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颅内孤立性纤维瘤/血管外皮细胞瘤

影像表现与病理相关分析
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(１广西医科大学第一附属医院放射科,广西　南宁　５３００２１;

２广西壮族自治区人民医院CT室,广西　南宁　５３００２１)

　　摘要:目的　探讨颅内孤立性纤维瘤(SFT)/血管外皮细胞瘤(HPC)的影像表现与相关病理特征,提高诊断率.方法　回顾性分析２１
例经手术病理证实的颅内SFT/HPC的影像及病理学资料.结果　根据２０１６版 WHO 中枢神经系统肿瘤分级,SFT/HPC Ⅰ级８
例,Ⅱ级７例,Ⅲ级６例;男６例,女１５例;年龄２７~７７岁,平均(４４．３±１３．７)岁.本组２１例均为单发,脑外２０例,脑实质内１例,其
中小脑幕４例,大脑镰２例,脑凸面７例,桥小脑角区１例,鞍区１例,颅窝５例,额叶１例;最大长径１．７~８．０cm,平均(５．４５±１．９５)cm.CT
表现肿瘤呈类圆形(４例)、分叶状(４例),以稍高密度为主(７例),１例Ⅲ级呈低密度;２例见钙化,７例见囊变、坏死,７例见轻度瘤周

水肿.增强扫描肿瘤均匀(１例)或不均匀(２例)明显强化.MRI肿瘤呈圆形或类圆形(４例)、分叶状(１４例),肿瘤实性部分 T１WI
以等或稍低信号为主(１５例),SFT/HPC Ⅱ级、Ⅲ级 T２WI以等或稍高信号为主(１１例);１１例肿瘤内见囊变、坏死,１１例见血管流

空,１４例见皮质塌陷征,１３例见瘤周脑脊液,１５例见瘤周水肿,７例中线移位或脑室受压;９例增强扫描明显不均匀强化;７例明显

均匀强化;４例见脑膜尾征;４例见静脉窦受累;５例邻近骨质破坏.免疫组化结果显示２１例vimentin和 CD３４几乎均为阳性;

GFAP、SＧ１００均未见表达.网状纤维染色是SFT/HPC Ⅱ级和Ⅲ级较有特异性的表现.结论　颅内SFT/HPC的影像表现与其生

物学级别有一定的相关性,KiＧ６７指数与病理特征及影像学特征相结合作为预测预后的可能指标.
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Intracranialsolitaryfibroustumor/hemangiopericytoma:

imagingfindingsandpathologicfeatures

LINJiaquan１,JIANGMuliang１,MAOYipu２,LONGLiling１

(１DepartmentofRadiology,theFirstAffiliatedHospitalofGuangxiMedicalUniversity,Nanning　５３００２１,China;

２DepartmentofRadiology,thePeople’sHospitalofGuangxiZhuangAutonomousRegion,Nanning　５３００２１,China)
　　Abstract:Objective　Toidentifytheimagingcharacteristicsofintracranialsolitaryfibroustumor/hemangiopericytoma(SFT/HPC)with

pathologicalcorrelationandimprovethediagnosticrate．Methods　Theimagingandpatholigicaldataof２１caseswithintracranialSFT/HPC
whichconfirmedbypathologicallywereanalyzedretrospectively．Results　Accordingtothe２０１６WHOclassificationofcentralnervoussystem
tumors,８benign(gradeⅠ),７borderline(gradeⅡ)and６malignant(gradeⅢ)intracranialSFT/HPCwereidentified．Thisstudy
included２１patients[６menand１５women,averageage(４４．３±１３．７)years,rage２７－７７years]．Allofthe２１cases[averagediameter
(５．４５±１．９５)cm,rage１．７－８．０cm]wereshowedassolitarylesionand２０caseswereextraＧaxial,and１caseintraＧaxial．Thoselesions
wereoccurredintentorium(n＝４),falx(n＝２),brainconvex(n＝７),cerebellopontinehornarea(n＝１),sellaarea(n＝１),cranialfossa(n＝５),frontal
lobe(n＝１)．NonＧcontrastCTimagingfindingsshowedround/oval(n＝４)orlobulated(n＝４),andshowedslightlyhyperＧdensity(n＝７),

