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１　临床资料　患者男，５４岁，入院前７年余因头痛伴呕吐

行头颅ＣＴ示左小脑占位（单发），即于２００２年５月９日在

上海交通大学医学院附属仁济医院行左小脑占位切除术，

术后病理示：左侧天幕脑膜瘤。２００６年１１月，患者出现头

颅右顶部胀痛，头颅ＣＴ示右脑占位，即于２００６年１１月６
日在仁济医院行脑肿瘤切除术，术后病理示：右脑血管外皮

瘤，未行放化疗。２００７年７月患者因后枕部疼痛行头颅ＣＴ
示后颅窝多发占位，即于２００７年７月９日在仁济医院行后

颅窝多发占位切除术，术后病理示：后颅窝血管外皮瘤，术

后未行放化疗。２００７年１０月患者出现恶心、呕吐，查头颅

ＣＴ示后颅窝占位，即于２００７年１０月２１日在仁济医院神经

外科全麻下行后颅窝肿瘤切除术，术后病理示：后颅窝血管

外皮瘤。镜下见肿瘤组织血管丰富，呈窦样、裂隙样鹿角状

分支，瘤细胞充填于毛细血管间，呈短梭形、卵圆形，可见

核分裂相（图１）；免疫组化ＣＤ３４染色阳性，ＥＭＡ染色阴

性。

图１　后颅窝肿瘤组织ＨＥ染色

Ａ：肿瘤血管丰富，呈窦样、裂隙样鹿角状分支；Ｂ：瘤细胞充填于毛细血

管间，呈短梭形、卵圆形，可见核分裂相．Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×２００
（Ａ），×４００（Ｂ）

　　术后１个月复查头颅ＣＴ示颅内可见２枚小结节，３个

月后再次复查病情无变化，至２００８年９月复查头颅ＣＴ示

脑内结节较前增大，即至复旦大学附属华山医院行脑肿瘤

伽马刀治疗，同月患者又出现腰部疼痛，经腰椎 ＭＲＩ和骨

扫描后考虑为腰椎１、２种植转移，后在解放军８５医院接受

腰椎肿瘤伽马刀治疗。２００９年１月患者在无明显诱因下出

现左下肢疼痛，至本院行胸椎 ＭＲＩ检查，结果见Ｔ１２椎体血

管瘤，Ｔ３椎体异常信号灶，右侧胸腔内可疑团块影；上腹部

ＭＲＩ示：胰头右前方占位性病灶，左缘紧贴肠系膜上静脉，

Ｌ１和Ｌ２椎体内占位性病变；腰椎 ＭＲＩ：Ｌ１和Ｌ２椎体内占位

性病变，Ｓ１／Ｓ２椎体占位性病变，腰骶部蛛网膜下隙增宽，

中腹部占位性病灶。入院时患者左下肢疼痛明显，累及左

髋关节，影响患者行走，连续行走不超过３０ｍｉｎ。需服用弱

吗啡类止痛药治疗。入院查体：跛行，全身浅表淋巴结未及

肿大。枕部有２处长约１０ｃｍ手术瘢痕，双瞳孔等大等圆，

对光反射灵敏，眼球运动自如，双侧鼻唇沟对称，伸舌居

中。颈软，两肺呼吸音清，未闻及干湿啰音。心率８４次／

ｍｉｎ，律齐，腹平软，无压痛、肌卫反、跳痛，未及包块，肝、

脾肋下未及，左侧肢体肌力Ⅴ级，肌张力正常，右侧肢体肌

力、肌张力正常，神经系统检查无阳性发现。根据 ＷＨＯ疼

痛的评分标准判定为５分。

　　入院后予唑来膦酸钠４ｍｇ／次，每４周１次，共６次治

疗骨转移。自２００９年３月５日起给予全身静脉化疗，方案：

多西紫杉醇＋奥沙利铂＋吉西他滨＋博来霉素，每４周重

复１次。唑来膦酸钠第１次治疗后约３～４ｈ患者骨痛明显

缓解，可以停服止痛药物，疼痛评分为１分，体力状况

ＥＣＯＧ评分为１分。６次治疗后复查胸腰椎 ＭＲＩ示：病情

无进展。治疗结束后骨痛控制可维持１０个月。静脉化疗后

患者出现轻度血小板及白细胞下降，升白细胞及血小板治

疗后好转。４次化疗后复查上腹部 ＭＲＩ示：肿块较前增大。

终止化疗，目前仍在随访中。

２　讨　论　血管外皮细胞瘤（ｈｅｍａｎｇｉｏｐｅｒｉｃｙｔｏｍａ，ＨＰＣ）是

一种发生于外周组织的不常见的软组织肿瘤，由Ｓｔｏｕｔ和

Ｍｕｒｒａｙ于１９４２年首先报道并命名，可发生于任何年龄，好

发于４０～４５岁中年人，男性略多于女性［１］。ＨＰＣ最常见于

骨骼，中枢神经系统少见。颅内 ＨＰＣ是一种罕见的颅内血

管性肿瘤，发病率低，约占中枢神经系统肿瘤的０．２９％～

１％［２］。１９５４年Ｂｅｇｇ和 Ｃａｒｒｅｔ首次报道了原发于颅内的

ＨＰＣ，以往将其归为脑膜瘤的一种类型，但是更多的研究表

明颅内 ＨＰＣ起源于脑膜间质毛细血管的Ｚｉｍｍｅｒｍａｎ细胞，
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而不是来源于蛛网膜颗粒处的原始脑膜上皮细胞，与脑膜瘤

