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颅内孤立性纤维瘤侵犯颈静脉孔1例并文献复习

覃世兴，余永佳，黄玮
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摘 要：颅内孤立性纤维瘤（ISFT）临床上较为罕见，侵犯颈静脉孔的 ISFT更少见。该文报道侵犯颈静脉孔的 ISFT 1例，对其病理

学、影像学特征、术后复发和转移相关研究进展进行文献复习。
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Abstract： Intracranial solitary fibrous tumor（ISFT）are relatively rare in clinical practice，and ISFT invading the jugular
foramen are even rarer. This article reports a case of ISFT invading the jugular foramen and reviews the research advances in
the pathological and radiological features，postoperative recurrence，and metastasis of ISFT.
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孤立性纤维瘤（solitary fibrous tumor，SFT）是一种罕

见来源于间充质的梭形细胞肿瘤，由于其与血管外皮细

胞瘤（Hemangiopericytoma，HPC）具有相似的组织学和免

疫组织化学表型，两者分子遗传谱相似，从组织病理学上

难以区分，2016年WHO［1］采用了联合术语“孤立性纤维

瘤/血管外皮细胞瘤（SFT/HPC）”命明这种病变，并根据恶

性程度分为WHOⅠ~Ⅲ型。SFT/HPC细胞致密、血管丰

富，具有高复发率、可颅外远处转移和侵袭性生长的

特点。

颅内孤立性纤维瘤（intracranial solitary fibrous tumor，
ISFT）临床上较为罕见，具有与 SFT/HPC相同的特点。其

在影像学上较难以和脑膜瘤区分，但较脑膜瘤有更高的

复发率和颅外转移率。文献报道［2-3］WHOⅠ~Ⅲ型的 ISFT
都有复发、恶变和颅外转移的可能。肿瘤确诊主要依赖

病理检查。

目前有关 ISFT的研究多为病例报道和小宗病例回顾

性研究，侵犯颈静脉孔的 ISFT较少见。由于颈静脉孔区

肿瘤手术切除难度大、术后较易复发，本文报道侵犯颈静

脉孔的 ISFT 1例，对其病理学、影像学特征、术后复发和

转移相关研究进展进行文献复习。

1 临床资料

患者，男，39岁，因“头痛、头晕伴行走困难 5 d”入院，

有持续性的头痛头晕，伴有恶心、呕吐、四肢乏力、行走困

难等，体检发现复视、声音嘶哑，右耳听力粗测下降。

·临床研究·
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CT见肿瘤边界欠请，瘤内出血并破入蛛网膜下腔，周

围岩骨、斜坡骨质破坏，幕上脑室轻度扩张。MRI见肿瘤边

缘不规则，边界欠清，大小约3.5 cm×5.2 cm×3.5 cm，信号不

均匀，以等T1稍长T2信号为主，DWI呈弥散受限高信号，增

强扫描呈不均匀强化，肿块周围见环形等T1短T2出血带；

周围可见环形低信号带水肿带，中脑导水管、第四脑室受压

变形，幕上脑积水。示肿瘤有右侧咽升动脉及右侧小脑前

下动脉供血，右侧椎动脉颅内段受压内移（见图1、2）。

术前拟诊为巨大桥小脑角区脑膜瘤，入院后予保守

治疗，后出现意识改变，格拉斯哥昏迷量表（GCS）评分下

降，遂急查 CT见瘤中出血较前增加，予急诊行脑室穿刺

外引流术。待病情平稳后，行经乙状窦后入路开颅肿瘤

切除术。术中见肿瘤包绕V~Ⅷ及后组颅神经，小心探查

并沿肿瘤包膜游离周围神经和血管，仔细分离肿瘤边界，

A~C:头颅CT；D~H：增强MRI
图1 术前CT及MRI资料

A~E：MRI示，T1以欠均匀等信号为主，T1等信号或低信号区在 T2可见稍高信号，提示“阴阳征”，T2腹侧可见少量血管流空

影，DWI呈弥散受限不均匀高信号，肿块周围见环形等T1短T2出血带；F：CTA重建，可见肿瘤大致侵犯部位及供血来源主要

为右侧咽升动脉及右侧小脑前下动脉，右侧椎动脉颅内段受压内移；G、H:镜下病理切片见大量密集梭形细胞，间有分支小血

管，可见部分坏死组织。

图2 术前MRI、CTA重建及术后病理切片
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行瘤体减压切除后将颅内肿瘤全切除。扩大暴露颈静脉