homogeneoushypoＧdensity(n＝１,gradeⅢ),punctuatecalcification(n＝２),cysticnecrosis(n＝７),slightedema(n＝７)．Afterintravenouscontrast
medianinjection,thelesionsshowedhomogeneous(n＝１)andheterogeneous(n＝２)enhancement．UnenhancedMRIfindingsshowed
round/oval(n＝４),lobulated(n＝１４),theparenchymaofthelesionsmainlyshowedisoＧ/slighthypoＧintenseonT１WI(n＝１５)and
isoＧ/slighthyperＧintenseonT２WI(gradeⅡ,Ⅲ,n＝１１);cysticdegeneration(n＝１１),vascularflowvoids(n＝１１),corticalcollapsesign
(n＝１４),peritumoralringwithcerebrospinalfluidsignal(n＝１３),peritumoraledema(n＝１５),midlineshiftorlateralventriclecompression
(n＝７),bonedestruction(n＝５)wereobservedinthelesions;heterogeneous(n＝９)andhomogeneous(n＝７)enhancement,meningealsign

(n＝４),involvedvenoussinus(n＝４)wereobservedonthe
contrastＧenhancedMRIimages．All２１casesexhibitedpositives
stainingforvimentin,CD３４．GFAPandSＧ１００negativestaining．
Reticulafiberstainingwasaspecialmanifestationofintracranial
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SFT/HPC(gradeⅡ－Ⅲ)．Conclusion　TheimagingcharacteristicsofintracranialSFT/HPCarerelatedtobiologicallevel,acomＧ
binationoftheKiＧ６７indexandpathologicfeaturesaswellasradiologicfeaturesshouldbeconsideredaspossiblepredictorsofprogＧ
nosis．
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　　颅内孤立性纤维瘤/血管外皮细胞瘤(solitaryfibrous
tumor/hemangiopericytoma,SFT/HPC)是２０１６版中

枢神经系统(centralnervoussystem,CNS)WHO 肿瘤

分类首次建立的联合诊断条目,与软组织中该肿瘤

WHO分类保持了一致[１].SFT是一种少见的间叶组

织来源的梭形细胞软组织肿瘤;HPC又称血管周细胞

瘤,可能起源于毛细血管的Zimmerman细胞的肿瘤,
两者 均 可 发 生 于 身 体 任 何 部 位,发 生 于 颅 内 者 少

见[２－３],影像学研究较少,尤其是２种肿瘤合并后,对
于两者影像学特征的研究更是罕见.笔者回顾性分析

２１例颅内SFT/HPC的影像表现特点与病理特征,以
期提高对该病的认识及诊断率.

１　资料与方法

１．１　一般资料　选取广西医科大学第一附属医院

２００９年７月至２０１８年２月经病理证实的颅内SFT/

HPC２１例患者,其中男６ 例,女１５ 例;年龄２７~７７
岁,平均(４４．３±１３．７)岁.临床表现为头痛１１例,头晕８
例,行走障碍４例,视力障碍３例,肢体抽搐２例,肢体

乏力３例,额部肿胀２例,无明显症状１例.本组病例

标本均行 HE染色诊断及免疫组化染色诊断.

１．２　检查方法　CT扫描采用美国GELightspeed６４
层螺旋CT机.CT平扫:管电压１２０kV,管电流２００mA,
矩阵５１２×５１２,层厚、层间距均为１．２５~５mm.CT增强

扫描:经肘静脉高压注射器团注碘海醇(３００mgI/mL),
剂量０．１mL/kg.图像后处理技术采用 MPR.８例接

受CT检查,其中CT平扫５例,CT平扫及增强１例,

CTA２例.

MRI扫描采用荷兰PhilipsAchiva３．０T超导 MR
扫描仪,头颅线圈.MRI平扫采用横轴面自旋回波

(spinecho,SE)T１WI(TR４５０ms、TE１４ms)、T２WI
(TR５０００ms、TE１０８ms),层厚５．０mm,层间距２．０mm,

FOV２４cm×２４cm,矩阵２５６×２５６.MRI增强扫描:
经肘静脉高压注射器团注GdＧDTPA(剂量０．１mmol/kg)
后,再行横轴面、冠状面、矢状面频率饱和法脂肪抑制

T１WI扫描.１８例接受 MRI检查,其中 MRI平扫２
例,MRI平扫及增强１６例,MRA 及磁共振静脉造影

(MRvenography,MRV)６例.

