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２０１６年 ＷＨＯ中枢神经系统肿瘤分类总结

苏昌亮，李丽，陈小伟，张巨，申楠茜，王振熊，杨时骐，李娟 翻译　　朱文珍，王承缘 审校

【摘要】　２０１６版世界卫生组织（ＷＨＯ）中枢神经系统（ＣＮＳ）肿瘤分类较２００７版从概念到实践都有提升，首次在组织

学基础上加入了分子学特征，从而构建了分子时代ＣＮＳ肿瘤诊断的新理念。２０１６版分类标准对弥漫性胶质瘤、髓母细胞

瘤和其它胚胎源性肿瘤的分类做出重大调整，并使用组织学和分子学特征进行重命名，包括ＩＤＨ野生型／ＩＤＨ突变型胶

质母细胞瘤、Ｈ３Ｋ２７Ｍ突变型弥漫性中线胶质瘤、ＲＥＬＡ融合阳性室管膜瘤、ＷＮＴ激活型髓母细胞瘤和ＳＨＨ激活型髓

母细胞瘤以及伴有多层菊形团Ｃ１９ＭＣ变异型胚胎源性肿瘤等。此外，２０１６版分类标准增加了一些新认识的肿瘤，并删

除了一些不再具有诊断和生物学意义的肿瘤与亚型及模式。其它重大改变包括增加“脑部侵犯”作为非典型性脑膜瘤的

诊断标准之一，引入软组织肿瘤分级系统对新合并的孤立性纤维瘤／血管外皮瘤进行分级。总之，２０１６版 ＷＨＯＣＮＳ肿

瘤分类标准在促进临床、实验室及流行病学研究和改善脑肿瘤患者生存方面被寄予厚望。
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　　过去，脑肿瘤分类很大程度上依赖于组织学特征，２０１４年

国际神经病理学会议上确立将分子学结果加入脑肿瘤诊断指

南，２０１６版分类标准引入了分子学特征对中枢神经系统（ｃｅｎ

ｔｒａｌｎｅｒｖｏｕｓｓｙｓｔｅｍ，ＣＮＳ）肿瘤进行分类，主要改变如下。

分类与分级

２０１６ＷＨＯＣＮＳ肿瘤分类标准具体见表１，与２００７版的不

同之处的总结见表２，其详细阐述见下文，特定肿瘤分级概要见

表３。

总的原则和挑战

ＣＮＳ肿瘤分类中肿瘤组织学表型和基因特征的整合将过

去诊断中某些方面缺失的客观性提高到一个新的水平。这种

客观性的增加有助于增加生物学均质性和肿瘤实体定义的严

密性，进而增加诊断的准确性并改善患者的治疗及预后，但同

时也会导致不符合严格定义的肿瘤实体群的增加，而这部分群

体有待进一步研究和分类。

少突星形细胞瘤的诊断通常很难界定，不同观察者之间存

在较大的异质性。同时采用组织学表型和基因型（比如，ＩＤＨ

突变和１ｐ／１９ｑ联合缺失状态）对这类肿瘤进行诊断能使之很

好地兼容于星形细胞瘤或少突胶质瘤，仅有极少数病例同时包

含组织学和遗传学上截然不同的星形细胞瘤成分（ＩＤＨ 突变，

犃犜犚犡突变，１ｐ／１９ｑ未缺失）和少突胶质细胞成分（ＩＤＨ突变，

犃犜犚犡野生，１ｐ／１９ｑ联合缺失）的 “纯”少突星形细胞瘤。因

此，常见的星形细胞瘤和少突胶质细胞瘤的组成将变得更为均

一化。２０１６版分类标准中少突星形细胞瘤和间变性少突星形

细胞瘤被归入ＮＯＳ分类，此类诊断仅用于缺乏分子实验诊断

或少见的存在双基因型少突星形细胞瘤的情况中。

联合组织学和分子基因特征进行诊断增加了结果不一致

的可能性。如，组织学表现为星形细胞的弥漫性胶质瘤却具有

ＩＤＨ突变和１ｐ／１９ｑ联合缺失，或光镜下肿瘤表现类似少突胶

质细胞瘤形态但具有ＩＤＨ、ＡＴＲＸ和 ＴＰ５３突变以及完整的

１ｐ／１９ｑ。任何情况下基因型特征要胜过组织学表型，上述第一

例诊断为ＩＤＨ突变和１ｐ／１９ｑ联合缺失型少突胶质细胞瘤，第

二例诊断为ＩＤＨ突变型弥漫性星形细瘤。

目前尚不能不依赖组织学而单独进行基因学诊断。ＷＨＯ

分级标准依旧以组织学分类为基础，要了解特定基因改变的疾

病分类和临床意义仍必须做出弥漫性胶质瘤的诊断（除外其它

肿瘤类型）；此外，组织学表型作为诊断必需的原因之一是部分

肿瘤仍不完全符合严格定义的表型和基因型的标准。例如，部

分少见病例表现为弥漫性星形细胞瘤但缺乏明显的ＩＤＨ 和

ＡＴＲＸ基因型突变特征。然而，在更加深入和拓展的基因组学

能力的背景下，未来弥漫性胶质瘤的 ＷＨＯ分类将需要更少的

组织学评估，或许仅需诊断为“弥漫性胶质瘤”即可。目前，

２０１６版分类标准建立了基于表型和基因型的联合诊断标准，进

入“整合”诊断时代。

命名规则

２０１６版分类标准采取造血／淋巴病理学界的惯例，将分子

信息结合到诊断当中。ＣＮＳ肿瘤完整的诊断应包括组织病理

学名称和基因特征，在逗号后以遗传特性作为形容词，如：弥漫

性星形细胞瘤，ＩＤＨ突变型；髓母细胞瘤，ＷＮＴ激活型。

一个以上的遗传决定因子的实体的名称中要包括多个必

要分子特征，如少突胶质细胞瘤，ＩＤＨ突变并１ｐ／１９ｑ缺失。

没有基因突变的肿瘤使用“野生型”，如胶质母细胞瘤，ＩＤＨ

野生型。但多数情况下，正式的野生型诊断不常用，缺乏具有

诊断意义的突变的肿瘤被归入ＮＯＳ（见下文）。

无论是否存在特定遗传变异，若存在特定的分子学特征，

则可用“阳性”表示，如：室管膜瘤，ＲＥＬＡ融合阳性。

对于缺乏分子诊断检测的机构平台，可用 ＮＯＳ（ｎｏｔｏｔｈｅｒ

ｗｉｓｅｓｐｅｃｉｆｉｅｄ）描述某些肿瘤类型。多数情况下，ＮＯＳ说明还

未对肿瘤进行足够的相关基因测试；虽少数情况已测试，但尚
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表１　中枢神经系统肿瘤 ＷＨＯ分类

Ｅｎｇｌｉｓｈ 中文 ＩＣＤ１０编码

犇犻犳犳狌狊犲犪狊狋狉狅犮狔狋犻犮犪狀犱狅犾犻犵狅犱犲狀犱狉狅犵犻犪犾狋狌犿狅狌狉狊 弥漫性星形细胞和少突胶质细胞肿瘤

Ｄｉｆｆｕｓｅａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ，ＩＤＨｍｕｔａｎｔ 弥漫性星形细胞瘤，ＩＤＨ突变型 ９４００／３

　Ｇｅｍｉｓｔｏｃｙｔｉｃａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ，ＩＤＨｍｕｔａｎｔ 　肥胖型星形细胞瘤，ＩＤＨ突变型 ９４１１／３

犇犻犳犳狌狊犲犪狊狋狉狅犮狔狋狅犿犪，犐犇犎狑犻犾犱狋狔狆犲 弥漫性星形细胞瘤，ＩＤＨ野生型 ９４００／３

Ｄｉｆｆｕｓｅａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ，ＮＯＳ 弥漫性星形细胞瘤，ＮＯＳ ９４００／３

Ａｎａｐｌａｓｔｉｃａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ，ＩＤＨｍｕｔａｎｔ 间变性星形细胞瘤，ＩＤＨ突变型 ９４０１／３

犃狀犪狆犾犪狊狋犻犮犪狊狋狉狅犮狔狋狅犿犪，犐犇犎狑犻犾犱狋狔狆犲 间变性星形细胞瘤，ＩＤＨ野生型 ９４０１／３

Ａｎａｐｌａｓｔｉｃａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ，ＮＯＳ 间变性星形细胞瘤，ＮＯＳ ９４０１／３

Ｇｌｉｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＩＤＨｗｉｌｄｔｙｐｅ 胶质母细胞瘤，ＩＤＨ野生型 ９４４０／３

　Ｇｉａｎｔｃｅｌｌｇｌｉｏｂｌａｓｔｏｍａ 　巨细胞型胶质母细胞瘤 ９４４１／３

　Ｇｌｉｏｓａｒｃｏｍａ 　胶质肉瘤 ９４４２／３

　犈狆犻狋犺犲犾犻狅犻犱犵犾犻狅犫犾犪狊狋狅犿犪 　上皮样胶质母细胞瘤 ９４４３／３

Ｇｌｉｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＩＤＨｍｕｔａｎｔ 胶质母细胞瘤，ＩＤＨ突变型 ９４４５／３

Ｇｌｉｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＮＯＳ 胶质母细胞瘤，ＮＯＳ ９４４０／３

Ｄｉｆｆｕｓｅｍｉｄｌｉｎｅｇｌｉｏｍａ，Ｈ３Ｋ２７Ｍｍｕｔａｎｔ 弥漫性中线胶质瘤，Ｈ３Ｋ２７Ｍ突变型 ９３８５／３

Ｏｌｉｇｏｄｅｎｄｒｏｇｌｉｏｍａ，ＩＤＨｍｕｔａｎｔａｎｄ１ｐ／１９ｑｃｏｄｅｌｅｔｅｄ 少突胶质细胞瘤，ＩＤＨ突变型和１ｐ／１９ｑ联合缺失 ９４５０／３

Ｏｌｉｇｏｄｅｎｄｒｏｇｌｉｏｍａ，ＮＯＳ 少突胶质细胞瘤，ＮＯＳ ９４５０／３

Ａｎａｐｌａｓｔｉｃｏｌｉｇｏｄｅｎｄｒｏｇｌｉｏｍａ，ＩＤＨｍｕｔａｎｔａｎｄ１ｐ／１９ｑｃｏｄｅｌｅｔｅｄ 间变性少突胶质细胞瘤，ＩＤＨ突变型和１ｐ／１９ｑ联合缺失 ９４５１／３

犃狀犪狆犾犪狊狋犻犮狅犾犻犵狅犱犲狀犱狉狅犵犾犻狅犿犪，犖犗犛 间变性少突胶质细胞瘤，ＮＯＳ ９４５１／３

犗犾犻犵狅犪狊狋狉狅犮狔狋狅犿犪，犖犗犛 少突星形细胞瘤，ＮＯＳ ９３８２／３

犃狀犪狆犾犪狊狋犻犮狅犾犻犵狅犪狊狋狉狅犮狔狋狅犿犪，犖犗犛 间变性少突星形细胞瘤，ＮＯＳ ９３８２／３
犗狋犺犲狉犪狊狋狉狅犮狔狋犻犮狋狌犿狅狌狉狊 其它星形细胞肿瘤

Ｐｉｌｏｃｙｔｉｃａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ 毛细胞型星形细胞瘤 ９４２１／１

　Ｐｉｌｏｍｙｘｏｉｄａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ 　毛粘液样星形细胞瘤 ９４２５／３

Ｓｕｂｅｐｅｎｄｙｍａｌｇｉａｎｔｃｅｌｌａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ 室管膜下巨细胞星形细胞瘤 ９３８４／１

Ｐｌｅｏｍｏｒｐｈｉｃｘａｎｔｈｏａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ 多形性黄色星形细胞瘤 ９４２４／３

Ａｎａｐｌａｓｔｉｃｐｌｅｏｍｏｒｐｈｉｃｘａｎｔｈｏａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａ 间变性多形性黄色星形细胞瘤 ９４２４／３

犈狆犲狀犱狔犿犪犾狋狌犿狅狌狉狊 室管膜肿瘤

Ｓｕｂｅｐｅｎｄｙｍｏｍａ 室管膜下瘤 ９３８３／１

Ｍｙｘｏｐａｐｉｌｌａｒｙｅｐｅｎｄｙｒｎｏｍａ 粘液乳头型室管膜瘤 ９３９４／１

Ｅｐｅｎｄｙｍｏｍａ 室管膜瘤 ９３９１／３

　Ｐａｐｉｌｌａｒｙｅｐｅｎｄｙｍｏｍａ 　乳头型室管膜瘤 ９３９３／３

　Ｃｌｅａｒｃｅｌｌｅｐｅｎｄｙｍｏｍａ 　透明细胞型室管膜瘤 ９３９１／３

　Ｔａｎｙｃｙｔｉｃｅｐｅｎｄｙｍｏｍａ 　脑室膜细胞（伸长细胞）型室管膜瘤 ９３９１／３

Ｅｐｅｎｄｙｍｏｍａ，ＲＥＬＡｆｕｓｉｏｎ－ｐｏｓｉｔｉｖｅ 室管膜瘤，ＲＥＬＡ融合－阳性 ９３９６／３

ＡｎａｐｌａｓｔｉｃＥｐｅｎｄｙｍｏｍａ 间变性室管膜瘤 ９３９２／３

犗狋犺犲狉犵犾犻狅犿犪狊 其他胶质瘤

Ｃｈｏｒｄｏｉｄｇｌｉｏｍａｏｆｔｈｅｔｈｉｒｄｗｅｎｔｒｉｃｌｅ 第三脑室脊索样胶质瘤 ９４４４／１

Ａｎｇｉｏｃｅｎｔｉｃｇｌｉｏｍａ 血管中心性胶质瘤 ９４３１／１

Ａｓｔｒｏｂｌａｓｔｏｍａ 星形母细胞瘤 ９３４０／３

犆犺狅狉狅犻犱狆犾犲狓狌狊狋狌犿狅狌狉狊 脉络丛肿瘤

Ｃｈｏｒｏｉｄｐｌｅｘｕｓｐａｐｉｌｌｏｍａ 脉络丛乳头状瘤 ９３９０／０

Ａｔｙｐｉｃｃｈｏｒｏｉｄｐｌｅｘｕｓｐａｐｉｌｌｏｍａ 不典型性脉络丛乳头状瘤 ９３９０／１

Ｃｈｏｒｏｉｄｐｌｅｘｕｓｃａｒｃｉｎｏｍａ 脉络丛乳头状癌 ９３９０／１

犖犲狌狉狅狀犪犾犪狀犱犿犻狓犲犱狀犲狌狋狅狀犪犾犵犾犻犪犾狋狌犿狅狌狉狊 神经元和混合性神经元胶质肿瘤

Ｄｙｓｅｍｂｒｙｏｐｌａｓｔｉｃｎｅｕｒｏｅｐｉｔｈｅｌｉａｌｔｕｍｏｕｒ 胚胎发育不良性神经上皮肿瘤 ９４１３／０

Ｇａｎｇｌｉｏｃｙｔｏｍａ 神经节细胞瘤 ９４９２／０

Ｇａｎｇｌｉｏｇｌｉｏｍａ 节细胞胶质瘤 ９５０５／ｌ

Ａｎａｐｌａｓｔｉｃｇａｎｇｌｉｏｇｌｉｏｍａ 间变性神经节细胞胶质瘤 ９５０５／３

Ｄｙｓｐｌａｓｔｉｃｇａｎｇｌｉｏｃｙｔｏｍａｏｆｃｅｒｅｂｅｌｌｕｍ（ＬｈｅｒｍｉｔｔｅＤｕｃｌｏｓｄｉｓｅａｓｅ 发育不良性小脑神经节细胞瘤 ９４９３／０

Ｄｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃｉｎｆａｎｔｉｌｅａｓｔｒｏｃｙｔｏｍａａｎｄｇａｎｇｌｉｏｇｌｉｏｍａ 婴儿多纤维性星形细胞瘤和节细胞胶质瘤 ９４１２／１

Ｐａｐｉｌｌａｒｙｇｌｉｏｎｅｕｒｏｎａｌｔｕｍｏｕｒ 乳头状胶质神经元肿瘤 ９５０９／１

Ｒｏｓｅｔｔｅｆｏｒｍｉｎｇｇｌｉｏｎｅｕｒｏｎａｌｔｕｍｏｕｒ 玫瑰花结样胶质神经元肿瘤 ９５０９／１

犇犻犳犳狌狊犲犾犲狆狋狅犿犲狀犻狀犵犲犪犾犵犾犻狅狀犲狌狉狅狀犪犾狋狌犿狅狉 弥漫性软脑膜胶质神经元肿瘤

Ｃｅｎｔｒａｌｎｅｕｒｏｃｙｔｏｍａ 中枢神经细胞瘤 ９５０６／１

Ｅｘｔｒａｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｎｅｕｒｏｃｙｔｏｍａ 脑室外神经细胞瘤 ９５０６／１

Ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒｌｉｐｏｎｅｕｒｏｃｙｔｏｍａ 小脑脂肪神经细胞瘤 ９５０６／１

Ｐａｒａｇａｎｇｌｉｏｍａ 副神经节瘤 ８６９３／１

犜狌犿狅狌狉狊狅犳狋犺犲狆犻狀犲犪犾狉犲犵犻狅狀 松果体区肿瘤

Ｐｉｎｅｏｃｙｔｏｍａ 松果体细胞瘤 ９３６１／１

Ｐｉｎｅａｌｐａｒｅｎｃｈｙｍａｌｔｕｍｏｕｒｏｆｉｎｔｅｒｍｅｄｉａｔｅｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｉｏｎ 中度分化的松果体实质瘤 ９３６２／３

Ｐｉｎｅｏｂｌａｓｔｏｍａ 松果体母细胞瘤 ９３６２／３

Ｐａｐｉｌｌａｒｙｔｕｍｏｕｒｏｆｔｈｅｐｉｎｅａｌｒｅｇｉｏｎ 松果体区乳头状瘤 ９３９５／３
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犈犿犫狉狔狅狀犪犾狋狌犿狅狌狉狊 胚胎性肿瘤

Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａｓ，ｇｅｎｅｔｉｃａｌｌｙｄｅｆｉｎｅｄ 髓母细胞瘤，遗传学分类

　Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａｓ，ＷＮＴａｃｔｉｖａｔｅｄ 　髓母细胞瘤，ＷＮＴ激活 ９４７５／３

　Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＳＨＨａｃｔｉｖａｔｅｄａｎｄＴＰ５３ｍｕｔａｎｔ 　髓母细胞瘤，ＳＨＨ激活伴ＴＰ５３突变型 ９４７６／３

　Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＳＨＨａｃｔｉｖａｔｅｄａｎｄＴＰ５３ｗｉｌｄｔｙｐｅ 　髓母细胞瘤，ＳＨＨ激活伴ＴＰ５３野生型 ９４７１／３

　Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａ，ｎｏｎＷＮＴ／ｎｏｎＳＨＨ 　髓母细胞瘤，非 ＷＮＴ／非ＳＨＨ ９４７７／３

　　犕犲犱狌犾犾狅犫犾犪狊狋狅犿犪，犵狉狅狌狆３ 　　髓母细胞瘤，ｇｒｏｕｐ３

　　犕犲犱狌犾犾狅犫犾犪狊狋狅犿犪，犵狉狅狌狆４ 　　髓母细胞瘤，ｇｒｏｕｐ４
Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａｓ，ｈｉｓｔｏｌｏｇｉｃａｌｌｙｄｅｆｉｎｅｄ 髓母细胞瘤，组织学分类

　Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａ，ｃｌａｓｓｉｃ 　髓母细胞瘤，经典型 ９４７０／３

　Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａ，ｄｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃ／ｎｏｄｕｌａｒ 　髓母细胞瘤，多纤维性／结节增生 ９４７１／３

　Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａｗｉｔｈｅｘｔｅｎｓｉｖｅｎｏｄｕｌａｒｉｔｙ 　髓母细胞瘤伴广泛小结节型 ９４７１／３

　Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａ，ｌａｒｇｅｃｅｌｌ／ａｎａｐｌａｓｔｉｃ 　髓母细胞瘤，大细胞型／间变型 ９４７４／３

Ｍｅｄｕｌｌｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＮＯＳ 髓母细胞瘤，ＮＯＳ ９４７０／３

Ｅｍｂｒｙｏｎａｌｔｕｍｏｒｗｉｔｈｍｕｌｔｉｌａｙｅｒｅｄｒｏｓｅｔｔｅｓ，Ｃ１９ＭＣａｌｔｅｒｅｄ 胚胎性肿瘤伴多层菊形团，Ｃ１９ＭＣ变异 ９４７８／３

犈犿犫狉狔狅狀犪犾狋狌犿狅狉狑犻狋犺犿狌犾狋犻犾犪狔犲狉犲犱狉狅狊犲狋狋犲狊，犖犗犛 胚胎性肿瘤伴多层菊形团，ＮＯＳ ９４７８／３

Ｍｅｄｕｌｌｏｅｐｉｔｈｅｌｉｏｍａ 髓上皮瘤 ９５０１／３

ＣＮＳｎｅｕｒｏｂｌａｓｔｏｍａ 中枢神经系统神经母细胞瘤 ９５００／３

ＣＮＳｇａｎｇｌｉｏｎｅｕｒｏｂｌａｓｔｏｍａ 中枢神经系统节细胞神经母细胞瘤 ９４９０／３

ＣＮＳＥｍｂｒｙｏｎａｌｔｕｍｏｕｒ，ＮＯＳ 中枢神经系统胚胎性肿瘤，ＮＯＳ ９４７３／３

Ａｔｙｐｉｃａｌｔｅｒａｔｏｉｄ／ｒｈａｂｄｏｉｄｔｕｍｏｕｒ 非典型畸胎样／横纹肌样肿瘤（ＡＴ／ＲＴ） ９５０８／３

犆犖犛犲犿犫狉狔狅狀犪犾狋狌犿狅狉狑犻狋犺狉犺犪犫犱狅犻犱狋狌犿狅狌狉 中枢神经系统胚胎性肿瘤伴横纹肌样特征 ９５０８／３

犜狌犿狅狌狉狊狅犳狋犺犲犮狉犪狀犻犪犾犪狀犱狆犪狉犪狊狆犻狀犪犾狀犲狉狏犲狊 颅内和椎旁神经肿瘤

Ｓｃｈｗａｎｎｏｍａ 施旺细胞瘤 ９５６０／０

　Ｃｅｌｌｕｌａｒｓｃｈｗａｎｎｏｍａ 　细胞型施旺细胞瘤 ９５６０／０

　Ｐｌｅｘｉｆｏｒｍｓｃｈｗａｎｎｏｍａ 　丛状型施旺细胞瘤 ９５６０／０

Ｍｅｌａｎｏｔｉｃｓｃｈｗａｎｎｏｍａ 黑色素型施旺细胞瘤 ９５６０／１

Ｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａ 神经纤维瘤 ９５４０／０

　ＡｔｙｐｉｃａｌＮｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａ 　不典型型神经纤维瘤 ９５４０／０

　ＰｌｅｘｉｆｏｒｍＮｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａ 　丛状型神经纤维瘤 ９５５０／０

Ｐｅｒｉｎｅｕｒｉｏｍａ 神经束膜瘤 ９５７１／０

Ｈｙｂｒｉｄｎｅｒｖｅｓｈｅａｔｈｔｕｍｏｕｒｓ 混合型神经鞘肿瘤

Ｍａｌｉｇｎａｎｔｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｎｅｒｖｅｓｈｅａｔｈｔｕｍｏｕｒ（ＭＰＮＳＴ） 恶性周围神经鞘瘤（ＭＰＮＳＴ） ９５４０／３

　ＥｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄＭＰＮＳＴ 　上皮样 ＭＰＮＳＴ ９５４０／３

　ＭＰＮＳＴｗｉｔｈｐｅｒｉｎｅｕｒｉａｌｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｉｏｎ 　ＭＰＮＳＴ伴神经束膜分化 ９５４０／３

犕犲狀犻狀犵犻狅犿犪狊 脑膜瘤

Ｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 脑膜瘤 ９５３０／０

Ｍｅｎｉｎｇｏｔｈｅｌｉａｌｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 脑膜上皮型脑膜瘤 ９５３１／０

Ｆｉｂｒｏｕｓｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 纤维型脑膜瘤 ９５３２／０

Ｔｒａｎｓｉｔｉｏｎａｌｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 过渡型脑膜瘤 ９５３７／０

Ｐｓａｍｍｏｍａｔｏｕｓｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 砂粒型脑膜瘤 ９５３３／０

Ａｎｇｉｏｍａｔｏｕｓｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 血管瘤型脑膜瘤 ９５３４／０

Ｍｉｃｒｏｃｙｓｔｉｃｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 微囊型脑膜瘤 ９５３０／０

Ｓｅｃｒｅｔｏｒｙｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 分泌型脑膜瘤 ９５３０／０

Ｌｙｍｐｈｏｐｌａｓｍａｃｙｔｅｒｉｃｈｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 淋巴细胞丰富型脑膜瘤 ９５３０／０

Ｍｅｔａｐｌａｓｔｉｃｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 化生型脑膜瘤 ９５３０／０

Ｃｈｏｒｄｏｉｄｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 脊索样型脑膜瘤 ９５３８／１

Ｃｌｅａｒｃｅｌｌｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 透明细胞型脑膜瘤 ９５３８／１

Ａｔｙｐｉｃａｌｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 非典型性脑膜瘤 ９５３９／１

Ｐａｐｉｌｌａｒｙｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 乳头型脑膜瘤 ９５３８／３

Ｒｈａｂｄｏｉｄｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 横纹肌样型脑膜瘤 ９５３８／３

Ａｎａｐｌａｓｔｉｃ／ｍａｌｉｇｎａｎｔｍｅｎｉｎｇｉｏｍａ 间变性／恶性脑膜瘤 ９５３０／３

犕犲狊犲狀犮犺狔犿犪犾，狀狅狀犿犲狀犻狀犵狅狋犺犲犾犻犪犾狋狌犿狅狌狉狊 间质，非脑膜上皮性肿瘤

Ｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｕｒ／ｈａｅｍａｎｇｉｏｐｅｒｉｃｙｔｏｍａ 孤立性纤维性肿瘤／血管外皮细胞瘤

　Ｇｒａｄｅ１ 　１级 ８８１５／０

　Ｇｒａｄｅ２ 　２级 ８８１５／１

　Ｇｒａｄｅ３ 　３级 ８８１５／３

Ｈａｅｍａｎｇｉｏｂｌａｓｔｏｍａ 血管母细胞瘤 ９１６１／１

Ｈａｅｍａｎｇｉｏｍａ 血管瘤 ９１２０／０

Ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｈａｅｍａｎｇｉｏｅｎｄｏｔｈｅｌｉｏｍａ 上皮样血管内皮细胞瘤 ９１３３／３