孔区，分离肿瘤与后组颅神经粘连后，充分保护乙状窦与

颈静脉并切除颈静脉孔区肿瘤。

术后病理。第 1次免疫组织化学（免疫组化）检查结

果：表皮生长因子受体（EGFR）（+），O6-甲基鸟嘌呤-DNA
甲基转移酶（MGMT）（+），P53（+），CD34（弱阳性），黄体酮

受体（PR）（局灶+），酪蛋白激酶（CK）（-），上皮细胞膜抗

原（EMA）（-），胶质细胞原纤维酸性蛋白（GFAP）（-），S-

100（-），Ki-67（约 5%+）。特殊染色结果Ag、PAS均未见

特殊。第 2次免疫组化：CD34（强阳性），PR（局灶+），CK
（-），EMA（-），GFAP（-），S-100（-），Ki-67（约 5%+），黑色

素瘤特异性抗体（HMB45）（-）。结合 2次病理组织的形

态学及免疫组化结果，该例符合（右侧桥小脑角区）细胞

性SFT（WHO Ⅱ型）。

术后患者无明显并发症，恢复顺利，出院前日常生活

能力评定量表（ADL）评分 100分，听力较前恢复，复视、声

音嘶哑、行走困难等较术前好转，其余颅神经功能基本正

常，予出院自行调养。术后 3个月余电话随访，家属诉患

者生活可自理，偶有恶心呕吐，声音嘶哑、复视、听力恢复

情况大致同出院前。患者术后未进一步行肿瘤病理基因

检测，未行放化疗，出院前增强MR见右颈静脉孔外侧部

分高信号影。6个月后门诊复查MRI见肿瘤复发并侵犯

右侧岩尖及海绵窦（见图 3），其余症状体征同出院前，未

再予特殊处理。

A~D：出院前查增强MR见右颈静脉孔外侧部分高信号影；E~H：6个月后随访见肿瘤复发并侵犯右侧岩尖及海绵窦，边界清

晰，均匀强化，部分侵犯入蝶窦。

图3 术后及6个月随访复查MRI
2 讨论

ISFT多起源于脑膜的间充质，幕上和幕下都可累及，

约占颅内脑膜相关原发性脑肿瘤的比例小于 1%，是少数

有颅外转移特性颅内原发肿瘤。1931年由KLEMPERER
等［4］第 1次对 SFT进行病理学描述并对其命名，起初研究

认为SFT起源于胸膜，后证实SFT也可发生于人体其他部

位。1996年由CARNEIRO等［5］报道了第 1个涉及中枢神

经系统的 SFT/HPC，随后不断有个案和小宗病例报道

出现。

既往研究发现 SFT和HPC中有相同的NGFI-A结合

蛋白 2-信号转导及转录激活蛋白 6（NGFI-A-binding pro⁃
tein 2-signal transducer and activator of transcription 6，
NAB2-STAT6）基因融合［6-7］，尽管两者的临床预后研究存

在一定争议，但自 2016年WHO对 SFT/HPC重新定义并

分级以来，临床病理习惯按镜下有丝分裂程度将肿瘤分

为WHOⅠ~Ⅲ型，Ⅰ至Ⅲ型恶性程度依次增加［3，8］。其中

Ⅱ型对应原先的血管外皮细胞瘤，既胶原较少，细胞数较

多并有“鹿角形”脉管系统的HPC，10倍高倍镜视野下有

丝分裂数小于5［1］。
影像学上，ISFT无十分鲜明的特征，影像学可见与其

他颅内脑膜来源肿瘤类似的表现，如囊性变、坏死、巨大

占位、瘤周水肿、硬脑膜尾症或瘤内出血等，术前检查常

产生误诊。

CT检查多见瘤体边界清楚，肿瘤较大时可呈分叶

型，钙化、出血较少见。瘤内出血在 ISFT中较为罕见［9］，

急性瘤内出血可能和肿瘤的囊性坏死及瘤内血管侵袭性

进展有关，提示肿瘤的级别较高。但瘤内出血作为鉴别

特征仍存在争议。本病例中术前CT可见瘤内出血，肿瘤

侵犯骨质，脑实质水肿，无硬脑膜尾症。保守治疗后患者

瘤内出血进展，提示肿瘤恶性进展可能性大，术前CTA亦
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证实肿瘤血供丰富的特点。

术前MRI检查有助于肿瘤的鉴别，但仍有其局限性。

既往影像学研究表明，ISFT在 T1WI上常见等信号，T2WI
上常见高-低混杂信号，增强后常可见均匀或不均匀的高

信号影［10］。T2WI高-低混杂信号影中的低信号部分，在

增强显影中可表现为高信号，被称作“阴阳征”［11］，可作为

与脑膜瘤相鉴别的特征之一。体积较大且血供较为丰富

的 ISFT或血管瘤型脑膜瘤中常可见血管流空影，Wang
等［12］对比MRI上可见血管流空影的 ISFT和脑膜瘤病例，

发现 ISFT中血管流空影常见为“蛇纹征”，而脑膜瘤中常

见为“日曝征”，形成该差异的可能原因是肿瘤血供来源

的不同，该特点也可作为有效鉴别点之一。定量测定肿

瘤不同的表观扩散系数（apparent diffusion coefficient，
ADC），有助于 SFT/HPC与脑膜瘤的鉴别［13］。CHEN等［14］

研究表明，DWI中的ADC、标准化表观扩散系数（normal⁃
ized apparent diffusion coefficient，nADC）与 SWI中的肿瘤