１．３　 图像分析　由２名经验丰富的神经系统放射科

医师分别对影像资料进行特征性分析,内容包括病灶

的部位、数量、密度、实性部分信号、形态、最大横截面

长径、边界、囊变及坏死、瘤周或瘤内血管流空影、皮质

塌陷征、瘤周脑脊液信号、瘤周水肿、中线结构移位或

脑室受压、强化方式及程度、脑膜尾征、静脉窦有无受

累、骨质破坏.

２　结果

２．１　影像检查结果　２１例患者均为单发,小脑幕４
例,大脑镰旁２例,前颅窝１例,中颅窝２例,后颅窝２
例,鞍区１例,桥小脑角区１例,额部３例,枕部１例,
颞枕部１例,顶枕部２例,额叶１例.根据２０１６版

WHO CNS 肿瘤分级,SFT/HPC Ⅰ 级 ８ 例,SFT/

HPCⅡ级７例,SFT/HPC Ⅲ级６例.手术全切１５
例,次全切或部分残留６例.

２．２　CT表现　４例(５０．０％)肿瘤呈类圆形,４例(５０．０％)
呈分叶状;７例(８７．５％)肿瘤呈稍高密度(图１A,B),１
例(１２．５％)呈低密度,CT 值１０~５５HU,平均(５５±
１３．３)HU;增强扫描,呈均匀(１例,１２．５％)或不均匀(２
例,２５．０％)明显强化(图１C);２例(２５．０％)肿瘤内见

钙化;７例(８７．５％)肿瘤见囊变、坏死(图１A);７例(８７．５％)
瘤周见斑片状水肿带(图１A);８例(１００％)肿瘤邻近骨质

未见明确骨质破坏.８例患者病灶CT征象特点见表１.

２．３　MRI表现　肿瘤呈圆形或类圆形４例(２２．２％),规则

或不规则分叶状１４例(７７．８％);实性部分 T１WI以等

或稍低信号为主１５例(８３．３％)(图２A),SFT/HPCⅡ
级、Ⅲ级 T２WI以等或稍高信号为主(１１例,６１．１％);５
例(２７．８％)肿瘤 T２WI可见“阴阳征”(图２B,C),均为

Ⅰ级;１１例(６１．１％)肿瘤内见囊变、坏死(图２A~C;

３A,B);增强扫描:９例(５０．０％)明显不均匀强化;７例

(３８．９％)明显均匀强化;４例(２２．２％)见脑膜尾征(图３C);

１１例(６１．１％)瘤周或瘤内见血管流空影(图３B);１４例

(７７．８％)见皮质塌陷征(图２A,３A);１３例(７２．２％)见
瘤周脑脊液信号(图３B);１５例(８３．３％)见瘤周水肿;

１１例(６１．１％)中线移位或脑室受压;４例(２２．２％)见静

脉窦受累;５例(２７．８％)邻近骨质破坏.１８例患者病

灶 MRI征象特点见表１.

２．４　病理结果　大体病理表现:肿瘤最大长径２．０~
８．０cm,平均(６．０±１．７)cm,呈类圆形、团块分叶状,质
地中等、偏硬,切面鱼肉样,灰红或紫红色;１例肿瘤

呈 囊性,质软,切面胶冻状.肿瘤血管丰富,大部分具
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　　　　表１　２１例患者病灶CT/MRI征象比较　　　　例　　

