
病例可能为
<

8

S=

相关性疾病的一种亚型'

?

(

!同时部

分
<

8

S=

阳性病例发现有软脑膜或硬脑膜的广泛强

化'

=

!

!

(

$本例患者
<

8

S=

阳性细胞
#

"#

个,
IU_

!达到

<

8

S=

相关性疾病阳性浆细胞标准!但
<

8

S=

,

<

8

S

约

?#Y

!并未达到
<

8

S=

阳性浆细胞比例
#

=#Y

的诊断

标准$本例的影像学表现为硬脑膜肿块同时伴有右侧

大脑半球硬脑膜广泛强化$我们推测虽然伴
<

8

S=

阳

性浆细胞增高的颅内
;BB

并不能诊断为
<

8

S=

相关

性疾病!但
<

8

S=

阳性浆细胞增多可能与病变周围硬

脑膜广泛增厚密切相关$由于本例未做血清学
<

8

S=

检测!最后诊断为颅内
;BB

并可能合并有
<

8

S=

相关

硬化性脑膜病变是比较恰当的$

本例的影像表现与脑膜瘤相似!但
BP<

未见扩散

受限!

_R@<;

图像上肿瘤内部可见片状低信号区!与

常见脑膜瘤略有差异!这些低信号可能是巨噬细胞活

跃的吞噬作用产生的自由基的的显影$

综上所述!颅内
;BB

属于罕见病!术前诊断较困

难!确诊依赖于病理学检查!部分病例伴有
<

8

S=

阳性

浆细胞增多!当临床中遇到颅内硬脑膜肿块伴周边硬

脑膜广泛增厚的病例!应考虑到颅内
;BB

的可能!并

完善相应检查除外
<

8

S=

相关性疾病$
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胸椎硬膜内原发性孤立性纤维性瘤,血管周细胞瘤一例

张烁!程敬亮!张勇!王潇
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纤维性瘤$血管周细胞瘤$胸椎$磁共振成像
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开放科学%资源服务&标识码%
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病例资料
!

患者!女!

?"

岁!因*双下肢渐进性无

力伴疼痛&麻木
&

月余+收入院$

&

个月前无明显诱因

患者出现双下肢无力伴疼痛麻木!逐渐加重!走路不

能!

'

个月前在当地医院行
:;<

检查示%约
O1

>

"

O1

?

水平椎管内髓外肿块!考虑为神经源性肿瘤"神经鞘瘤

可能#$在本院门诊以*胸椎椎管内神经鞘瘤+收入院!

入院查体各系统无明显异常体征$

:;<

检查%于

O1

>

"

O1

?

椎体水平椎管内可见一肿块灶!呈稍短
O

"

&

混杂长或短
O

>

信号!压脂像上呈混杂稍高信号!边界

清!邻近脊髓稍增粗并受压向左侧移位"图
"

"

?

#)增

强扫描示%

O1

>

"

O1

?

水平椎管内病灶呈明显均匀强

化!大小约
#5&0*e"5#0*e>5>0*

"图
=

"

$

#)

BP<

显示病灶扩散轻度受限"图
'

#$诊断结果%

O1

>

"

O1

?

椎体水平椎管内髓外硬膜下占位!考虑神经源性肿瘤

或脊膜瘤$术中见
O1

>

"

O1

?

水平椎管内硬膜外脂肪

消失!硬膜囊膨隆!脊髓搏动差!剪开硬脊膜!可见右侧

髓外硬膜下有一大小约
>5#0*e"5!0*e"5!0*

的

褐色肿瘤!脊髓明显受压向左侧移位!肿瘤质韧!边界

清楚!包膜完整!血供丰富!肿瘤基底起源于
O1

>

"

O1

?

水平处的硬脊膜$大体标本肉眼观%灰白&灰红组

织!质软$镜下显示肿瘤细胞呈短梭形!细胞数量增

多!大小较一致!胞质红染"嗜酸性#!内见核分裂象!染

色质细腻!细胞间质见*裂隙状+结构"图
&

#$免疫组

化检查%
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?

水平椎管内占位为血管周细胞瘤

"

PIC

+

级#$

讨论
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!

图
"

!

矢状面
O

"

P<

示
O1

>

"

O1

?

