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·中枢神经影像学·

１２例颅内血管外皮细胞瘤的影像及病理表现

胡玉娜，李丽，杨琴，朱文珍

【摘要】　目的：提高对颅内血管外皮细胞瘤（ＨＰＣ）影像认识及诊断水平。方法：回顾性分析１２例经手术病理证实的

颅内ＨＰＣ的ＣＴ、ＭＲＩ及病理资料。结果：１２例颅内ＨＰＣ均为单发病变。１１例位于颅内脑实质外，７例位于天幕上（２例

跨大脑镰成长，３例位于大脑镰旁，２例位于外侧裂区），２例跨小脑天幕成长，１例位于鞍内并伸向鞍上，１例位于后颅窝小

脑外。１例 ＨＰＣ位于中央旁小叶。１２例的边缘均呈深分叶状改变。８例病变周边及内部有多发囊变，９例内部可见流空

血管影。１１例与硬膜囊相邻，９例以窄基底与硬脑膜相邻，２例以宽基底与硬脑膜相邻。肿瘤质地柔软，为红色或灰红色，

血供丰富，部分肿瘤有包膜；肿瘤内多有薄壁血管，ＶＩＭ染色阳性，ＶＥＭ阴性。结论：对于与硬脑膜相邻的颅内脑外肿瘤，

当肿瘤以窄基底与硬脑膜相邻，边缘呈深分叶状，肿瘤内部有多条流空血管，有囊变等征象时，要考虑到颅内 ＨＰＣ的可

能。

【关键词】　颅内血管外皮细胞瘤；磁共振成像；诊断
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　　 颅内血管外皮细胞瘤 （ｈｅｍａｎｇｉｏｐｅｒｉｃｙｔｏｍａ，

ＨＰＣ），是一种少见的颅内恶性肿瘤。该病在中枢神

经系统罕见，发病率较低，占颅内原发肿瘤的１％
［１］，

临床上对该病的临床及影像表现认识不足，常误诊为

脑膜瘤。然而，与脑膜瘤不同的是，ＨＰＣ侵袭性强，血

供丰富，手术中出血剧烈，术后易复发和发生颅外转

移［２］。准确诊断该病，对临床术前准备、手术风险评估

及预后判断都具有重要意义。本文搜集１２例手术病

理证实的颅内 ＨＰＣ，回顾性分析其影像和病理表现，

旨在提高对该病的影像认识及诊断水平。

材料与方法

１．一般资料

搜集华中科技大学同济医学院附属同济医院

２０１２年１月－２０１４年６月有术前ＣＴ和／或 ＭＲＩ资

料且经手术及病理证实的１２例颅内 ＨＰＣ的病例资

料。男３例，女９例，年龄２７～６６岁，平均（４６．２±

１１．２）岁。病理结果：ＨＰＣⅢ级４例，ＨＰＣⅡ级８例。

主诉头痛９例，单侧肢体无力３例，记忆力减退１例，

单侧耳鸣１例。３例病灶部分切除，９例完全切除。１

例术中大出血；１例鞍区 ＨＰＣ部分切除后１个月复

查，肿瘤复发。
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９例行完整的 ＭＲＩ平扫＋增强检查（其中４例行