影像表现类别
WHOⅠ级

(n＝８)
WHOⅡ级

(n＝７)
WHOⅢ级

(n＝６)
肿瘤形态

　圆形或类圆形 ４ ２ １
　规则分叶状 ２ ０ １
　不规则分叶状 ２ ５ ４
实性部分密度

　稍高密度 ４ ２ １
　低密度 ０ ０ １
钙化

　有 ２ ０ ０
　无 ２ ２ ２
实性部分 T２ 信号

　等/稍高 ２ ６ ５
　稍低/低 ５ ０ ０
阴阳征

　有 ５ ０ ０
　无 ２ ６ ５
肿瘤内囊变/坏死

　有 ４ ５ ５
　无 ４ ２ １
瘤周或瘤内血管流空影

　有 ３ ４ ４
　无 ４ ２ １
皮质塌陷征

　有 ４ ５ ５
　无 ３ １ ０
瘤周脑脊液信号

　有 ４ ５ ４
　无 ３ １ １
瘤周水肿

　斑片状 ６ ４ ２
　指套状 １ ２ １
　无 １ １ ３
中线移位或脑室受压

　有 ５ ３ ３
　无 ２ ３ ２
增强扫描

　明显不均匀强化 ５ ４ ３
　明显均匀强化 ３ １ １
脑膜尾征

　有 ２ １ １
　无 ５ ４ ３
静脉窦受累

　有 １ １ ２
　无 ６ ５ ３
邻近骨质破坏

　有 １ １ ３
　无 ６ ５ ２

　　注:阴阳征,在T２WI上肿瘤实性部分可见到较均匀的低信号与

较均匀的高信号形成的影像对比,增强扫描该低信号区明显强化

有包膜,囊变、坏死多见,出血、钙化少见.
镜下病理表现:SFT/HPC Ⅰ级,瘤组织内梭形细

胞可呈旋涡状、编织状、车辐状排列,细胞稀少区与丰

富区交替分布,两者间可见丰富血管以及胶原纤维玻

璃样变,细胞异型性及核分裂象少见(图４A).SFT/

HPCⅡ级和Ⅲ级,肿瘤细胞可无特定排列方向,瘤组

织内细胞密集,大多是中等大小,较为一致的梭形细

胞,胞核卵圆形,深染,可见裂隙样或鹿角样的血管分

支分布,瘤组织内富于网状纤维.瘤组织内异型性和

病理性核分裂象多见(图４B,C).
免疫组化染色和网状染色:２１例行免疫组化染

色,几乎均表达 vimentin、CD３４,所有病例均不表达

GFAP、SＧ１００.SFT/HPC Ⅱ级和Ⅲ级较有特异性的

表现为网状纤维染色显示肿瘤富含网状纤维并包绕在

瘤细胞周围.KiＧ６７ 指数 SFT/HPC Ⅰ 级为 １％ ~
１５％,SFT/HPC Ⅱ级为５％~５０％,SFT/HPC Ⅲ级

为８％~５０％.

３　讨论

３．１　 肿瘤起源　SFT是一种少见的间叶组织来源的

梭形细胞软组织肿瘤[４],２００２年 WHO 软组织肿瘤分

类将SFT归为成纤维细胞/肌纤维母细胞来源肿瘤的

中间性软组织肿瘤[５],颅内SFT 罕见.HPC亦属软

组织肿瘤,可能起源于毛细血管上的Zimmerman外皮

细胞,为紧贴毛细血管网状纤维膜排列的梭形细胞,或
是变异的平滑肌细胞[６].

３．２　病理分级　原发性颅内SFT/HPC Ⅰ级镜下主

要表现为梭形细胞,细胞排列稀疏,无明显异型性,核
分裂象罕见.Ⅱ级、Ⅲ级肿瘤细胞密集,核分裂象多

见[７].有文献[８]报道SFT和 HPC均存在１２q１３染色

体倒置以及 NAB２ 和 STAT６ 融合基因,从而导致

SFT和 HPC 两者病理免疫组化重叠.颅内 SFT/

HPC分为３个级别:Ⅰ级类似孤立性纤维瘤,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级类似间变性血管外皮

细胞瘤或恶性的孤立性纤维瘤,每１０个高倍镜下至少

５个核分裂象[１].