水平椎管内一团块状混杂稍高信号

%箭&!边界清晰#

!

图
>

!

矢状面
O

>

P<

示病灶呈混杂高'低信号%箭&#

!

图
?

!

矢状面
O

>

压脂像示病灶呈混杂稍高信号#

!

图
=

!

矢状面
O

"

压脂

像增强扫描示病灶呈明显不均匀强化#

!

图
!

!

冠状面
O

"

压脂像增强扫

描示病灶呈明显不均匀强化%箭&#

!

图
$

!

横轴面
O

"

压脂像增强扫描示

病灶呈明显不均匀强化%箭&#

!

图
'

!

BP<

示病灶明显扩散受限呈高信

号%箭&#

!

图
&

!

病理片镜下示肿瘤细胞呈短梭形(数量增多(大小一致!

可见核分裂象!胞浆红染!细胞间质内见)裂隙状*结构%

I)

!

e"##

&#

源于毛细血管细胞的一种罕见的

侵袭性血管间充质肿瘤'

"

(

!最早

由
FH64H

和
:477+

3

'

>

(于
"%=>

年

正式报道!

>#"$

版
PIC

肿瘤分

类标准根据细胞特性&核分裂象

等情况将其分为
?

级%

#

级似

F_O

!多属良性!

+

级和
*

级与血

管周细胞瘤表现一致!侵袭性明

显增加!可发生远处转移'

?

!

=

(

$椎

管内原发
F_O

,

IUJ

发病率极

低!从
"%=>

年首例报道至今!案

例报道大约仅
&#

例'

!

(

$有研究

者将其分为
?

型和
!

个亚型%

#

型为硬膜外肿瘤"

#

+

为颅内!

#

T

为颅外#!

+

型为硬膜内型"

+

+

为

髓外!

+

T

为髓内#!

*

型为硬膜内

肿瘤 延 伸 至 硬 膜 外 和 椎 旁 区

域'

$

(

$

椎管内
F_O

,

IUJ

临床表现

主要取决于肿瘤大小及其与硬脑

膜&软脑膜&神经根和脊髓位置关

系$

:;<

肿瘤多表现为长
O

"

&长
O

>

信号!也可呈混

杂信号!肿瘤血管丰富!可见血管流空影!且多呈明显

不均匀强化$本例患者主要临床表现为肢体麻木&四

肢无力!伴放射性疼痛等脊髓压迫征象)

:;<

检查显

示肿瘤呈混杂稍短
O

"

&长,短
O

>

信号!增强扫描呈明

显不均匀强化)病理学检查细胞呈短梭形!细胞间质内

见 *裂隙状+血管结构!符合其特有组织学表现$

鉴别诊断%

(

神经鞘瘤$起源于神经根的神经母

细胞瘤!常多发!多发生于脊髓外!常表现为神经根痛&

脊髓受压等症状!多呈*哑铃状+!

:;<

表现多以等

O

"

&等或稍长
O

>

信号!边界清!增强扫描多呈明显均

匀强化$

)

脊髓型脑膜瘤"脊膜瘤#$起源于蛛网膜内

皮细胞或硬脊膜的纤维细胞!好发于胸段!多呈圆形或

类圆形!

:;<

表现多表现为等
O

"

&等或长
O

>

信号!以

宽基底附着于硬脊膜上!多呈明显强化!可见*脊膜尾

征+$

,

室管膜瘤$属于髓内占位性病变!常以脊髓功

能受损为首发表现!多呈梭形&圆形!

:;<

表现多呈等

或长
O

"

&等或长
O

>

信号!可见局部蛛网膜下隙变间隙

变小!瘤体内可伴出血&坏死或囊变!信号不均匀!增强

扫描多呈明显强化$

:;<

检查可清楚显示椎管内

F_O

,

IUJ

的部位&形态&大小以及其解剖位置关系!

但难以与神经鞘瘤&脊髓型脑膜瘤和室管膜瘤等准确

区分!需要依靠组织病理学检查及免疫组化来最终确

诊$

F_O

,

IUJ

存在切除后复发或远处转移的风险!

目前对于
F_O

,

IUJ

的最佳治疗方法是完全性手术切

除!对于难以完全切除或已伴有远处转移的高度恶性

患者!可于术后辅助放射治疗$
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