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颅内蛛网膜孤立性纤维性肿瘤２例
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ｈｔｍｌ（２０１４０２１９）

　　孤立性纤维瘤（ｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｒ，ＳＦＴ）是一种可发生于
胸膜、心包、纵膈、肝肺、甲状腺及中枢神经系统等多器官的软

组织肿瘤，颅内孤立性纤维性肿瘤（ｉｎｔｒａｃｒａｎｉａｌｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓ
ｔｕｍｏｒ，ＩＳＦＴ）较少见，１９９６年 Ｃａｒｎｅｉｒｏ等［１］首次报道了发生在

脑膜的ＳＦＴ。我科自２０１２年１２月至２０１３年９月收治 ＩＳＦＴ患
者２例，术中证实肿瘤均发自蛛网膜，结合文献报告如下。

１　临床资料

　　病例１：患者女性，６２岁，因“头痛、头昏伴右下肢酸痛、无
力１周”入院，体检：右下肢肌力Ⅳ级。头颅 ＭＲＩ示：左枕叶巨
大囊实性占位，病灶囊性部分呈长 Ｔ２、Ｔ１信号，在 ＤＷＩ上呈低
信号，实性部分呈等Ｔ２、Ｔ１信号，在ＤＷＩ上呈高信号，增强扫描
实性部分明显均匀强化，囊性部分未见强化，病灶周围可见片

状稍长Ｔ２、Ｔ１信号水肿影（图１Ａ）。入院诊断：左枕叶囊实性占
位性病变，脑膜瘤？术中见肿瘤发自大脑镰旁左侧的蛛网膜，

与大脑镰及硬脑膜无确切关系，部分囊性变，边界清楚，与上矢

状窦部分粘连，实性部分质地较韧，灰褐色，血供丰富。病检：

镜下见肿瘤细胞密集区和细胞稀疏区交替分布，无特征结构，

间质及血管周围玻璃变性，胶原沉积，可见分枝状血管穿插（图

１Ｂ）。免疫组化：Ｂｃｌ２（＋），Ｖｉｍ（＋），ＣＤ３４（＋），ＣＤ９９（＋）。
病理诊断：左枕叶孤立性纤维性肿瘤。

!

"

Ａ：ＭＲＩ示Ｔ１ＷＩ肿瘤囊性部分呈长Ｔ１信号，增强不强化；实性部分
呈等Ｔ１信号，增强后明显均匀强化；Ｂ：病理学观察（ＨＥ×２００）
图１　左枕叶孤立性纤维性肿瘤的ＭＲＩ表现和病理学观察

　　病例２：患者男性，２１岁，因“头晕１年，头痛伴呕吐６个月”
入院，体检：双侧咽反射减弱，右侧 Ｂａｂｉｎｓｋｉ征和 Ｒｏｍｂｅｒｇ征阳
性。头颅ＭＲＩ示：四脑室内见一椭圆形占位，呈等Ｔ２、Ｔ１信号表
现，ＤＷＩ上呈稍低信号，增强病灶明显均匀强化（图２Ａ）。入院
诊断：四脑室占位病变，脑膜瘤？术中见病灶发自四脑室下端

的蛛网膜，与延髓粘连较紧密，向上生长并将小脑半球推挤至

两侧，色灰白，质韧，血供丰富，与周围分界清晰。病检：镜下见

肿瘤细胞主要由梭形细胞构成，无特征构象。细胞间见粗细不

等红染的胶原纤维穿插，富细胞区见血管断面（图２Ｂ）。免疫组
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Ａ：ＭＲＩ示肿瘤Ｔ１ＷＩ呈等Ｔ１信号表现，增强病灶明显均匀强化；Ｂ：
病理学观察（ＨＥ×１００）
图２　四脑室孤立性纤维性肿瘤的ＭＲＩ表现和病理学观察