ＤＷＩ检查，１例行ＴＯＦＭＲＡ检查），１例行ＭＲＩ增强

检查和Ｔ２ＷＩ平扫检查，１例行矢状位 Ｔ１ＷＩ检查和

ＰＣＭＲＶ检查，１例行 ＴＯＦＭＲＡ检查，２例行头颅

ＣＴ平扫和头颅ＣＴＡ检查。

２．检查设备及检查参数

采用 ＧＥＤｉｓｃｏｖｅｒｙＭＲ７５０３．０Ｔ 或 ＧＥ３．０Ｔ

ＳｉｇｎａＨＤｘ超导型扫描机，使用３２通道头颅相控阵线

圈或８通道头颅相控阵线圈，行横轴面Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ、

Ｔ２ＦＬＡＩＲ和矢状面Ｔ１ＦＬＡＩＲ扫描。增强扫描为经

静脉注射０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ的ＧｄＤＴＰＡ，注射流率速度

１．０ｍＬ／ｓ，然后行矢状面、冠状面和横轴面扫描，部分

患者行ＳＥＴ１ＷＩ或Ｔ１ＦＬＡＩＲ序列扫描。

扫描参数：视野２２ｃｍ×２２ｃｍ，横轴面扫描层厚

６ｍｍ，层间距２ｍｍ，增强矢状面和冠状面扫描层厚

５ｍｍ，层间距１ｍｍ，矩阵１９２×２５６，激励次数１，翻转

角９０°。Ｔ１ ＦＬＡＩＲ：ＴＲ２１２０．０２～２９９１．５ｍｓ，ＴＥ

１１．９６～２４．１９ｍｓ；Ｔ２ＷＩ：ＴＲ３７９３．０２～４６４４ｍｓ，ＴＥ

９９．２４～１１６．９９ｍｓ；Ｔ２ＦＬＡＩＲ：ＴＲ８０００～８６０２ｍｓ，

ＴＥ１２１．１２～１６７．５８ｍｓ；矢状面 Ｔ１ ＦＬＡＩＲ：ＴＲ

１６５６．３４～２１４５．１３ｍｓ，ＴＥ１９．５７～２５．１５ｍｓ；横轴面

增强ＳＥＴ１ＷＩ：ＴＲ４６０～５００ｍｓ，ＴＥ９．５～１５．８６ｍｓ；

矢状面增强ＳＥＴ１ＷＩ：ＴＲ４２０～５６０ｍｓ，ＴＥ１０．２８～

１７．０６ｍｓ；冠状面增强ＳＥＴ１ＷＩ：ＴＲ５００～５６０ｍｓ，

ＴＥ１０．２６～１７．０６ｍｓ；横轴面增强 Ｔ１ ＦＬＡＩＲ：ＴＲ

２２０９．３４～２２１８ｍｓ，ＴＥ２６．２７～２８．０６ｍｓ；矢状面增强

Ｔ１ＦＬＡＩＲ：ＴＲ１７１３．６～２０６４．７２ｍｓ，ＴＥ１９．７０～

２２．１３ｍｓ；冠状面增强 Ｔ１ ＦＬＡＩＲ：ＴＲ１９９０．７～

２１２７．７ｍｓ，ＴＥ２２．２～２４．６７ｍｓ。

结　果

１．影像表现

１２例颅内 ＨＰＣ均为单发病变。１１例位于颅内

脑实质外，相邻的脑实质呈受压改变，其中１例位于鞍

内并伸向鞍上（图１），１例位于后颅窝小脑外，１例位

于天幕裂孔区跨天幕成长并伸向四叠体池，１例位于

左侧小脑天幕区跨天幕成长，其他７例位于天幕上（图

２）。７例幕上ＨＰＣ中，２例跨大脑镰成长（图３），３例

位于大脑镰旁，２例位于外侧裂区。１例 ＨＰＣ位于脑

实质内，位于中央旁小叶（图４）。

１２例颅内ＨＰＣ中，病灶平均直径２．４～６．７ｃｍ，

多为类圆形或类椭圆形，边缘不规整，１２例的边缘均

呈深分叶状改变，其中２例呈葫芦样改变。

１２例颅内 ＨＰＣ中，１１例以实性成分为主，增强

后实性成分均明显强化，其中８例在病变边缘或／和外

周部有多发囊变；１例以多发囊性成分为主（图５），增

强后囊壁及实性成分明显强化。１例病变内部有出血

及钙化。有Ｔ１ＷＩ图像的９个病例中，９例均呈与灰

质等信号或稍低信号。有Ｔ２ＷＩ图像的９个病例中，７

个病例均显示与灰质等信号或稍高信号。有ＤＷＩ图

像的４个病例中，３例显示高信号或较高信号，１例显

示低信号。２例行ＣＴ平扫及增强检查的患者，平扫

均显示病灶为均匀较高密度（图６ａ），平均 ＣＴ值约

５０ＨＵ。

１２个病例中，１０例病变可见血管流空信号（图

２ａ、３ｂ、５ａ、６ｂ），２例（１例为鞍内及鞍上病变，１例为脑

实质内病变）病变未见血管流空信号。

１１例与硬脑膜相邻：９例以窄基底与硬脑膜相邻，

２例以宽基底与硬脑膜相邻；３例可见硬膜尾征，７例

未见硬膜尾征，１例未做增强检查，不能判断有无硬膜

尾征。２个病例显示侵犯板障或侵犯颅骨，１例侵犯直

