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颅内血管周细胞瘤的影像学特征与病理对照研究
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【摘要】　目的：探讨颅内血管周细胞瘤（ＨＰＣ）的影像及病理特征，旨在提高对 ＨＰＣ的认识及诊断符合率。方法：搜

集经手术病理及免疫组化证实的９例ＨＰＣ病例，回顾性分析其ＣＴ、ＣＴＡ及 ＭＲＩ表现，并与手术病理结果进行对照分析。

结果：９例 ＨＰＣ均为单发病灶，具有颅内脑外肿瘤的征象，瘤周多有轻中度水肿，７例以窄基底与硬脑膜相连；增强扫描病

灶明显强化，２例见“脑膜尾征”，ＣＴＡ可显示瘤体及瘤周丰富的血管影。９例免疫组化均显示波形蛋白（Ｖｉｍ）、ＣＤ３４及

ＣＤ９９阳性，５例增殖细胞抗原Ｋｉ６７表达５％。结论：颅内血管周细胞瘤具有一定的影像学特征，分析其特点有助于提高

术前诊断符合率，但确诊需依赖于病理及免疫组化检查。
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　　颅内血管周细胞瘤（Ｈｅｍａｎｇｉｏｐｅｒｉｃｙｔｏｍａ，ＨＰＣ）

又称颅内血管外皮细胞瘤，起源于间叶毛细血管Ｚｉｍ

ｉｎｅｒｍａｎ细胞，该细胞呈紧贴毛细血管网状纤维的梭

形细胞，为一种血管外周变异的平滑肌细胞［１］。颅内

ＨＰＣ临床上较罕见，发病率约占中枢神经系统原发肿

瘤的０．２９％～１．００％
［２］，其影像学表现类似于脑膜

瘤，术前误诊率极高，但其具有恶性的生物学行为，术

中出血较多，具有高复发率及潜在远处转移等特点，因

此提高术前诊断符合率对手术治疗方案的制定和预后

判断具有重要价值。本文回顾性分析９例颅内血管周

细胞瘤的影像学表现，并与手术病理及免疫组化结果

进行对照分析，旨在提高对该病的认识及术前诊断符

合率。

材料与方法

搜集２００８年２月－２０１２年８月经我院收治的９

例 ＨＰＣ患者，所有病例均经手术病理及免疫组化证

实，术后进行辅助放疗。９例中男４例，女５例，年龄

２８～５９岁，平均（４９．８±９．７）岁。临床主要表现为头

痛、呕吐、视乳头水肿等颅内压增高症状５例；共济失

调２例；眩晕、耳鸣１例；视力下降１例。病程为２天

至半年不等。

９例患者均行头颅ＣＴ平扫、ＭＲＩ平扫及增强扫

描，５例行ＣＴＡ检查，分别采用ＧＥ公司ＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄ

４排螺旋ＣＴ机、１２８层ＣＴ机及Ｐｈｉｌｉｐｓ公司１．５ＴＩｎ

ｔｅｒａ或３．０ＴＡｃｈｉｅｖａ扫描系统，采用头颅正交线圈或

头颈联合线圈。ＣＴ 平扫患者取仰卧位，管电压

１２０ｋＶ，管电流 ２５０ｍＡ，层厚 ５／１０ｍｍ，层间距

５／１０ｍｍ，矩阵５１２×５１２。ＣＴＡ 扫描参数：管电压

１２０ｋＶ，管电流２００ｍＡ，重建层厚０．６２５ｍｍ，矩阵

５１２×５１２，采用高压注射器经肘静脉注入非离子型对

比剂１．５～２．０ｍｌ／ｋｇ，流率４ｍＬ／ｓ，采集原始图像均

发送至 ＡＤＷ４．３工作站进行后处理。ＭＲＩ扫描参

数：层厚５ｍｍ，层间距 ０．５ｍｍ，视野２４０ｍｍ×

２４０ｍｍ，矩阵２５６×２５６，采用序列包括 Ｔ１ＷＩ轴面、

Ｔ１ＷＩ增强轴面、矢状面及冠状面成像（ＳＥ，ＴＲ４９０～

１０００ｍｓ，ＴＥ１３～２０ｍｓ）、Ｔ２ＷＩ轴面（ＴＳＥ，ＴＲ３０００～
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ｆ）Ｔ１ＷＩ增强扫描矢状面示肿瘤明显强化（箭），边缘呈蘑菇结节样，以窄基底与邻近硬脑膜相连；ｇ）镜下示瘤细胞呈梭形或圆

