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颅内血管周细胞肿瘤的治疗进展
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摘 要 : 血管周细胞肿瘤为颅内罕见的一种恶性肿瘤，其术前诊断较困难，治疗效果不理想。本文通过对近年来在该肿

瘤的治疗方法上所取得的进展作一综述，以期为临床工作提供指导帮助。
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血管周细胞瘤 ( hemangiopericytoma ) 为颅内罕见
的一种恶性肿瘤，占颅内原发肿瘤的比例 ＜ 1%［1］，

具有术前诊断较困难、手术不易全切除、术后易复
发及一定的颅外转移能力等特点，治疗上仍是一个

较为棘手的疾病。现对该疾病的治疗进展作一综
述。
1 血管周细胞瘤的临床表现
血管周细胞瘤是来源于血管壁周的 Zimmerman

细胞的肿瘤。由 Begg 和 Garret 于 1954 年首次命
名［2］，多年来神经外科医师一直将其作为脑膜瘤的

一个亚型 ( 血管母细胞瘤型脑膜瘤 ) 来认识。但由
于其生物学特性和病理结构与脑膜瘤具有很大差

异，具有复发和转移的特性，1993 年 WHO 神经系
统肿瘤分类中将其归为脑膜间叶肿瘤。近来免疫
化学及基因学研究也发现它不同于脑膜瘤［3］。颅
内该肿瘤的患者临床表现无特异性，主要取决于其

发生部位，最常见的为头痛呕吐等颅高压症状。
CT 及 MＲI 影像上与脑膜瘤很难区分，CT 上表现可
同脑膜瘤非常类似，病变位于脑组织外。MＲI 表现
较为复杂，通常表现为 T1 WI 等或稍低信号，T2 WI

等或稍高信号。肿瘤形态可呈分叶状或瘤周有
“蘑菇样”小结节，瘤组织内可见丰富血管流空信
号和血窦样结构，有时可见“鹿角样”的血管流空
影。多数颅内血管周细胞瘤与硬脑膜关系紧密，可
以表现出鼠尾征。肿瘤强化比脑膜瘤更明显，这也
能够证明肿瘤的血运较丰富，与血管有着密切关

系。术前区分脑膜瘤与颅内血管周细胞瘤比较困
难，Chiechi 等［4］报道血管周细胞瘤更易呈分叶状，

与硬脑膜呈窄基连接，未发现颅骨肥大增生及肿瘤

内钙化。另有一些文章报道血管周细胞瘤有溶骨

的特性［5］，而且更易于发生在间变性血管周细胞瘤

上。Ｒen 等［6］发现 CT 灌注可以提供决定性的信息
来区分两者。血管周细胞肿瘤的血容量明显多于
脑膜瘤。Liu 等［7］发现 MＲI 在区分两者上具有更进
一步作用，血管周细胞肿瘤的平均最小 ADC 数值
明显高于脑膜瘤。但这些检查方法并不能完全区
分脑膜瘤与血管周细胞瘤，明确诊断仍需靠手术后

肿瘤病理检查。
2 手术治疗
目前手术切除肿瘤仍是该病首选治疗方法，但

由于手术切除的程度不同，患者的术后复发时间及

存活时间均有明显差别。手术完全切除肿瘤的患
者效果明显好于部分切除者。国外有研究更进一
步认为全切肿瘤是肿瘤复发时间及存活时间的重

要影响因素［8］。但由于术后肿瘤易复发，复发率随
时间延长逐渐升高。对于复发肿瘤，仍建议行二次
手术，除非患者病情不允许。有患者甚至进行了四
次手术，手术间隔时间分别为 38，35 和 17 个
月［9］。由于该肿瘤血液供应丰富，术中出血量大，

术前需做好备血工作。对于位于颅底或体积较大
的肿瘤，除术前备血外，术前可行 DSA 检查，应用
ONXY 胶或其它材料栓塞供血动脉，可减少术中出
血，甚至可避免出现手术出血多被迫停止手术的情

况［10］，并且有报道［11］术前栓塞肿瘤可以减少手术

相关的致残及致死率。Park 等［10］报道术前还可应
用放射治疗，可使肿瘤体积减少，甚至可使得肿瘤

易于切除。其治疗的一例血管周细胞瘤患者第一
次手术由于术中出血无法控制，被迫仅行部分切

除，术后予放射治疗，肿瘤体积明显缩小，二次手

术肿瘤出血明显减少使得肿瘤更容易全切。总之，
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为取得治疗效果，手术需尽可能达到肿瘤完全切除