Ａｎｇｉｏｓａｒｃｏｍａ 血管肉瘤 ９１２０／３

Ｋａｐｏｓｉｓａｒｃｏｍａ 卡波西肉瘤 ９１４０／３

Ｅｗｉｎｇｓａｒｃｏｍａ／ＰＮＥＴ 尤文氏肉瘤／原始神经外胚层肿瘤 ９３６４／３

Ｌｉｐｏｍａ 脂肪瘤 ８８５０／０

Ａｎｇｉｏｌｉｐｏｍａ 血管脂肪瘤 ８８６Ｉ／０

Ｈｉｂｅｒｎｏｍａ 蛰伏脂瘤（冬眠瘤） ８８８０／０
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Ｌｉｐｏｓａｒｃｏｍａ 脂肪肉瘤 ８８５０／３

Ｄｅｓｍｏｉｄｔｙｐｅｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ 硬纤维型（韧带样型）纤维瘤病 ８８２１／１

Ｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｏｍａ 肌纤维母细胞瘤 ８８２５／０

Ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｉｃｔｕｍｏｕｒ 炎症性肌纤维母细胞瘤 ８８２５／１

Ｂｅｎｉｇｎｆｉｂｒｏｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｍａ 良性纤维组织细胞瘤 ８８３０／０

Ｆｉｂｒｏｓａｒｃｏｍａ 纤维肉瘤 ８８１０／３

Ｕｎｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｅｄｐｌｅｏｍｏｒｐｈｉｃｓａｒｃｏｍａ／ｍａｌｉｇｎａｎｔｆｉｂｒｏｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｍａ 未分化多形性肉瘤／恶性纤维组织细胞瘤 ８８０２／３

Ｌｅｉｏｍｙｏｍａ 平滑肌瘤 ８８９０／０

Ｌｅｉｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ 平滑肌肉瘤 ８８９０／３

Ｒｈａｂｄｏｍｙｏｍａ 横纹肌瘤 ８９００／０

Ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ 横纹肌肉瘤 ８９００／３

Ｃｈｏｎｄｒｏｍａ 软骨瘤 ９２２０／０

Ｃｈｏｎｄｒｏｓａｒｃｏｍａ 软骨肉瘤 ９２２０／３

Ｏｓｔｅｏｍａ 骨瘤 ９１８０／０

Ｏｓｔｅｏｃｈｏｎｄｒｏｍａ 骨软骨瘤 ９２１０／０

Ｏｓｔｅｏｓａｒｃｏｍａ 骨肉瘤 ９１８０／３

犕犲犾犪狀狅犮狔狋犻犮狋狌犿狅狌狉狊 黑色素细胞肿瘤

Ｍｅｎｉｎｇｅａｌｍｅｌａｎｏｃｙｔｏｓｉｓ 脑膜黑色素细胞增生症 ８７２８／０

Ｍｅｎｉｎｇｅａｌｍｅｌａｎｏｃｙｔｏｍａ 脑膜黑素细胞瘤 ８７２８／１

Ｍｅｎｉｎｇｅａｌｍｅｌａｎｏｍａ 脑膜黑色素瘤 ８７２０／３

Ｍｅｎｉｎｇｅａｌｍｅｌａｎｏｍａｔｏｓｉｓ 脑膜黑素瘤病 ８７２８／３

犔狔犿狆犺狅犿犪狊 淋巴瘤

ＤｉｆｆｕｓｅｌａｒｇｅＢｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａｏｆｔｈｅＣＮＳ 中枢神经系统弥漫大Ｂ细胞淋巴瘤 ９６８０／３

ＩｍｍｕｎｏｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙａｓｓｏｃｉａｔｅｄＣＮＳｌｙｍｐｈｏｍａｓ 免疫缺陷相关的中枢神经系统淋巴瘤

　ＡＩＤＳｒｅｌａｔｅｄｄｉｆｆｕｓｅｌａｒｇｅＢｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａ 　ＡＩＤＳ相关弥漫大Ｂ细胞淋巴瘤

　ＥＢＶｐｏｓｉｔｉｖｅｄｉｆｆｕｓｅｌａｒｇｅＢｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａ，ＮＯＳ 　ＥＢ病毒阳性弥漫大Ｂ细胞淋巴瘤，ＮＯＳ

　Ｌｙｍｐｈｏｍａｔｏｉｄｇｒａｎｕｌｏｍａｔｏｓｉｓ 　淋巴瘤样肉芽肿病 ９７６６／１

ＩｎｔｒａｖａｓｃｕｌａｒｌａｒｇｅＢｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａ 血管内大Ｂ细胞淋巴瘤 ９７１２／３

ＬｏｗｇｒａｄｅＢｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａｓｏｆｔｈｅＣＮＳ 中枢神经系统低级别Ｂ细胞淋巴瘤

ＴｃｅｌｌａｎｄＮＫ／ＴｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａｓｏｆｔｈｅＣＮＳ 中枢神经系统Ｔ细胞及ＮＫ／Ｔ细胞淋巴瘤

Ａｎａｐｌａｓｔｉｃｌａｒｇｅｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａ，ＡＬＫｐｏｓｉｔｉｖｅ 间变性大细胞淋巴瘤，ＡＬＫ阳性 ９７１４／３

Ａｎａｐｌａｓｔｉｃｌａｒｇｅｃｅｌｌｌｙｍｐｈｏｍａ，ＡＬＫｎｅｇａｔｉｖｅ 间变性大细胞淋巴瘤，ＡＬＫ阴性 ９７０２／３

ＭＡＬＴｌｙｍｐｈｏｍａｏｆｔｈｅｄｕｒａ 硬脑膜黏膜相关淋巴组织淋巴瘤 ９６９９／３

犎犻狊狋犻狅犮狔狋犻犮狋狌犿狅狌狉狊 组织细胞肿瘤

Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ 朗格汉斯细胞组织细胞增生症 ９７５１／３

ＥｒｄｈｅｉｍＣｈｅｓｔｅｒｄｉｓｅａｓｅ 脂质肉芽肿病 ９７５０／１

ＲｏｓａｉＤｏｒｆｍａｎｄｉｓｅａｓｅ 罗道病

Ｊｕｖｅｎｉｌｅｘａｎｔｈｏｇｒａｎｕｌｏｍａ 青少年黄肉芽肿

Ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｉｃｓａｒｃｏｍａ 组织细胞肉瘤 ９７５５／３

犌犲狉犿犮犲犾犾狋狌犿狅狌狉狊 生殖细胞肿瘤

Ｇｅｒｍｉｎｏｍａ 生殖细胞瘤 ９０６４／３

Ｅｍｂｒｙｏｎａｌｃａｒｃｉｎｏｍａ 胚胎性癌 ９０７０／３

Ｙｏｌｋｓａｃｔｕｍｏｕｒ 卵黄囊肿瘤 ９０７１／３

Ｃｈｏｒｉｏｃａｒｃｉｎｏｍａ 绒毛膜癌 ９１００／３

Ｔｅｒａｔｏｍａ 畸胎瘤 ９０８０／１

　Ｍａｔｕｒｅｔｅｒａｔｏｍａ 　成熟型畸胎瘤 ９０８０／０

　Ｉｍｍａｔｕｒｅｔｅｒａｔｏｍａ 　未成熟型畸胎瘤 ９０８０／３

Ｔｅｒａｔｏｍａｗｉｔｈｍａｌｉｇｎａｎｔｔｒａｎｓｆｏｒｍａｔｉｏｎ 畸胎瘤恶变 ９０８４／３

Ｍｉｘｅｄｇｅｒｍｃｅｌｌｔｕｍｏｕｒ 混合性生殖细胞瘤 ９０８５／３

犜狌犿狅狌狉狊狅犳狋犺犲狊犲犾犾犪狉狉犲犵犻狅狀 鞍区肿瘤

Ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａ 颅咽管瘤 ９３５０／１

　ＡｄａｍａｎｔｉｎｏｒｎａｔｏｕｓＣｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａ 　釉质型颅咽管瘤 ９３５１／１

　Ｐａｐｉｌｌａｒｙｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａ 　乳头型颅咽管瘤 ９３５２／１

Ｇｒａｎｕｌａｒｃｅｌｌｔｕｍｏｕｒｏｆｔｈｅｓｅｌｌａｒｒｅｇｉｏｎ 鞍区颗粒细胞肿瘤 ９５８２／０

Ｐｉｔｕｉｃｙｔｏｍａ 垂体细胞瘤 ９４３２／１

Ｓｐｉｎｄｌｅｃｅｌｌｏｎｃｏｃｙｔｏｍａ 梭形细胞嗜酸细胞瘤 ８２９０／０

犕犲狋犪狊狋犪狋犻犮狋狌犿狅狌狉狊 转移瘤

注：形态学编码依据肿瘤性疾病的国际分类（ｔｈｅＩｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌＣｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎｏｆＤｉｓｅａｓｅｆｏｒＯｎｃｏｌｏｇｙ，ＩＣＤＯ），／０表示良性肿瘤；／１表示非特定
性、交界性或行为不确定的病变；／２表示原位癌和ＩＩＩ级上皮内瘤样病变；／３表示恶性肿瘤。表示新增的疾病ＩＣＤＯ编码，斜体表示暂定的肿瘤类
型，分级依据２０１３年 ＷＨＯ骨与软组织肿瘤分类标准。