形，可见大量“鹿角窦状”的血管腔影（×２００，ＨＥ）；ｈ）增殖细胞抗原ｋｉ６７表达小于１０％。

图１　女，５２岁，ＨＰＣ患者头痛伴恶心呕

吐１天。ａ）ＣＴ平扫示右侧颞枕部类圆

形稍高密度肿块（箭），密度较均匀；ｂ）

ＣＴＡ示肿瘤周围粗细不等、排列紊乱的

肿瘤血管影（箭），右侧大脑中动脉、大脑

后动脉参与肿瘤供血；ｃ）Ｔ２ＷＩ示肿瘤

呈等Ｔ２ 信号（箭），可见邻近“脑白质塌

陷征”；ｄ）ＦＬＡＩＲ示瘤周不规则指状水

肿；ｅ）Ｔ１ＷＩ示肿瘤呈等Ｔ１ 信号；

４４００ｍｓ，ＴＥ８０～１１０ｍｓ）、Ｔ２ＦＬＡＩＲ轴面（ＴＲ６００～

１１０００ｍｓ，ＴＥ１２０～１３０ｍｓ）、ＤＷＩ轴面（ＳＥＥＰＩ，ＴＲ

２３００～２８００ｍｓ，ＴＥ７４～８７ｍｓ，ｂ值分别为ｂ＝０、

１０００ｓ／ｍｍ２），对比剂使用ＧｄＤＴＰＡ（０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ），

经肘静脉注射，流率约为１ｍＬ／ｓ。

本组９例患者均进行肿瘤全切或部分切除，将切

除的肿瘤组织用４％的甲醛固定２４ｈ，常规脱水、浸

蜡、包埋、制作切片后进行 ＨＥ染色，免疫组化染色标

记物包括：波形蛋白（Ｖｉｍ）、ＣＤ３４、ＣＤ３１、增殖细胞抗

原Ｋｉ６７、上皮细胞膜抗原（ＥＭＡ）、胶质纤维酸性蛋白

（ＧＦＡＰ）、Ｓ１００等。

结　果

１．病变部位

９例 ＨＰＣ均为单发，位于颅内脑外，其中枕顶部

４例，左侧额部大脑镰旁１例，右侧颞部２例，右侧颈

静脉孔区１例，枕骨大孔区１例。

２．影像学表现及术前诊断

肿瘤直径 １．８～７．４ｃｍ，平均直径 （４．８±

２．２）ｃｍ，多有完整包膜，其中６例有不同程度的肿瘤

分叶。ＣＴ平扫显示肿瘤为等高密度２例（图１），７例

为混杂密度，病灶内可见低或稍低密度的囊变坏死区，

３例病灶骨窗显示邻近颅骨内板有轻度局限性骨质破

坏。ＣＴＡ：５例病灶均显示丰富的团状纡曲、排列紊

乱、粗细不均的肿瘤血管网，供血动脉来自颈内、外动

脉分支或椎基底动脉系统（图１ｂ、２）。ＭＲＩ平扫及增

强扫描：病灶边缘可见稍长Ｔ１、稍短Ｔ２ 信号的肿瘤假

包膜，邻近脑实质受压移位，呈“脑白质塌陷征”；肿块

以等或稍长Ｔ１、长Ｔ２ 信号为主，囊变坏死出现不均匀

信号，５例病灶内可见流空血管影（图１ｃ、１ｅ、２ｃ）；９例

病灶均有不同程度的瘤周水肿，ＦＬＡＩＲ呈高信号而
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图２　女，５８岁，ＨＰＣ患者，头痛、视力下