的目的。
3 术后放射治疗
由于肿瘤易复发，而多数报道认为术后联合辅

助放疗可明显延长复发时间及生存期，目前多主张

术后常规行放射治疗，不论是否全切［12］。 Dufour

等［13］研究发现外放射治疗可使局部复发率降低到

12 ． 5% ，而单纯手术者则高达 88% 。Guthrie 等［14］

报道术后放疗可使得血管周细胞肿瘤复发的平均

时间从 34 个月延长至 75 个月，平均生存期从 62

个月延长至 92 个月。Shiariti 等［15］报道联合肿瘤完
全切除和体外放疗，肿瘤复发时间平均比单纯手术

者长 126 ． 3 个月，但不能阻止肿瘤转移。体外放
疗剂量多选择 50 Gy，通常为 50 ～ 60 Gy，每天 1 ． 8
～ 2 ． 0 Gy［16］。但也有报道术后放疗对延长生存期
无明显帮助，而且放射剂量 ＞ 50 Gy，反而使患者生
存期缩短［17］。可能是放射剂量过大导致脑水肿等
并发症引起。另外立体定向放疗在血管周细胞肿
瘤的治疗中也起到明显作用。在一项立体定向放
疗治疗复发和残留血管周细胞肿瘤的研究中［17］，

肿瘤边缘剂量平均为 16 ． 2 Gy，平均随访时间为
37 ． 2 个月，肿瘤平均控制率为 81 ． 3% 。但随着随
访时间的延长，肿瘤控制率逐渐下降，且增加肿瘤

边缘放射剂量至 20 ． 5 Gy，并没有明显增加肿瘤控
制率，但也未增加放疗相关并发症。 Sheehan 等［18］

指出立体放疗剂量 ＞ 15 Gy 肿瘤局部控制率可达
到 80% 以上。Kano 等［19］应用相同剂量 5 年无进展
生存率达到 89% 。总的来说，目前研究显示术后
肿瘤放疗还是能明显延长复发时间及生存期的。

但由于放疗为局部治疗，不能阻止肿瘤的局部或远

处转移，患者在整个治疗过程中仍需要长期随访。

另外大剂量放疗可能导致如放射性脑病等并发症，

故放射剂量推荐为 50 Gy，每天 1 ． 8 ～ 2 ． 0 Gy。
4 术后化疗
手术及放疗不能完全杜绝血管周细胞肿瘤的

转移，而一些研究发现化疗也未显示出明显的效

果［20］。但 Chamberlain 等人［21］报道环磷酰胺 + 阿霉
素 + 长春新碱治疗方案，以及后续 α-干扰素、ICE

治疗方案 ( 异环磷酰胺、卡铂、依托泊苷 ) ，对颅内
复发肿瘤的治疗有帮助。其中阿霉素单独或联合
应用可能是最有效的，其参与治疗的 12 例患者
中，有 6 例患者的病情得到部分或完全缓解。其它
化学治疗药物比如环磷酰胺、长春新碱、甲氨蝶呤

和氮烯哇胺方案可能也有一定的抗肿瘤能力。但
由于参与治疗的患者数量偏少，以及这些药物通常

联合应用，故目前尚不能基于之前相应研究结果来

制定出统一的化学药物治疗方案［22］。这需要进一
步进行临床相关研究。
5 生物治疗
由于对于肿瘤转移没有理想的治疗方法，近年

来生物治疗方法进入了研究者的视野。研究发现
血管周细胞瘤的肿瘤细胞和血管内皮细胞均表达

VEGF ( vascular endothelial growth factor，VEGF ) ，但
VEGFＲ1 ( vascular endothelial growth factor receptor 1，
VEGFＲ1 ) 、VEGFＲ2 只在内皮细胞过表达，提示自
分泌和旁分泌 VEGF-VEGFＲ 途径可能参与血管周
细胞肿瘤的生物学活性［23］。另外还发现血管周细
胞瘤和血管性脑膜瘤常过表达 PDGFＲ ( platelet -de-
rived growth factor receptor， PDGFＲ ) 。 Sunitinib 是
VEGFＲ、PDGFＲ 和 成纤维细胞生长因子的酪氨酸
激酶抑制剂，具有抗增殖和抗血管生成的能力。在
抗血管生成治疗方面，沙利度胺、α-干扰素显示出
具有使疾病部分缓解或至少达到稳定的作用［24］。

其它一些患者接受酪氨酸激酶抑制剂如索拉非尼、

舒尼替尼和达沙替尼作为第一线或序贯治疗药物

使用时，能使一部分患者疾病稳定期持续超过 6 个
月，甚至部分患者达到持续缓解［25，26］。但由于抗血
管生成治疗对个别病例效果明显，病例数量少，尚

需进一步增加病例数进行临床研究。
6 结论
总之，由于血管外周细胞瘤是颅内恶性肿瘤，

属于 WHOⅡ级，而间变性肿瘤甚至为 WHOⅢ级，

治疗需采用综合治疗，手术仍是治疗的首选。对于
术后有残留或术后复发的患者，病情许可条件下可

再次手术。术前为减少手术出血，可行 DSA 检查，

必要时栓塞肿瘤供血动脉。术后无论是否全切，均
应采用术后放疗，有转移的肿瘤患者可以考虑化学

治疗以及抗血管治疗。另外由于该肿瘤局部复发
及远处转移的特点，长期随访是必须的。
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