未能查到诊断性基因改变。ＮＯＳ并不特别定义为某种类型肿

瘤，表示一组不能被分类成任何更窄定义组的病变。ＮＯＳ代表

了那些缺乏足够病理学、基因学和临床特征的肿瘤类型，有待

将来改进其他研究后，才能够进行具体分类。

用语格式中，斜体表示特定基因符号（如犃犜犚犡），但不用

于基因家族（如ＩＤＨ，Ｈ３）；野生型使用时无连字符；某些特定

名称使用破折号（如ＲＥＬＡ融合—阳性）。使用罗马字母如Ⅰ，

Ⅱ，Ⅲ和Ⅳ表示 ＷＨＯ等级。
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表２　２０１６年世界卫生组织中枢神经系统肿瘤分类的主要变化

构建分子时代中枢神经系统肿瘤诊断的理念

引入基因定义实体，调整弥漫性胶质瘤的分类

引入基因定义实体，调整髓母细胞瘤的分类

引入基因定义实体，调整其他胚胎性肿瘤的分类，删除了ＰＮＥＴ术语

纳入基因定性的室管膜瘤亚型

新的鉴别儿科相似疾病的方法，包括新的命名方式和基因定性肿瘤

增加最新公认的肿瘤、亚型和模式

　ＩＤＨ野生型、突变型胶质母细胞瘤（肿瘤）

　弥漫中线胶质瘤，Ｈ３Ｋ２７Ｍ突变型（肿瘤）

　多层细胞菊形团的胚胎性肿瘤，Ｃ１９ＭＣ改变型（肿瘤）

　室管膜瘤，ＲＥＬＡ融合阳性（肿瘤）

　弥漫软脑膜胶质神经肿瘤（肿瘤）

　间变型多形性黄色星形细胞瘤（肿瘤）

　上皮样胶质母细胞瘤（亚型）

　胶质母细胞瘤并原始神经成分（模式）

　神经节细胞肿瘤多结节并空泡（模式）

删除既往肿瘤、亚型和术语

　大脑神经胶质瘤病（Ｇｌｉｏｍａｔｏｓｉｓｃｅｒｅｂｒｉ）

　原浆型、纤维性星形细胞瘤（亚型）

　细胞性室管膜瘤（亚型）

　原始神经外胚层瘤（ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｔｕｍｏｒ，ＰＮＥＴ）（术语）

增加“脑部侵犯”为非典型性脑膜瘤的诊断标准之一

将“孤立性纤维瘤和血管外皮细胞瘤”调整为一种肿瘤，并建立配套的分级系统

扩展及阐明神经鞘瘤中的肿瘤类别，包括增加了混合性神经鞘瘤和将黑色素性施旺细胞瘤从其他类型施旺细胞瘤中分离出来

扩展ＣＮＳ造血／淋巴来源肿瘤（淋巴瘤和组织细胞瘤）中的肿瘤类别

定义，病变小结和评论

２０１６版分类标准中肿瘤命名首先以描述必需诊断标准的

斜体定义名开始，其后为相关特征的表述。如“少突胶质细胞

瘤，ＩＤＨ突变和１ｐ／１９ｑ联合缺失”中包含第一句“一种弥漫浸

润、缓慢生长伴ＩＤＨ１或ＩＤＨ２突变和１ｐ／１９ｑ染色体臂联合缺

失的胶质瘤”（斜体字，实体限定标准），后面跟着如“有典型微

钙化和易损伤的分支毛细管网”等肿瘤实体高度特异性但非诊

断必须的内容。其他具有显著意义的临床、病理学和分子结果

在紧随诊断标准和特征的疾病概况中给出。对于某些肿瘤，最

后的评论部分提供一些有关分类的信息，阐明被评估的遗传参

量的本质并提供基因分型信息以区分重叠的组织学实体。分

类并不要求特别的测试技术，由个人从业者和机构决定。尽管

如此，评论部分仍阐明了某些基因的解读，如ＩＤＨ野生型的确

定和１ｐ／１９ｑ联合缺失有利于预后的情况（联合性整臂缺失，甚

至在ＩＤＨ突变和具有经典组织学表现的肿瘤中经ＦＩＳＨ 测定

的每个体臂单个基因位点改变）。

新认定的肿瘤（ｅｎｔｉｔｉｅｓ），亚型（ｖａｒｉｅｎｔｓ）和模式（ｐａｔｔｅｒｎｓ）

增加了许多新近公认的肿瘤、亚型和模式，亚型是公认的

肿瘤的亚类，有充分良好的病理学特征支持其分类并有潜在的

临床应用价值。模式是易于辨认但通常没有明确临床病理意

义的组织学特征。这些新公认的肿瘤、亚型和模式在表２中列

出，并在下面相应的章节进行简要讨论。

弥漫性胶质瘤

新分类中，弥漫性胶质瘤将按组织学表型和基因学特征分

类（图１）。变化最显著的是过去所有星形细胞肿瘤被归于一

类，而新分类将所有弥漫浸润性胶质瘤（无论是星形细胞还是

少突胶质细胞肿瘤）归于一类。这不仅基于肿瘤的生长方式和

行为，更多基于ＩＤＨ１和ＩＤＨ２基因的突变。从发病机制来看，

它为弥漫性胶质瘤提供基于组织表型和基因型的动态分类；预

后上，它将具有相似预后标志物的肿瘤归为一类；治疗上，它将

指导具有相似生物学和基因学特征的肿瘤治疗方案的选择（传

统或靶向治疗）。

新分类中，弥漫性胶质瘤包括 ＷＨＯⅡ级和Ⅲ级星形细胞

瘤、Ⅱ级和Ⅲ级少突胶质细胞瘤、Ⅳ级胶质母细胞瘤以及儿童

相关的弥漫性胶质瘤（详见下文）。这种分类将弥漫性胶质瘤

与相对局限生长、缺乏ＩＤＨ 基因突变以及常常伴有ＢＲＡＦ突

变（毛细胞星形细胞瘤和多形性黄色星形细胞瘤）或 ＴＳＣ１／

ＴＳＣ２突变（室管膜下巨细胞星形细胞瘤）的胶质瘤显著区分开

来。即弥漫性星形细胞瘤和少突胶质细胞瘤间的相似度明显

高于弥漫性星形胶质细胞瘤和毛细胞星形细胞瘤之间的相似

度，因而改写了疾病谱系图。

１．弥漫性星形细胞瘤和间变星形细胞瘤

ＷＨＯⅡ级弥漫星形细胞瘤和 ＷＨＯⅢ级间变星形细胞瘤

都分为ＩＤＨ突变型、ＩＤＨ野生型和 ＮＯＳ三类。如果免疫组化

提示ＩＤＨ１Ｒ１３２Ｈ 蛋白突变和基因测序ＩＤＨ１位点１３２和

ＩＤＨ２位点１７２基因突变均为阳性，或者单纯基因测序结果为
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图１　弥漫性胶质瘤基于组织学和遗传学特征进行分类的简化流程图（详见正文）。需要注意的