３．３　临床表现　Fargen等[９]研究认为,颅内 SFT/

HPCⅠ级好发于５１~６０岁,约占２９％,男女发病率大

致相等.有研究[１０－１１]认为颅内SFT/HPC Ⅱ级、Ⅲ级

发病年龄较小,平均４３~４５岁,男性发病率略高于女

性.本组病例发病年龄与文献报道类似,男女发病率

与文献报道差异明显,考虑与样本数偏少有关.颅内

SFT/HPC患者临床症状无特异性,与肿瘤生长部位

３０９１实用放射学杂志２０１９年１２月第３５卷第１２期　JPractRadiol,Dec．２０１９,Vol．３５,No．１２



1A 1C1B

4A 4B 4C

2A

2B 2C 3A 3B

3C

图１A~C　A．女,６５岁,SFT/HPC WHO Ⅰ级,形态欠规则,稍高密度为主,内见囊变(白箭),瘤周水肿(黄箭);B,C．男,４８岁,

SFT/HPC WHO Ⅲ级,不规则分叶状(B红箭),跨小脑幕生长,增强扫描不均匀明显强化(C白箭)　图２A~C　女,６５岁,SFT/

HPC WHO Ⅰ级.A．T１WI以等信号为主,见皮质塌陷征(黄箭);B．T２WI肿瘤信号不均匀,以等/稍高信号为主,内见小片状稍低

信号区(红箭);C．增强扫描较均匀明显强化(阴阳征,红箭),可见囊变、坏死区(白箭),瘤周见脑脊液信号,瘤周水肿不明显　图３A~C　
男,４８岁,SFT/HPC WHO Ⅲ级.A．T１WI以等/稍低信号为主,不规则分叶状(白箭);B．T２WI呈稍高信号为主,见瘤周脑脊液信

号及流空血管(红箭);C．肿瘤跨小脑幕上下生长,增强扫描可见脑膜尾征(红箭)　图４A~C　A．SFT/HPC WHOⅠ级镜下病理显

示:丰富的小梭形细胞,呈漩涡状、编织状、车辐状排列,可见血管壁玻璃样变(HE　×１００,红箭);B,C．SFT/HPC Ⅱ级、SFT/HPC
Ⅲ级镜下病理显示:瘤细胞呈成纤维细胞样,中度异型性,增生较密集,部分区呈血管外皮瘤样排列,可见核分裂象(HE　×１００、

HE　×４０,红箭)

密切相关,肿瘤压迫邻近脑实质可出现颅内压增高症

状,肿瘤压迫邻近颅神经可引起相应症状,肿瘤跨颅骨

内外生长,可引起头颅变形,部分患者可无任何症状.

３．４　影像特点　(１)肿瘤的数量及部位:肿瘤常单发,偶
可多发,多位于颅内脑外,部分发生于脑实质,多位于幕

上[１１－１２].本组均为单发,１例(４．８％)位于脑实质内,

２０例(９５．２％)位于颅内脑外,幕上多见(n＝１４,６６．７％).
(２)肿瘤的形态:本组１５例(７１．４％)呈分叶状,有研

究[１２]认为肿瘤形态不规则,与其各个方向的生长速度

及所受阻力不同有关.(３)肿瘤的大小:本组病例平均

长径Ⅰ级(４．９２±２．５３)cm,Ⅱ级(５．３０±１．１６)cm,Ⅲ
级(６．６３±１．８４)cm,提示肿瘤生物学级别越高,其长

径可能越大.(４)肿瘤的密度:本组病例平均 CT 值

(５５±１３．３)HU,与文献[１２,１４]报道相似.有学者[１５]研

究认为颅内 HPC 生物学级别越高,其囊变越常见.
本组共１４例肿瘤见囊变、坏死,其中有 １ 例 SFT/

HPCⅢ级肿瘤呈均匀低密度,CT值约１０HU,与文

献报道相似.(５)肿瘤实性部分 T２WI信号及阴阳征:
崔静等[１６]研究认为阴阳征是SFT 的特异性征象,其
病理基础是肿瘤内实质性细胞(梭形细胞)为主要成
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分,增强扫描明显强化.本组５例(２３．８％,Ⅰ级)可见

阴阳征.(６)瘤周或瘤内血管流空影:周俊林等[１７]认

为其病理基础是SFT/HPC血管壁较薄,管腔较大,血
管阻力较小,血流速度较快,提示其血供丰富.(７)强
化方式及程度:有研究[１６]认为肿瘤强化形式与肿瘤血

管、肿瘤细胞密集程度及胶原纤维的分布密切相关.
本组１７例(８１．０％)增强扫描明显强化,不均匀强化主

要与肿瘤的坏死、囊变有关,而坏死、囊变是由于肿瘤

生长速度过快,局部血供不足所致[１８].(８)脑白质塌

陷征及瘤周脑脊液信号:脑外肿瘤征象,均有助于与脑

内肿瘤的鉴别.(９)瘤周水肿与占位效应:本组患者

１６例(７１．４％)见瘤周水肿,其中水肿形态呈斑片状１２
例(８６．７％)(图２A,B),指套状４例(１３．３％)(图２D);