无关，因此１９９３年 ＷＨＯ将其归为来源于脑膜间叶组织的

肿瘤，与脑膜瘤划分开来［３４］。

２．１　发病情况　颅内 ＨＰＣ以发生于幕上占多数，多为单

发，好发于颅底、矢状窦和大脑镰旁、小脑幕或静脉窦附近。

临床症状各不相同，最常见症状为头痛，而后逐渐出现颅内

压增高症状及脑组织受压体征。ＨＰＣ的良恶性很难区分，

ＭｃＭａｓｔｅｒ等［５］在１９７５年就提出有以下表现的应考虑为恶

性：（１）胞核占细胞比例增加，细胞异型丰富；（２）核仁大，

有丝分裂相增多（每５个高倍视野超过１个）；（３）网状纤维

减少，不围绕肿瘤细胞；（４）有出血、坏死和血管栓塞等。

２．２　影像学表现　颅内 ＨＰＣ多发生于脑膜毛细血管，脑

实质内及眶内视神经也不少见，多为单发。而本病例首发

也是单一肿块，复发后为多发肿块。ＣＴ平扫多为类圆形或

分叶状边界清楚的等密度、高密度或混杂密度区，增强后可

见环形、不均匀或均匀强化。ＭＲＩ对判断 ＨＰＣ病灶的内部

性质较ＣＴ更佳，并由于 ＭＲＩ能多方位成像对肿瘤的定位

更为准确，在诊断上较ＣＴ价值更高。ＭＲＩ示肿瘤呈分叶

状，Ｔ１Ｗ１呈等信号，Ｔ２Ｗ２呈等信号或高信号，信号大多不

均匀，增强扫描肿瘤多为明显的不均匀强化。这与肿瘤内

伴钙化、坏死囊变及出血有关［６７］。颅内 ＨＰＣ常可出现血管

流空影，出现血管流空为８１．５％（２２／２７），脑膜瘤仅为

４５．８％［８］。

２．３　治疗及预后　颅内 ＨＰＣ一般被认为是恶性肿瘤，主

要治疗方法为手术切除辅以术后放疗。据统计，如无术后

放疗，本病的复发率为９０％，如辅以术后外放射治疗复发

率仅为３８％。复发率的高低与放疗剂量正相关［９１１］。但几

乎所有的文献均认为化疗对本病的疗效不确定，但对于转

移的 ＨＰＣ有部分或短期缓解［１２］。颅内 ＨＰＣ预后不良，具

有较高的局部侵袭性和远处转移的能力，甚至切除后多年

仍有复发和转移的可能性［９１１］。这一点在本病例中也有所

体现，患者在术后６年出现颅内的复发及远处骨转移。据

报道，颅内 ＨＰＣ的复发率为４０％～８０％，即使予广泛切除

也有较高的局部复发率，转移率为２０％～５０％，依次为肺、

骨、肝、胰腺和脊髓等，平均生存期为４年６个月至７年［２］。

２．４　唑来膦酸治疗效果　复习本病例可见，患者多次手术

后未行放射治疗，故而出现多次复发。患者出现了腹腔肿

块，结合病史考虑腹腔转移，故予全身的静脉化疗，采用了

第３代新药，疗效不明显。但因病例数少，无法进一步统

计。骨转移是恶性肿瘤晚期常见并发症，肿瘤细胞释放破

骨细胞激活因子，增强了破骨细胞的活性，加速了骨的分解

代谢，临床上表现为不断加重的剧烈骨酸痛及其相关的骨

事件发生，严重影响了患者生活。双膦酸盐类药物用于预

防治疗肺癌、乳腺癌、鼻咽癌、肝癌及前列腺癌等所致的骨转

移引起的骨并发症效果显著。唑来膦酸的药理作用主要是

抑制骨吸收，在体外可抑制破骨细胞活动，诱导破骨细胞凋

亡，还可通过与骨的结合阻断破骨细胞对矿化骨和软骨的

吸收。唑来膦酸还可以抑制由肿瘤释放的多种刺激因子引

起的破骨细胞活动增强和骨钙释放，能够有效减少和延缓

骨转移并发症，维持骨矿物质密度，缓解骨痛［１３１５］。本病例

患者因骨转移出现了逐渐加重的骨痛，我们尝试采用了第３
代的双磷酸盐唑来膦酸治疗，获得满意的疗效，显著改善了

患者骨痛，提高了患者生活质量，效果值得肯定，但需要进

一步的观察。
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