是，因为分子遗传学特征在此“整合”诊断标准中比组织学特征更有价值，所以诊断流程不一定

必须按先组织学特征而后分子遗传学特征的顺序。间变性弥漫性胶质瘤也可以遵循与之类似

的诊断流程图。

阳性，则该病变诊断为ＩＤＨ突变型；反之，倘若基因测序为阴性

和／或免疫组化为阴性，则诊断为ＩＤＨ野生型。此外，如果ＩＤＨ

无法检测或完成不好（如免疫组化显示阴性但缺乏基因测序结

果），则诊断为ＮＯＳ。Ⅱ级和Ⅲ级星形细胞瘤中，ＩＤＨ检测绝大

多数为突变型。对于弥漫星形胶质细胞瘤，ＩＤＨ野生型相对少

见，需要认真评估，以免误诊为较低级别的病变（如节细胞胶质

瘤）；而ＩＤＨ野生型间变星形细胞瘤也相当罕见，与ＩＤＨ 野生

型胶质母细胞瘤的基因改变高度相似。

以前认为 ＷＨＯⅡ级弥漫星形胶质细胞瘤和 ＷＨＯ Ⅲ级

间变星形胶质细胞瘤的预后是显著不同的。最近研究表明

ＩＤＨ突变的 ＷＨＯⅡ级弥漫星形胶质细胞瘤和 ＷＨＯ Ⅲ级间

变星形胶质细胞瘤的预后差异并不显著，但并非所有研究都支

持这一结论。虽然ＩＤＨ突变型Ⅱ级和Ⅲ级星形胶质细胞瘤预

后更佳，但是目前仍推荐保留ＩＤＨ 突变型和ＩＤＨ 野生型星形

胶质细胞瘤的 ＷＨＯ分级。

此外，原浆型星形细胞瘤和纤维型星形胶质细胞瘤已从分

类中删除，只保留了肥胖型星形胶质细胞瘤作为ＩＤＨ突变型弥

漫性星形胶质细胞瘤的亚型（图１）。

既往认为的脑内广泛浸润（包括３个以上脑叶），通常双侧

生长以及经常累及幕下结构的大脑胶质瘤病不再作为一个独

立的诊断，而是作为弥漫性胶质瘤一种特殊的播散模式，见于

ＩＤＨ突变的星形细胞瘤和少突胶质细胞瘤以及胶质母细胞瘤

（ＩＤＨ野生型）等，胶质瘤广泛浸润的生物学基础有待更多的研

究阐明。

２．胶质母细胞瘤

胶质母细胞瘤主要分为３大类：①ＩＤＨ野生型胶质母细胞

瘤（约９０％患者），基本相当于临床上原发或新发胶质母细胞

瘤，好发于５５岁以上的患者；②ＩＤＨ突变型胶质母细胞瘤（约

１０％患者），近似于临床上继发于既往较低级别弥漫胶质瘤病

史的胶质母细胞瘤，好发于较年轻的患者（ＩＤＨ 野生型与突变

型胶质母细胞瘤的特征比较见表４）；③ＮＯＳ型胶质母细胞瘤，

未进行全面ＩＤＨ评估时方用此诊断。不同患者需采用不同的

ＩＤＨ全面评估标准，对于青年胶质母细胞瘤和 ＷＨＯⅡ、Ⅲ级弥

漫 性 胶 质 瘤 患 者，若 ＩＤＨ１

Ｒ１３２Ｈ免疫组化染色提示为阴

性则强烈推荐ＩＤＨ 基因测序；

而对于５５岁以上的老年胶质母

细胞瘤患者若ＩＤＨ１Ｒ１３２Ｈ 免

疫组化染色为阴性则无需行

ＩＤＨ基因测序。

上皮样胶质母细胞瘤作为

一个新的子类加入到了ＩＤＨ野

生型胶质母细胞瘤中，与巨细胞

型胶质母细胞瘤和胶质肉瘤并

列。上皮样胶质母细胞瘤的特

征是具有大的上皮样细胞和多

样的横纹肌样细胞。前者富含

嗜酸性的胞浆、泡状染色质和类

似于黑色素瘤细胞的核仁。上

皮样胶质母细胞瘤好发于儿童

及青年人，典型表现为大脑表面

或间脑的占位，免疫组化检测常伴有ＢＲＡＦＶ６００Ｅ突变。横纹

肌样的胶质母细胞瘤缺乏ＩＮＩ１的表达，因此有别于该系列中具

有相似表现的其它上皮样肿瘤。上皮样胶质母细胞瘤常缺乏

传统成人ＩＤＨ野生型胶质母细胞瘤所具有的相关分子特征，如

ＥＧＦＲ的扩增和１０号染色体的缺失；取代的是常伴有ＯＤＺ３半

合子的缺失。这些病例可以具有相关低级别胶质瘤的前期病

史，常常（但不总是）表现出多形性黄色星形细胞瘤的特征。

具有原始神经元成分的胶质母细胞瘤是胶质母细胞瘤的

另外一种分型。而这种分型在之前的文献中被报道为具有

ＰＮＥＴ成分的胶质母细胞瘤，常由各个级别的弥漫星形细胞瘤

组成（罕见病例还可由少突胶质细胞瘤组成）。该肿瘤具有界

限清晰的结节，结节内包含具有神经分化改变的原始细胞（例

如，Ｈｏｍｅｒ玫瑰花结，突触素呈阳性表达而 ＧＦＡＰ表达缺失），

且有时具有 ＭＹＣ或 ＭＹＣＮ的扩增（图３）；这些肿瘤容易发生

脑脊液的播散。大约１／４具有较低级别胶质瘤病史的患者可

以发生，另外一小部分患者中，ＩＤＨ１Ｒ１３２Ｈ 在神经胶质和原

始神经成分均具有免疫反应性。从临床角度来看，对于该类型

的认识可以促使对全脑全脊髓的评估从而排除肿瘤的播散。

小细胞胶质母细胞瘤／星形细胞瘤和颗粒细胞胶质母细胞

瘤／星形细胞瘤虽然缺乏典型的微血管增生或坏死，但预后很

差，与胶质母细胞瘤相似。前者变现为均一常见的小肿瘤细

胞，类似于少突胶质细胞瘤且常具有ＥＧＦＲ的扩增；而后者具

有明显的颗粒，巨噬细胞样和富含溶酶体的肿瘤细胞。

３．少突胶质细胞瘤

少突胶质细胞瘤和间变性少突胶质细胞瘤需要ＩＤＨ基因

家系突变和１ｐ１９ｑ联合缺失方可诊断。当ＩＤＨ１Ｒ１３２Ｈ 免疫

组化结果为阳性，即突变缺失时，需要进一步对ＩＤＨ１１３２密码

子和ＩＤＨ２１７２密码子进行基因测序。对于那些无法检测或检

测了没有确切的基因结果的患者，组织学上典型的少突胶质细

胞瘤应被诊断为ＮＯＳ。而对于没有基因诊断结果的间变性少

突胶质细胞瘤，应仔细评估胶质母细胞瘤的基因特征。此外，

组织学上与少突胶质细胞瘤类似的某些儿童肿瘤通常不发生

ＩＤＨ基因家系突变和１ｐ／１９ｑ联合缺失。因此，当这些肿瘤在
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表３　２０１６年世界卫生组织中枢神经系统肿瘤分类标准中特定肿瘤分级