降１月。ａ）ＣＴＡ示左侧大脑前动脉、中

动脉受肿瘤推挤、移位，肿瘤与血管关系

显示清晰；ｂ）Ｔ１ＷＩ增强扫描冠状面示

肿瘤明显不均匀明显强化（箭），边缘呈

分叶状；ｃ）Ｔ１ＷＩ示肿瘤呈稍低信号

（箭），脑中线结构向右侧移位；ｄ）ＤＷＩ

示肿瘤呈高信号（箭），边缘不规则；ｅ）

镜下示瘤细胞排列较紧密，周围网状纤

维丰富（×２００，ＨＥ）。

ＤＷＩ呈低信号，ＤＷＩ显示肿瘤实性病灶呈等高或稍

高信号（图１ｄ、２ｄ）；增强扫描后肿瘤实性部分明显强

化，７例病灶以窄基底与邻近脑膜相连（图１ｆ、２ｂ），仅

２例病灶以稍宽基底与邻近脑膜相连，显示“脑膜尾

征”。９例ＨＰＣ术前均误诊为脑膜瘤。

３．病理结果

手术所见肿瘤表面呈红色或灰红色，质地较韧，血

供丰富，可见较完整包膜，肿瘤周围有不同程度的脑水

肿。镜下：瘤细胞呈梭形或圆形，排列较紧密，伴有大

量致密的网状纤维和呈“鹿角窦状”的血管腔，可见核

分裂像和囊变坏死，无核内假包涵体和钙化（图１ｇ、

２ｅ）。免疫组化显示９例 Ｖｉｍ、ＣＤ３４均呈弥漫阳性，

ＣＤ３１或ＣＤ９９阳性，ＥＭＡ、ＧＦＡＰ、Ｓ１００均为阴性，３

例Ｋｉ６７表达２％，５例Ｋｉ６７表达５％，１例Ｋｉ６７表

达＜１０％（图１ｈ）。

讨　论

１．临床特征

颅内 ＨＰＣ可发生于任何年龄，发病年龄高峰为

３８～４５岁，男女比例约为１．４∶１，病程长短不一，多数

病程小于１年。因 ＨＰＣ起源于脑膜毛细血管，好发

于矢状窦旁、大脑镰旁、小脑幕或静脉窦等附近，椎管

内相对少见。临床症状主要取决于肿瘤的位置和大

小，无特征性表现［３］，但５０％以上患者的初发症状为

头痛伴或不伴呕吐，主要与逐渐出现的颅内压增高有

关，也有表现为急性脑出血的报道［４］。颅内 ＨＰＣ具

有较高的局部侵袭和远处转移能力，属于 ＷＨＯⅡ～

Ⅲ级低度恶性倾向肿瘤。Ｒｕｔｋｏｗｓｋｉ等
［２］分析了４５０

例ＨＰＣ随访患者，中位生存期为１３年，１、５、１０、２０年

的生存率分别为９５％、８２％、６０％、２３％。本组所有病

例随访至今尚未发现肿瘤复发、远处转移。

２．病理组织学特征

ＨＰＣ镜下可见肿瘤细胞排列密集，无特定的排列

方式，伴有大量的小血管腔和致密的网状纤维；细胞核

呈圆形或卵圆形，核仁不明显，核分裂像多见，无脑膜

瘤特异性的核内假包涵体。当肿瘤血管呈“鹿角窦状”

时，可将瘤细胞分隔成无明显界限的分叶状，局灶坏死

可见，钙化和沙粒体并非其特征性表现。ＨＰＣ免疫组

化染色表达 Ｖｉｍ、ＣＤ３４，大多表达ＣＤ９９，部分表达Ｂ

淋巴细胞瘤２基因（Ｂｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａ２，Ｂｃｌ２），ＥＭＡ

大多呈阴性，即使局灶阳性一般也不影响 ＨＰＣ的诊

断［５］，低Ｋｉ６７表达可预示肿瘤复发时间较长，远处转

移率较低及存活时间相对较长。另外 ＨＰＣ的免疫组

化标记物与纤维型脑膜瘤标记物相交叉，但缺乏

ＥＭＡ的表达可作为 ＨＰＣ的特征性表现；ＨＰＣ在单

个肿瘤细胞周围存在大量网织纤维，可与恶性胶质瘤

及转移癌相鉴别，并且ＧＦＡＰ在 ＨＰＣ中不表达。但

目前还没有血管周细胞瘤特异性的肿瘤标志物，其特

征性的免疫学标记物有待进一步研究发现［６］。

３．影像学特征及鉴别诊断
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颅内ＨＰＣ的ＣＴ平扫可见肿块呈等、稍高密度，