窦。７例显示瘤周水肿，其中３例压迫上矢状窦或乙

状窦，１例包绕侵犯直窦，３例压迫侧脑室。

２．病理表现

大体形态上，１１例肿瘤为红色、肉红色或灰红色，

１例鞍区肿瘤质硬、韧，色灰白。８例肿瘤质地柔软，２

例肿瘤质地中等，１例鞍区肿瘤质硬、韧，１例脑内肿瘤

质地偏硬。６例肿瘤有包膜。１１例肿瘤血供丰富，其

中１例术中发生大出血；１例脑内肿瘤血供一般。

镜下可见肿瘤含有丰富的分枝状薄壁血管（图

５ｃ），薄壁血管周围环绕排列致密的瘤细胞，肿瘤细胞

为圆形或椭圆形，瘤组织间有丰富的网状纤维。免疫

染色：波形蛋白（ＶＩＭ）阳性（１０／１０）；１０例上皮膜抗原

（ＥＭＡ）阴性，１例阳性，１例弱阳性；９例星形胶质细

胞原纤维酸性蛋白（ＧＦＡＰ）阴性，１例局灶阳性，１例

（＋／－）；６力ＣＤ３４阳性，２例局部阳性，１例弱阳性，

２例阴性（２／１１）。Ｋｉ６７≤１０％７例，均为 ＨＰＣⅡ级，

１０％～４０％４例，为 ＨＰＣⅡ～Ⅲ级或Ⅲ级，１例肿瘤

Ｋｉ６７结果缺如。

讨　论

１．颅内ＨＰＣ的临床和病理特点

颅内 ＨＰＣ，又称为颅内血管周细胞瘤，血管母细

胞型脑膜瘤，是一种少见的侵袭性肿瘤，占中枢神经系

统肿瘤的１％，脑膜肿瘤的２％。２００７年，ＷＨＯ中枢

神经系统肿瘤分类，ＨＰＣ被划分为间叶起源的脑膜肿

瘤［３］。ＨＰＣ具有侵袭性的生物学行为特点，局部复发

率为７５％，远处（颅外）转移率为１５％
［４］，５年生存率

为６５％
［５］。

ＨＰＣ起源于脑膜间质的毛细血管外皮细胞（Ｚｉｍ

ｍｅｒｍａｎ细胞），肿瘤内富含分枝状（“鹿角样”）薄壁血

管，瘤细胞排列密集；网状纤维染色见瘤组织间有丰富
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流空小血管（箭），病变周围脑组织受压移位，周围水肿明显；ｃ）ＤＷＩ示病变实质局部呈较高信号（箭），局部呈较低信号；ｄ）增

强扫描示病变边缘呈深分叶状（箭），病变实质明显强化，病变前方硬膜尾征（箭头）。

图１　女，３７岁，鞍区 ＨＰＣ Ⅲ级。ａ）

Ｔ２ＷＩ示垂体窝占位（箭），伸向鞍上，

包绕左侧颈内动脉（箭头）；ｂ）经蝶鞍

肿瘤部分切除术后１个月复查，肿瘤

体积明显增大（箭）。　图２　女，３４

岁，左 侧 大 脑 镰 旁 ＨＰＣ Ⅱ 级。ａ）

Ｔ２ＷＩ示病变外侧部可见多处小的高

信号囊变区（箭），病灶内可见小点状

流空血管（箭头）；ｂ）增强扫描示病变

边缘呈深分叶状（箭），实性成分明显

强化。　图３　男，４８岁，跨大脑镰

ＨＰＣⅢ级。ａ）Ｔ１ＷＩ示病变信号混杂

（箭）；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病变内坏死、钙化及

的嗜银纤维［１］。免疫染色 ＶＩＭ 阳性提示肿瘤为间叶

来源，ＥＭＡ 阴性，肌上皮细胞 Ｓ１００蛋白阴性和

ＧＦＡＰ均为阴性；而在脑膜瘤中，ＶＩＭ 和ＥＭＡ均为

阳性。

ＨＰＣ血供丰富，术中易发生剧烈出血。手术切除

是 ＨＰＣ的主要治疗方法；切除的程度对预后有直接

影响。但是ＨＰＣ的侵袭性本质和对硬脑膜窦等重要

结构的包绕阻碍 ＨＰＣ的完整切除，此时需做放化

疗［６］。

２．颅内ＨＰＣ的影像表现

既往的文献报道认为颅内 ＨＰＣ边缘有分叶，多

以窄基底与脑膜相邻，为富血供肿瘤，增强后明显强

化，磁共振Ｔ２ＷＩ序列可见流空血管影，增强Ｔ１ＷＩ序

列也可见低信号的流空血管，硬膜尾征少见［５，７１１］。本

文１２例 ＨＰＣ的影像表现和既往文献报道一致。另

外，本文１２例ＨＰＣ中８例病灶周边及内部可见小的
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图６　女，５４岁，左侧大脑镰旁 ＨＰＣⅢ级。ａ）ＣＴ平扫示病变呈均匀稍高密度（箭），边缘呈深分叶状；ｂ）ＣＴ增强示病变明显

