｏｐｅｒｉｃｙｔｏｍａ
［３］，以往归为脑膜瘤的一种类型；

Ｌｏｌｏｖａ对肿瘤酶组织化学的研究和Ｐｏｐｏｆｆ的电镜观

察，证实中枢神经系统 ＨＰＣ与身体其他部位的 ＨＰＣ

完全相同，与脑膜瘤在组织学和生物学行为上均有不

同之处［４］。２００７年 ＷＨＯ制定的中枢神经系统肿瘤

最新的组织学分类将血管周细胞瘤分属于脑膜间质来

源的肿瘤［５］。

２．发病率

全身各个部位均可发生 ＨＰＣ，最多见于四肢、盆

腔及腹膜后软组织，头颈部发生率约占１４％，颅内发

病约占中枢神经系统肿瘤的０．２９％～１．００％，而椎管

内者只有少数个案报道。血管周细胞瘤与脑膜瘤之比

约为１∶４０～６０。男女发病率之比约为１．４∶１，平均

年龄４３岁
［６］。随着人们对此病的认识不断深入，它的

发病率似有增加的趋势。

３．病理

ＨＰＣ肿瘤大体标本一般为结节、团块或分叶状，

质韧或软，血供丰富，易出现囊变与坏死。镜下肿瘤细

胞多为梭性，可以见到病理性核分裂像。瘤内血管丰

富，遍及全瘤，瘤细胞围绕血管排列并充满血管间隙。

银浸渗网状纤维染色见肿瘤内大量的网状纤维。免疫
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组织化学显示Ｖｉｍｅｎｔｉｎ阳性，ＥＭＡ阴性，ＣＤ３４阳性

或部分阳性，ＣＤ３１、Ａｃｔｉｎ、Ｄｅｓｍｉｎ、Ｓ１００、ＣＫ全部为

阴性，表明其为间叶组织及血管来源。本组６例术中

冰冻切片２例为胶质瘤，２例为恶性肿瘤，２例为脑膜

瘤，可见本病多数偏恶性。确切的诊断需靠病理及免

疫组化。

４．临床表现

ＨＰＣ临床表现缺乏特征性，多数病例术前易误诊

为脑膜瘤。目前普遍认为 ＨＰＣ与脑膜瘤不同，具有

侵袭性强、复发率高、易转移的特点，属于恶性肿瘤。

由于 ＨＰＣ具有颈内及颈外动脉双重供血，肿瘤与周

围组织广泛粘连，术中出血甚剧烈，不易实现肿瘤全

切。术前进行肿瘤栓塞有助于控制肿瘤的血管形成及

术中出血，以便进行肿瘤全切。无论全切与否，均有必

要进行术后放疗。这些都与脑膜瘤不同。本组４例颅

内 ＨＰＣ术中均有大量出血，其中２例因出血汹涌未

能实现肿瘤全切除，另有２例术后复发。因此 ＨＰＣ

正确的术前诊断对治疗方法的选择、手术方案的制订

及预后判断有重要的价值。

５．ＭＲＩ表现

由于颅内 ＨＰＣ与脑膜关系密切，其好发部位与

脑膜瘤相似，多发生于颅底、矢状窦或大脑镰旁、小脑

幕等硬脑膜或静脉窦附近；ＭＲＴ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ均为等

或稍高信号，与脑膜瘤信号相似，因此 ＭＲＩ术前易误

诊为脑膜瘤。本组颅内病变４例术前误诊为脑膜瘤，２

例误诊为髓母细胞瘤。与脑膜瘤不同的是：本病肿块

体积较大且呈分叶状、其内出血坏死囊变较明显，并可

见流空血管影，增强扫描显著增强，表明肿瘤血供丰

富，生长迅速。此外，本病钙化少见，颅骨改变表现为

骨质破坏，未见有骨质增生的报导，亦反映肿块具有侵

袭性恶性生长特点。“硬膜尾征”是脑膜瘤较特异性的

表现，与脑膜瘤生长时间较长，长期对脑膜的侵袭与刺

激有关，本组６例均缺乏典型硬膜尾征，亦反映颅内

ＨＰＣ生长迅速，在时间上尚不足以引起硬膜尾征的出

现。本组２例出现可疑脑膜尾征，细察应为受侵硬膜

增厚所致。本组椎管内者表现为髓外硬脊膜下长椭圆

形占位病变，Ｔ１ＷＩ及 Ｔ２ＷＩ均呈稍高信号，强化明

显。

６．鉴别诊断

颅内ＨＰＣ主要与脑膜瘤鉴别；两者发生部位及

影像表现相似，但后者肿瘤多为圆形或类圆形，瘤体内

可见钙化，病灶附着处颅骨骨质增生，增强扫描可见脑

膜尾征；而ＨＰＣ缺乏这些典型脑膜瘤表现，形态不规

则，瘤体内坏死囊变灶较明显，邻近颅骨多为溶骨性骨

质破坏，易跨过天幕或大脑镰；有作者［７］认为 ＨＰＣ的

ＭＲＳ表现有肌醇波升高，具有特异性，可与脑膜瘤区

别。同时，在小脑蚓部的 ＨＰＣ还必须与及实质型髓

母细胞瘤鉴别，但前者属颅内脑外肿瘤，虽然也位于小

脑蚓部，但其基底一般与脑脊膜及静脉窦关系密切，后

者主要源于小脑蚓部，属脑内肿瘤，Ｔ１ＷＩ多为低信

号，Ｔ２ＷＩ为等信号或高信号，较少囊变和坏死，瘤细

胞有沿脑脊液播散种植的倾向，有助于鉴别。总之，颅

内ＨＰＣ的 ＭＲＩ表现与脑膜瘤相似，但是又表现出一

定的恶性倾向。因此，要注意分析其恶性征象，以提高

术前诊断的正确率。
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