可见分叶状或蘑菇结节样，境界较清楚，肿瘤多以较窄

基底附着于硬脑膜，病灶周围可见不同程度的片状水

肿低密度区，部分病例可见邻近骨质的侵蚀性破坏，但

无骨质增生改变和肿瘤钙化，可作为与脑膜瘤鉴别较

为特征性的ＣＴ征象
［７］。ＣＴＡ可见肿瘤及瘤周丰富

血管影，血管可有变形、移位或弧形包绕肿瘤，并能够

显示主要供血动脉、引流静脉，肿瘤较小时多由邻近的

硬脑膜动脉供血，肿瘤较大时还可由邻近的脑内动脉

分支双重供血，ＣＴＡ能够立体显示血管和肿瘤的位置

关系，对充分做好术前准备及手术方案的制定具有重

要价值。较小肿瘤 ＭＲＩ显示其信号均匀，以等或稍长

Ｔ１、长Ｔ２ 信号为主，肿瘤较大时可见坏死囊变，增强

后病灶实质部分通常明显强化，坏死囊变区无强化，

“脑膜尾征”相对少见，可能与肿瘤生长侵袭邻近硬脑

膜引起的反应性血管充血扩张程度较轻有关［８］。

ＨＰＣ瘤周水肿ＦＬＡＩＲ、Ｔ２ＷＩ显示范围较为一致，多

为轻到中度水肿，少数出现重度水肿，但瘤周水肿程度

与肿瘤的大小和位置无明显关系［７，９］，可能与邻近静

脉窦阻塞、血管内皮细胞生长因子高表达有关，可作为

判断肿瘤恶性程度的征象之一［１０１１］。ＤＷＩ显示 ＨＰＣ

实性部分多呈等、高信号，与大多数脑膜瘤无明显差

异，但Ｌｉｕ等
［１２］测量分析１０例 ＨＰＣ与３７例脑膜瘤

的 ＡＤＣ 值，得 出 ＨＰＣ 的 平 均 最 小 ＡＤＣ 值 为

（１．１１６±０．１２７）×１０－３ ｍｍ２／ｓ，高 于 脑 膜 瘤 的

（０．８７５±０．１０４）×１０－３ｍｍ２／ｓ，两者差异具有统计学

意义，有助于两者之间的鉴别诊断。Ｒｉｇｈｉ等
［１３］通过

体内单体素１ＨＭＲＳ测量结果显示 ＨＰＣ的肌醇、葡

萄糖、谷氨酸峰值高于脑膜瘤，而肌酸、丙氨酸、甘氨

酸、胆碱峰减低，与Ｂａｒｂａ等
［１４］研究的血管外皮细胞

瘤肌醇峰增高相符，并且 ＨＰＣ瘤周水肿ＯＨ丁酸盐、

Ｎ乙酰天冬氨酸、葡萄糖减低，可反映继发性癫痫有

关的神经元改变。

颅内ＨＰＣ除了主要与脑膜瘤鉴别外，还需与以

下颅内肿瘤相鉴别。①颅内孤立性纤维瘤：肿瘤囊变、

坏死及出血少见，密度、信号较均匀，少数可出现钙化；

因瘤内存在不同程度的胶原纤维，Ｔ２ＷＩ略高信号中

出现斑片状或结节状致密胶原纤维的低信号，为其较

为特征性的征象。②神经鞘瘤：肿瘤多沿神经鞘膜生

长，病灶中央常可见囊变、坏死，肿瘤呈轻中度不均匀

强化，且肿瘤周边及内部血管影较少。③胶质瘤：肿瘤

位于脑实质内，缺乏脑外肿瘤的征象，病灶多不规则，

边界多不清，瘤周水肿通常更明显，增强扫描多呈环形

不规则强化。

综上所述，颅内 ＨＰＣ发生率低，误诊率高，诊断

相对困难，但其影像学表现仍具有一定的特征性：肿瘤

好发于幕上大脑镰、小脑幕或静脉窦附近，多与邻近硬

脑膜窄基底相连，可有颅骨骨质破坏；肿瘤多呈分叶

状，增强扫描病灶明显均匀或不均匀强化，“脑膜尾征”

出现率较低，肿瘤内部及瘤周血管丰富；ＣＴＡ能立体

显示肿瘤与周围血管的关系、位置情况，对手术方案的

制定有重要价值。但 ＨＰＣ最终确诊仍依赖于手术病

理及免疫组化检查。
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