强化（箭），其内可见多发强化的小血管。

图４　男，６６岁，右侧中央旁小叶 ＨＰＣ

Ⅱ级。ａ）矢状面Ｔ１ＷＩ示病变位于皮层

下，病变周边部可见囊变（箭）；ｂ）冠状

面增强示病变实性成分明显强化（箭）；

ｃ）横轴面增强示病变边缘呈深分叶状

（箭）。　图５　女，５１岁，右侧外侧裂区

ＨＰＣⅢ级。ａ）Ｔ２ＷＩ示囊性成分为主病

灶（箭），其内可见纤细的分隔、小片状实

性成分和四处低信号流空血管；ｂ）增强

后分隔及实性成分明显强化（箭）；ｃ）病

理图像示病变内多发裂隙状血管，其周

围可见排列密集的瘤细胞。

圆形及椭圆形囊变区，且囊变区多位于肿瘤周边。该

征象在既往的文献中未见明确报道。囊变的发生，和

ＨＰＣ的恶性生物学特性有关；ＨＰＣ生物学级别越高，

囊变越常见［９］。囊变主要发生在肿瘤的周边而不是内

部，这提示囊变的发生主要和病变的生长速度过快有

关，可能和缺血缺氧的关系不大。囊变为主的 ＨＰＣ

极为罕见，一般提示 ＨＰＣ恶性程度高
［１２１３］。本文１

例以囊性成分为主，其病理提示为恶性ＨＰＣ，Ｋｉ６７为

２０％，与文献报道一致。

颅内ＨＰＣ大部分位于幕上，主要位于前中颅底

及大脑镰旁［２，６９］。本文７例 ＨＰＣ位于幕上，和文献

报道一致。本文５例 ＨＰＣ或跨鞍隔、或小脑天幕或

跨大脑镰生长，这从一个侧面反映了颅内 ＨＰＣ生长

较快，具有侵袭性生物学特征。

本文１例 ＨＰＣ的影像表现及手术记录均提示其

为脑实质内肿瘤；１例 ＨＰＣ位于鞍内，信号均匀，未见
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明显囊变及流空血管影。绝大多数的颅内 ＨＰＣ为颅

内脑外紧邻脑膜的肿瘤，特殊部位 ＨＰＣ的文献报道

少见，如鞍区 ＨＰＣ
［２，１４１６］、脑室内 ＨＰＣ

［１７］、ＣＰＡ 区

ＨＰＣ
［１８］，脑实质ＨＰＣ极其罕见，到目前为止，仅有两

例报道［１９２０］。脑实质 ＨＰＣ需要和胶质瘤及单发转移

瘤鉴别；鞍区ＨＰＣ需和垂体腺瘤相鉴别。

３．颅内ＨＰＣ鉴别诊断

颅内 ＨＰＣ和脑膜瘤同属颅内脑外肿瘤，其影像

表现具有较多重叠。本组１２例 ＨＰＣ，术前大部分被

误诊为脑膜瘤。

边缘分叶，多发囊变、质地不均匀、增强后不均匀

强化，是侵袭性或恶性肿瘤快速增长的表现。ＨＰＣ多

见上述征象而脑膜瘤少见上述征象，影像表现的不同

是由这两种颅内脑外肿瘤病理生物学特征的不同决定

的。硬膜尾征是硬脑膜对颅内占位长期慢性刺激的反

应性增生，颅内 ＨＰＣ少见硬膜尾征，是因为 ＨＰＣ生

长速度快，从另一个侧面反映了 ＨＰＣ的恶性倾向。

ＥＳＷＡＮ序列较常规序列能更清晰地显示 ＨＰＣ内的

静脉小血管［２１］，通过ＥＳＷＡＮ图像比较病变的小血管

数目或许能帮助鉴别颅内ＨＰＣ和脑膜瘤。ＭＲＳ颅内

ＨＰＣＡｌａ峰缺如，ｍＩ峰较脑膜瘤升高明显
［２２２３］。部

分特殊部位的 ＨＰＣ，如鞍区、脑实质 ＨＰＣ，容易误诊，

需要依赖手术病理结果才能做出准确诊断。

综上所述，对于与硬脑膜相邻的颅内脑外肿瘤，当

肿瘤以窄基底与硬脑膜相邻、边缘呈深分叶状、肿瘤内

部有多条流空血管、有囊变特别是肿瘤周边囊变等征

象时，要考虑到颅内 ＨＰＣ的可能。
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