名称 分级 名称 分级

弥漫性星形细胞和少突胶质细胞瘤 松果体区肿瘤

　弥漫性星型细胞瘤，ＩＤＨ突变型 Ⅱ 　松果体细胞瘤 Ⅰ

　间变性星型细胞瘤，ＩＤＨ突变型 Ⅲ 　中度分化的松果体实质瘤 Ⅱ或Ⅲ

　胶质母细胞瘤，ＩＤＨ野生型 Ⅳ 　松果体母细胞瘤 Ⅳ

　胶质母细胞瘤，ＩＤＨ突变型 Ⅳ 　松果体区乳突样瘤 Ⅱ或Ⅲ

　弥漫性中线胶质瘤，Ｈ３Ｋ２７Ｍ突变型 Ⅳ 胚胎类肿瘤

　少突胶质细胞瘤，ＩＤＨ突变型和１ｐ／１９ｑ联合缺失 Ⅱ 　髓母细胞瘤（所有亚型） Ⅳ

　间变型少突胶质细胞瘤，ＩＤＨ突变型和１ｐ／１９ｑ联合缺失 Ⅲ 　多层玫瑰花结样胚胎瘤，Ｃ１９ＭＣ变异型 Ⅳ
其他类型星型细胞肿瘤 　髓上皮瘤 Ⅳ

　毛细胞型星型细胞瘤 Ⅰ 　中枢神经系统胚胎瘤，ＮＯＳ Ⅳ

　室管膜下巨细胞型星型细胞瘤 Ⅰ 　非典型畸胎样／横纹肌样瘤 Ⅳ

　多形性黄色星型细胞瘤 Ⅱ 　横纹肌特性的中枢神经系统胚胎瘤 Ⅳ

　间变型多形性黄色星型细胞瘤 Ⅲ 颅脑及脊神经肿瘤

室管膜类肿瘤 　神经鞘瘤 Ⅰ

　室管膜下瘤 Ⅰ 　神经纤维瘤 Ⅰ

　粘液乳突型室管膜瘤 Ⅰ 　神经束膜瘤 Ⅰ

　室管膜瘤 Ⅱ 　恶性周围神经鞘瘤（ＭＰＮＳＴ） Ⅱ，Ⅲ或者Ⅳ

　室管膜瘤，ＲＥＬＡ融合阳性 Ⅱ或Ⅲ 脑（脊）膜瘤

　间变型室管膜瘤 Ⅲ 　脑膜瘤 Ⅰ
其他胶质瘤 　非典型性脑膜瘤 Ⅱ

　血管中心性胶质瘤 Ⅰ 　间变型（恶性）脑膜瘤 Ⅲ

　第三脑室脊索样胶质瘤 Ⅱ 脑膜间质型，非上皮型肿瘤

脉络丛肿瘤 　孤立性纤维瘤／血管外皮细胞瘤 Ⅰ，Ⅱ，Ⅲ

　脉络丛乳突状瘤 Ⅰ 　血管母细胞瘤 Ⅰ

　非典型性脉络丛乳突状瘤 Ⅱ 鞍区肿瘤

　脉络丛乳突状癌 Ⅲ 　颅咽管瘤 Ⅰ
神经元和神经元胶质混合瘤 　颗粒细胞瘤 Ⅰ

　胚胎发育不良型神经上皮肿瘤 Ⅰ 　垂体细胞瘤 Ⅰ

　神经节细胞瘤 Ⅰ 　梭形细胞嗜酸性细胞瘤 Ⅰ

　节细胞胶质瘤 Ⅰ

　间变型节细胞胶质瘤 Ⅲ

　小脑发育不良性神经节细胞瘤（ＬｈｅｒｍｉｔｔｅＤｕｃｌｏｓ） Ⅰ

　婴儿多纤维性星型细胞和节细胞胶质瘤 Ⅰ

　乳突状胶质神经元肿瘤 Ⅰ

　玫瑰花结样胶质神经元肿瘤 Ⅰ

　中枢神经细胞瘤 Ⅱ

　脑室外神经细胞瘤 Ⅱ

　小脑脂质神经细胞瘤 Ⅱ

分子水平上被更好的认识以前，它们都应被归类在少突胶质细

胞瘤的ＮＯＳ分类里。但应注意除外一些组织学上与少突胶质

细胞肿瘤相类似的肿瘤，如毛细胞型星形细胞瘤、胚胎发育不

良性神经上皮肿瘤和透明细胞室管膜瘤。

４．少突星形细胞瘤

２０１６版分类标准中，少突星形细胞瘤的诊断存在巨大争

议。几乎所有组织学上同时含星形细胞和少突胶质细胞两种

成分的肿瘤基因检测后均可归为星形细胞瘤或少突胶质细胞

瘤。因此，当相应的分子基因检测缺失时，ＷＨＯⅡ级少突星形

胶质细胞瘤和 ＷＨＯ Ⅲ级间变性少突星形胶质细胞瘤才能被

归入ＮＯＳ。同时具有少突胶质细胞瘤、星形细胞瘤表型和基因

型的“纯”少突星形胶质细胞瘤在文献中极少报道；因此，在

“纯”少突星形胶质细胞瘤被进一步证实并归入下一版 ＷＨＯ

分类之前，这类肿瘤暂时应该归入少突星形胶质细胞瘤 ＮＯＳ

或间变性少突星形胶质细胞瘤ＮＯＳ中。

５．儿童弥漫性胶质瘤

尽管组织学相似的儿童和成人胶质瘤生物学行为不同，儿

童弥漫性胶质瘤仍与成人的分类相似。然而，儿童弥漫性胶质

瘤明确而潜在的基因改变使一些亚型从组织学相似的成人亚

型中分离出来。如新增的弥漫性中线胶质瘤，Ｈ３Ｋ２７Ｍ 突变：

它是以组蛋白Ｈ３基因Ｈ３Ｆ３Ａ或ＨＩＳＴ１Ｈ３Ｂ发生Ｋ２７Ｍ突变

为特征的一类儿童原发肿瘤，偶发于成人（图２）；肿瘤呈弥漫性

生长，累及中线结构（如丘脑、脑干和脊髓）。这类肿瘤还包括

以往弥漫内生型桥脑胶质瘤（ＤＩＰＧ）。肿瘤分子表型的鉴别为

抗突变治疗提供了理论基础。

其它星形细胞瘤

ＷＨＯⅢ级间变性多形性黄色星形细胞瘤，作为一个明确

分型加入２０１６版分类标准中，用于替代过去具有间变特征的

多形性黄色星形细胞瘤。当１０个高倍镜视野中有５个以上存

在有丝分裂时，则可将多形性黄色星形细胞瘤诊断为间变性。

该肿瘤可出现坏死，但有丝分裂活性未评估前其意义尚不清

楚。与 ＷＨＯⅡ级多形性黄色星形细胞瘤患者相比，这类患者

生存时间更短。

既往为 ＷＨＯⅡ级的毛粘液样星形细胞瘤和毛细胞型星形

细胞瘤间组织学和基因改变存在广泛的重叠，前者经过在一定

时间后演变为后者，但无法确定毛粘液样星形细胞瘤是否总是

比更经典的鞍上毛细胞型星形细胞瘤侵袭性更强，故在其生物
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图２　 Ｈ３Ｋ２７Ｍ突变型弥漫性中线胶质瘤。这类肿瘤常常累及小儿和年轻成人的脑干（尤其是脑桥）、脊髓（图ａ～ｄ）以及丘

脑（ｅ～ｆ）。如图中的两个病例所示，这类肿瘤在形态学方面差异很大。ａ）ＭＲＩＴ２ＷＩ示脊髓病变表现为无强化的髓内肿块，伴

有膨胀以及异常Ｔ２ 信号；ｂ）组织学水平表现为轻度的细胞增多和细胞的异型性增加；ｃ）肿瘤细胞强烈表达 Ｈ３Ｋ２７Ｍ突变

蛋白；ｄ）ＡＴＲＸ表达缺失；ｅ）ＭＲＩＴ１ＷＩ增强扫描示丘脑病变表现为一个环状强化的肿块；ｆ）组织学提示其具有典型的胶

质母细胞瘤特征并伴有显著的多核巨细胞；ｇ）Ｈ３Ｋ２７Ｍ突变蛋白表达阳性；ｈ）ｐ５３染色均为阳性。

表４　ＩＤＨ野生型和突变型胶质母细胞瘤的主要特征

特征
胶质母细胞瘤，
ＩＤＨ野生型

胶质母细胞瘤，
ＩＤＨ突变型

参考

同义别称
原发性胶质母细胞瘤，

ＩＤＨ野生型
继发性胶质母细胞瘤，

ＩＤＨ突变型
｛１８３０｝

前期病变 无
弥漫星形细胞瘤，
间变性星形细胞瘤

｛１８２７｝

所占比例 ～９０％ ～１０％ ｛１７９７｝

诊断中位年龄 ～６２岁 ～４４岁 ｛２１４，１０７８，１７９７，２１０３｝

男女比例 １．４２：１ １．０５：１ ｛２１４，１４１７，１７９７｝

平均病程 ４个月 １５个月 ｛１７９７｝

中位总生存时间

　手术＋放疗 ９．９个月 ２４个月 ｛１７９７｝

　手术＋放疗＋化疗 １５个月 ３１个月 ｛２８１０｝

发生部位 幕上 额叶好发 ｛１４１７｝

坏死 广泛 局限 ｛１４１７｝

ＴＥＲＴ启动子突变 ７２％ ２６％ ｛１８０１，１８３０｝

ＴＰ５３突变 ２７％ ８１％ ｛１７９７｝

ＡＴＲＸ突变 很少见 ７１％ ｛１５１９｝

ＥＧＦＲ扩增 ３５％ 很少见 ｛１７９７｝

ＰＴＥＮ突变 ２４％ 很少见 ｛１７９７｝

行为进一步明确之前，建议降低毛粘液样星形细胞瘤的分级。

室管膜瘤

目前，ＷＨＯ标准对室管膜瘤进行分级很难，且临床效用令

人质疑。与２００７版分类相比，室管膜肿瘤中的室管膜瘤分类

有两处变动，删去了细胞型室管膜瘤而增加了ＲＥＬＡ融合阳性

室管膜瘤。前者是因为细胞型室管膜瘤与标准室管膜瘤广泛

重叠，而后者由于ＲＥＬＡ融合阳性室管膜瘤为基因定义的且被

广泛认可的亚型，这种亚型占儿童幕上肿瘤的大多数。Ｌ１细胞

粘附分子（Ｌ１ＣＡＭ）特异性表达可作为该亚型一种潜在免疫组
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图３　弥漫性软脑膜胶质神经元肿瘤（ＤＬＧＮＴ）。ａ）尸检显示脊髓广泛扩张；ｂ）颅脑蛛网膜下间隙广泛扩张和纤维变性，伴