２　讨论

　　ＩＳＦＴ是中枢神经系统肿瘤中脑（脊）膜间质肿瘤的一种良
性肿瘤，目前认为该病中老年人好发，病程呈慢性经过，其组织

主要起源于硬脑膜、大脑镰、小脑幕及硬脊膜等间质细胞，而起

自蛛网膜的 ＩＳＦＴ极为罕见。尹卫宁等［２］２００８年报道 ２８例
ＩＳＦＴ患者，其好发部位为幕上、椎管和后颅窝。临床表现主要
为头痛、呕吐等颅高压和局部占位症状，文献［３］报道约２５％
的患者可伴低血糖、杵状指等副肿瘤综合征的表现，术后副肿

瘤综合征可消失。

　　ＭＲＩ是诊断ＩＳＦＴ重要的辅助检查，本组２例患者的 ＭＲＩ
表现为肿瘤实性部分呈等 Ｔ２、Ｔ１信号，增强扫描实性部分明显
均匀强化；囊性部分呈长Ｔ２、Ｔ１信号，增强后无强化。目前多数
学者认为ＳＦＴ起源于成纤维细胞，镜下多以致密的梭形细胞为
主，所以其在ＭＲＩ上的信号与肌肉信号相似，在 Ｔ１、Ｔ２ＷＩ上多
表现为等或稍低信号，而这种 Ｔ２ＷＩ上低信号并在增强后显著
强化被Ｃｌａｒｅｎｃｏｎ等［４］认为是 ＳＩＦＴ的特征性表现。根据 Ｋｉｍ
等［５］观点，Ｔ２ＷＩ低信号区对应的是肿瘤的致密胶原纤维，而黏
液样变性或坏死区域及血管间质区则表现为高信号。

　　临床上除了 ＭＲＩ的典型表现外，确诊主要依靠病理学检
查。巨检ＩＳＦＴ多呈类圆形，边界清楚，部分肿瘤表面可有纤维
性假性包膜，通常血供丰富，切面呈灰白色或灰褐色，质地较硬

并富有弹性，可伴有黏液样变性和坏死。镜下见肿瘤细胞主要

由梭形、圆形或椭圆形细胞构成，分布不均，细胞质少或不清，

染色均匀，核仁不明显，无明显异型性，核分裂象无或少见。可

见交替分布的细胞密集区（富细胞区）和细胞稀疏区（少细胞

区），构成典型的“无特征构象”，其间见粗细不等、形状不一红

染的胶原纤维穿插。细胞密集区可见数量不等的薄壁血管，管

壁常发生胶原变性。尹卫宁等［２］认为肿瘤的“无特征构象”正

是其最具特征的形态，可据此对病灶组织作出诊断。富细胞型

ＩＳＦＴ一般细胞丰富，肿瘤细胞至少有局灶性中度至重度异型
性，有肿瘤坏死，大量核分裂象≥４／１０高倍视野和（或）边缘浸
润生长。免疫组化中 ＩＳＦＴ瘤细胞表现为 Ｖａｌｅｎｔｉｎｅ、ＣＤ３４、
ＣＤ９９、Ｂｃｌ２阳性，Ｋｉ６７＜１％、αＳＭＡ（－／＋）为弱阳性或可疑
阳性。本组２例患者的免疫组化结果与此一致。ＣＤ３４和Ｂｃｌ２
曾被许多学者看作是ＳＦＴ的特异性标记物，但 Ｗａｎｇ等［６］则认

为Ｂｃｌ２只能反映肿瘤细胞的凋亡被抑制程度，而 ＣＤ３４在脑
膜瘤、神经纤维瘤和血管肿瘤也广泛存在，故现在认为ＣＤ３４和
Ｂｃｌ２并非是ＳＦＴ的特异性标记物，但尹卫宁等［２］认为ＣＤ３４的
表达程度可能与肿瘤的性质有关系。对于富细胞型 ＩＳＦＴ目前
最佳的治疗方法就是术中全切肿瘤，且术后不易复发，但对于

少数富细胞型ＩＳＦＴ而言，单纯切除病灶后的复发率较典型ＩＳＦＴ
明显增高，故主张采取手术切除后联合放化疗。本组２例患者
术中都基本全切病灶，术后分别随访３个月和１年，日常生活
活动能力评分均为１００分，目前仍在随访中。ＩＳＦＴ的影像表现
极似脑膜瘤和血管外皮肿瘤，术前容易误诊，借此２例病例希
望广大同仁对该病诊治有一个更清楚的认识。
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