１１例(５２．３％)中线结构移位或脑室受压,提示其占位

效应明显而瘤周水肿较轻,与文献报道相符[１２－１３,１９].
(１０)脑膜尾征:陈荣等[２０]认为 HPC的“脑膜尾征”是肿瘤

侵袭性浸润邻近脑膜所致.本组患者４例(１９．０％)见
脑膜尾征,均以窄基底与硬脑膜相连,与文献报道相

似[１２－１３].(１１)静脉窦受累及骨质破坏情况:文献报

道[７,１１－１３],颅内 SFT/HPC 可跨颅内外生长、跨大脑

镰、小脑幕生长,可侵犯破坏邻近骨组织,无脑膜瘤骨

质增生硬化的特点.本组患者２例(９．５％)跨颅内外

生长,２例(９．５％)跨大脑镰生长,２例(９．５％)跨小脑

幕生长,５例(２３．８％)邻近骨质破坏,４例(１９．０％)见
静脉窦受累,提示颅内SFT/HPC侵袭性的影像表现

与其生物学级别有关.

３．５　治疗与预后　有学者[１１]认为 HPC预后较差,生
长速度较脑膜瘤快,有较高的侵袭性,术后常复发,能
发生远处转移.本组病例手术全切１５例(７１．４％),次
全切或部分残留６例(２８．６％),７例(３３．３％)术后复

发,Ⅰ级２例(２/８,均为次全切或部分残留),Ⅱ级３例

(３/７,１例全切,２例次全切或部分残留),Ⅲ级２例(２/６,
全切),复发时间４~４５个月;３例复发后再次手术,其
中１例(Ⅱ级)共５次复发,本组患者外科手术切除术

后均未接受放疗、化疗治疗.徐波涛等[２１]研究认为颅

内 HPC手术切除是治疗首选,术后应积极辅助放疗;
手术切除和放射外科治疗可以反复使用以控制复发或

转移肿瘤.本组复发病例中全切组占２０％(３/１５,KiＧ６７
指数为２０％~５０％);次全切或部分残留组占６６．６７％
(４/６,KiＧ６７指数为５％~５０％),Ⅰ级占２５％(２/８,KiＧ６７指

数分别为５％、１５％),Ⅱ级占４２．８６％(３/７,KiＧ６７指

数分别为１５％、２０％、５０％),Ⅲ级占３３．３３％(２/６,KiＧ６７指

数分别为３０％、５０％),提示颅内SFT/HPC 的生物学

级别及手术切除方式与肿瘤复发、预后有关,KiＧ６７指

数结合病理特征及影像特征可能作为判断颅内SFT/

HPC预后及复发的指标.有研究[２２]认为,肿瘤全部

切除结合手术后放疗是治疗颅内血管周细胞瘤的有效

方法.
综上所述,颅内SFT/HPC病理特征存在重叠,但

其影像表现与其生物学级别有一定的相关性,KiＧ６７
指数与病理特征及影像学特征相结合作为预测预后的

可能指标.颅内SFT/HPC具有较高侵袭性,易复发,
充分认识其影像征象,有助于术前诊断,指导治疗及判

断预后.
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织受累情况,结合 CT增强扫描可准确判断病灶内多

种成分的性质,联合患者临床资料及肿瘤指标(AFP
值常＞２５０μg/mL),可较准确地诊断纵隔未成熟性畸

胎瘤.此外,本研究发现,纵隔未成熟性畸胎瘤中实性

病灶内的钙化及脂肪成分呈散在分布,有别于成熟性

畸胎瘤的中心性、边缘性分布式,这或可成为纵隔未成

熟性畸胎瘤诊断的重要依据之一.
由于纵隔畸胎瘤中未成熟性者比例较低,本研究

所纳入之样本量较小,还需要扩大样本量进行更深入

的后续研究以对本研究结论加以佐证.
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