脑室内肿块和可变囊性的粘液样物质沿着血管周ＶｉｒｃｈｏｅＲｏｂｉｎ间隙在脑实质内扩张；ｄ）ＤＬＧＮＴ活检标本显示软脑膜浸润，

具有少突胶质细胞瘤样的细胞学特征；ｅ）ＤＬＧＮＴ细胞表达ＯＬＩＧ２阳性；ｆ）伴有不同程度的突触素免疫反应性；ｇ）荧光原

位杂交（ＦＩＳＨ）检测到包括１ｐ染色体缺失（肿瘤细胞表现大致相当的红色１ｐ信号和绿色的１ｑ信号）；ｈ）ＦＩＳＨ检测到ＢＲＡＦ

融合／重叠（除了有黄色的融合信号外，红色的ＢＲＡＦ和绿色的ＫＩＡＡ１５４９拷贝数增加）等常见的基因突变。

化替代物，尚未得到完全阐明。

神经元和混合性神经元胶质肿瘤

最新公认的实体肿瘤—弥漫性软脑膜胶质神经元肿瘤，其

中大概以儿童播散性少突胶质样软脑膜肿瘤最引人注意。这

些肿瘤表现为弥漫性软脑膜病变，伴或不伴可辨认的实质部分

（主要位于脊髓），最常见于儿童和青少年，组织学证实为单一

形态的透明细胞神经胶质形态，尽管常常有突触素和ＯＬＩＧ２以

及Ｓ１００的表达，却类似少突神经胶质瘤（图３）。一部分病例

中可以检测到神经元成分。这些病变往往含有ＢＲＡＦ融合和

染色体臂１ｐ缺失，偶尔伴有１９ｑ缺失，但没有ＩＤＨ突变。目前

这些肿瘤的疾病分类学位置仍不清楚，现有的病理学和基因学

特征表明其与毛细胞星形细胞瘤或者胶质神经元肿瘤相关。

肿瘤的预后是多样的，其生长相对缓慢，但容易继发脑积水。

髓母细胞瘤

结合组织学和分子生物学对髓母细胞瘤分类是一个极大

的挑战。临床上所使用的病理分类方法沿用已久，如促纤维增

生型／结节型、广泛结节型、大细胞型和间变性。目前广泛接受

的是髓母细胞瘤四种基因（分子）分组有 ＷＮＴ激活型、ＳＨＨ激

活型和单用数字标识的“ｇｒｏｕｐ３”、“ｇｒｏｕｐ４”。一些组织和基因

亚型间有着较大的治疗和预后差异。２０１６版分类标准分别列

出“基因学分类”和“组织学分类”，让病理医生通过综合分析分

子生物学指标及组织病理学表型来做出诊断，而一组和临床十

分相关的综合诊断总结见表５。这种模块集成化的诊断方式具

有创新性，但会随着对肿瘤基因学和表型基因型相关性的认识

的深入而逐渐普及。

其他胚胎性肿瘤

除外髓母细胞瘤的其他胚胎性肿瘤分类中的重大变化是

删除了ＰＮＥＴ。很多例罕见的肿瘤都存在１９号染色体（１９ｑ１３．

４２）Ｃ１９ＭＣ段的扩增的现象促使重新分类，Ｃ１９ＭＣ扩增见于

ＥＴＡＮＴＲ（存在大量神经纤维网和真性菊性团的胚胎源性肿

瘤，但也包括多层菊形团的神经源性肿瘤）、室管膜母细胞瘤以

及一些髓上皮瘤。在２０１６版分类标准中，Ｃ１９ＭＣ扩增的出现

引入了Ｃ１９ＭＣ变异型胚胎性肿瘤伴多层菊形团（ＥＴＭＲ）的诊

断。组织学特征符合ＥＴＡＮＴＲ或ＥＴＭＲ而Ｃ１９ＭＣ无扩增的

肿瘤应被诊断为 ＮＯＳ型胚胎性肿瘤伴多层菊形团，组织学特

征符合髓上皮瘤的被诊断为髓上皮瘤（一些明显属于髓上皮瘤

的病变并未出现Ｃ１９ＭＣ扩增）。

非典型畸胎样／横纹肌样肿瘤（ＡＴ／ＲＴ）的诊断通过ＩＮＩ１

变异或者罕见的ＢＲＧ１变异来确定，这些变异可通过免疫组化

检测相关蛋白来实现。若肿瘤组织学特征符合ＡＴ／ＲＴ但无上

述基因变异，只能诊断为中枢神经系统肿瘤伴横纹肌样特征，
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表５　与临床相关的最常见髓母细胞瘤的综合诊断

基因特征 组织学 预后

髓母细胞瘤，ＷＮＴ激活 经典型 低危型肿瘤；经典组织病理形态

大细胞型／间变型（极罕见） 临床病理意义不确定

髓母细胞瘤，ＳＨＨ激活，ＴＰ５３突变型 经典型 少见型高危型肿瘤

大细胞型／间变型 高危型肿瘤，多发于７～１７岁儿童

纤维增生型／结节型（极罕见） 临床病理意义不确定

髓母细胞瘤，ＳＨＨ激活，ＴＰ５３野生型 经典型 标危型肿瘤

大细胞型／间变型 临床病理意义不确定

促纤维增生型／结节型 婴儿低危型肿瘤，常见于婴儿和成人

广泛结节型 婴儿低危型肿瘤

髓母细胞瘤，非 ＷＮＴ／非ＳＨＨ，ｇｒｏｕｐ３ 经典型 标危型肿瘤

大细胞型／间变型 高危型肿瘤

髓母细胞瘤，非 ＷＮＴ／非ＳＨＨ，ｇｒｏｕｐ４ 经典型 标危型肿瘤，经典组织病理形态

大细胞型／间变型（罕见） 临床病理意义不确定

即ＡＴ／ＲＴ的确诊须先明确存在特征性分子缺陷。

神经鞘类肿瘤

颅内和椎旁神经肿瘤分类基本与２００７版相似，主要改变

有黑色素型施旺细胞瘤不再作为亚型而被归为单独的一类，新

增混合性神经鞘膜肿瘤，指明恶性外周神经鞘膜瘤 （ｍａｌｉｇｎａｎｔ

ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｎｅｒｖｅｓｈｅａｔｈｔｕｍｏｒ，ＭＰＮＳＴ）的上皮样 ＭＰＮＳＴ和

ＭＰＮＳＴ伴神经束膜分化两个亚型。上述两种亚型具有重要的

临床意义，其他亚型如 ＭＰＮＳＴ伴不同分化（恶性Ｔｒｉｔｏｎ肿瘤、

腺状 ＭＰＮＳＴ等）则仅表现出组织学形态。

脑膜瘤

脑膜瘤的分类和分级将“脑组织侵犯”作为 ＷＨＯⅡ级非典

型性脑膜瘤的诊断标准之一。２０１６版分类标准中，脑组织侵犯

结合核分裂像计数不少于４个的组织学诊断标准，即能满足

ＷＨＯⅡ级非典型性脑膜瘤的诊断。在过去，满足以下５条中

的３条也可以诊断为非典型性脑膜瘤：自发性坏死、片状结构

（螺旋状或束状结构消失）、核仁明显、高细胞密度、小细胞（肿

瘤集群有较高的核质比）。

孤立性纤维瘤／血管外皮细胞瘤

发生在神经轴以内的孤立性纤维性肿瘤和血管外皮细胞

瘤均存在１２ｑ１３倒置、ＮＡＢ２和ＳＴＡＴ６基因的融合，导致可通

过免疫组化检测的ＳＴＡＴ６基因的核表达。为避免孤立性纤维

性肿瘤和血管外皮细胞瘤两者可能存在的重叠，２０１６版分类标

准采用孤立性纤维瘤／血管外皮细胞瘤这一组合性术语来描述

这类疾病。

ＷＨＯＣＮＳ肿瘤分类常用级别衡量恶性程度，往往一种肿

瘤实体对应特定级别而非多个级别。２０１６版分类标准在孤立

性纤维瘤／血管外皮细胞瘤中包含三个级别：Ｉ级类似以前孤立

性纤维瘤，有高胶原含量、相对较低的细胞密度和梭形细胞；ＩＩ

级类似以前血管外皮细胞瘤，对应更多的细胞、较少的胶原伴

肥大的细胞和“鹿角”样血管结构；Ⅲ级与之前间变性血管外皮

细胞瘤的表现相对应，每１０个高倍镜下至少５个核分裂像。一

些在组织学上更类似于孤立性纤维瘤的肿瘤，当每１０个高倍

镜下有至少５个的核分裂像时，可界定为 ＷＨＯⅢ级。

淋巴瘤

２０１６版分类标准依据新的造血系统肿瘤和淋巴瘤 ＷＨＯ

分类进行了淋巴瘤分类的扩展，将原来的恶性淋巴瘤、浆细胞

瘤、粒细胞肉瘤３种扩展为中枢神经系统弥漫大Ｂ细胞淋巴

瘤、免疫缺陷相关的淋巴瘤、血管内大Ｂ细胞淋巴瘤、低级别Ｂ

细胞淋巴瘤、Ｔ细胞及 ＮＫ／Ｔ细胞淋巴瘤、间变性大细胞淋巴

瘤和硬脑膜黏膜相关淋巴组织淋巴瘤７种类型。其中免疫缺

陷相关的中枢神经系统淋巴瘤又分为ＡＩＤＳ相关弥漫大Ｂ细胞

淋巴瘤、ＮＯＳ型ＥＢ病毒阳性弥漫大Ｂ细胞淋巴瘤和淋巴瘤样

肉芽肿病三种亚型。间变性大细胞淋巴瘤又分为ＡＬＫ阳性和

ＡＬＫ阴性两种亚型。

组织细胞肿瘤

２０１６分类标准将组织细胞肿瘤单独作为一个类别，包含朗

格汉斯细胞组织细胞增生症、脂质肉芽肿病、罗道病、青少年黄

肉芽肿、组织细胞肉瘤。

转移瘤分类无特殊变化。

小结

２０１６版 ＷＨＯＣＮＳ肿瘤分类标准较２００７版有着本质上的

进步，首次在脑肿瘤诊断标准中引入分子参量。尽管新版本在

命名分类和报告结构等方面面临挑战，可能会被未来更高级的

ＷＨＯＣＮＳ分类标准视为肿瘤客观分类的过渡，但无疑为未来

进步奠定了基础。这些更加客观、准确的定义将有助于改善患

者的治疗、临床实验研究及更准确的流行病学分类。虽然部分

肿瘤定义仍未明确，但新分类标准使它们得到更广泛的关注，

最终将促使其定义明确。长远来看，２０１６ＷＨＯＣＮＳ的肿瘤分

类标准将促进脑肿瘤的临床、实验室及流行病学研究，从而改

善患者的生存质量。

（收稿日期：２０１６０７０６）
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