内敏感性信号强度（intratumoral susceptibility signal inten⁃
sity，ITSS）结合分析，在 SFT/HPC与脑膜瘤的鉴别中显示

出较高的特异性和灵敏度；何文乐等［15］采用的全瘤体的

ADC直方图分析法可有效鉴别 ISFT和血管型脑膜瘤。

此外，也有学者运用磁共振波普学分析 ISFT与脑膜瘤中

不同化学成分［16］，发现两者在肌醇水平上存在差异。

WEI等［17］运用计算机人工智能学习方法，整合颅内HPC
和脑膜瘤临床及MRI影像资料，生成用以鉴别两者的数

据模型“HMDT”，研究认为该模型有助于颅内SFT/HPC和

脑膜瘤的术前鉴别。本例瘤体内见部分不规则分布血管

流空影，不具备典型的“阴阳征”和“蛇纹症”。

术前CTA重建示肿瘤为右侧咽升动脉及右侧小脑前

下动脉供血，这与既往研究表明的 ISFT主要血供来源于

颈内动脉或大脑后动脉分支相符，同时可与脑膜瘤常见

颈外动脉供血这一特点相区别。

组织学上，SFT多为低度恶性，有丝分裂较少；HPC镜

下组织有鹿角状血管分布，有丝分裂较活跃，可见大量密

集的梭形细胞。YAMASHITA等［18］研究认为对比脑膜

瘤，SFT/HPC中信号转导及转录活化因子 6（signal trans⁃
ducer and activator of transcription 6，STAT6）的核表达具

有最高的特异性（100％），其次是乙醛脱氢酶 1（ALDH1）
（97.2％）和CD34（93.6％）。这与过去发现的 SFT/HPC中

有特异性 NAB2-STAT6融合基因相符［1，6-7］。STAT6核表

达指标结合其他传统的免疫组化指标（如：CD34、CD99、
Ki-67等）是当前公认的病理诊断标准。

综上，ISFT中的特征性影像学表现并不是所有病例

中均可发现，临床影像学鉴别中仍需要结合“阴阳征”、

“蛇纹征”、ADC、ITSS数据、肿瘤供血动脉等进行综合分

析，未来运用计算机人工智能提高术前肿瘤鉴别能力或

将成为趋势，而当前最终确诊 SFTs，依然依赖于病理检查

和免疫组化结果。

ISFT的恶性进展和复发转移具体发生率目前学界仍

存在争议。2016年WHO更新的 SFT/HPC的分类较之前

更好地反映了不同类型肿瘤的恶性进展情况和临床结

局［8］，该分类指南结合肿瘤恶性化的传统特征（如：坏死、

出血、肿瘤体积增大明显、骨质破坏，瘤内富细胞现象

等），可有助于判断 SFT/HPC恶性程度。RATNESWATEN
等［2］统计大宗病例表明 ISFT术后颅外转移的总发生率为

28%，最常见的转移部位是骨骼（19.6％），其次是肺和胸

膜（18.4％），肝脏（17.6％）和椎骨（14.1％），按WHO分级

所有级别的肿瘤都有可能发生转移，更高的肿瘤分级与

更高的转移率相关。KIM等［8］总结 47例 ISFT患者资料，

术后颅外转移占比 21.3%，更高的WHO分级与颅外转移

风险相关。GUBIAN等［3］总结 29例经手术或放射治疗后

的 ISFT病例，复发率分别为 42.9%和 26.7%，值得注意的

是部分WHOⅠ级病例中复发后提示进展为更高级别肿

瘤。尽管 ISFT可能为Ki67低表达的良性肿瘤，但临床结

局仍较难以预测。本例患者肿瘤大部分切除，术后6个月

余复查见肿瘤复发并侵犯海绵窦，与既往报道的该类型

肿瘤难于预测的临床进展契合，预后较差。

目前 ISFT的治疗手段仍以手术切除为主，患者的预

后与肿瘤的分级、是否完全切除、是否行放化疗有关［19］。
有研究表明术后辅助放疗能有效降低 ISFT的局部复发

率，但对患者长期预后的影响存在争议［20-22］。此外，由于

ISFT难以预测临床进展，也有观点认为肿瘤的组织学分

级并不是预后的关键因素。患者的随访监测，目前无特

殊的生物学指标，主要以术后MR或 CT复查为主，PET-

CT可有效监测肿瘤转移迹象［2］。因 ISFT颅外转移的病

例多是在出现转移灶相关症状后才行门诊复查，现今对

于肿瘤复发进展或转移的研究十分困难。ISFT术后预后

及长期随访监测的必要性有待更大样本的研究或荟萃

分析。
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