
参考文献

(

!

) 陈华宏
#

自身免疫性肝病相关自身抗体谱的检测和临床

意义研究(

J

)

#

国际检验医学杂志#

"%!(

#

*&

&

)

'!

$*$2$*(#

(

"

) 中华医学会肝病学分会#中华医学会消化病学分会#中华

医学会感染病学分会
#

自身免疫性肝炎诊断和治疗共识

&

"%!$

'(

J

)

#

中华肝脏病杂志#

"%!,

#

")

&

!

'!

"*2*$#

(

*

) 刘波颖#王胜炳#曾安祥
#

联合检测血清
4O4

%

WT4

%

]4ON4

%

R[T

及
WR4

对诊断自身免疫性肝炎的临床意

义(

J

)

#

中国医学创新#

"%!)

#

!!

&

&

'!

$%2$!#

(

)

) 苏凡#邱茜#蔡冬梅#等
#

嗜酸性肉芽肿性血管炎患者的临

床特征分析(

J

)

#

中华医学杂志#

"%!,

#

+,

&

"(

'!

"!)"2"!)$#

(

$

) 李琳彬#郭广波#余焰#等
#

自身抗体在自身免疫性肝病诊

断中的价值(

J

)

#

检验医学与临床#

"%!)

&

!$

'!

"%$!2"%$"#

&收稿日期!

"%!&2%&2"%

"

修回日期!

"%!&2!!2")

'

!个案分析!

黏液乳头型室管膜瘤
!

例并文献复习!

张晓莹!程凤凤!于
"

静!房爱菊!姜艳红!杨香山#

"山东省立第三医院病理科!山东济南
"$%%%%

%

""

!"#

!

!%#*+,+

"

.

#/001#!,(*2)!*%#"%!+#%*#%**

中图法分类号"

3(*+#)

文章编号"

!,(*2)!*%

"

"%!+

%

%*2%*&"2%*

文献标识码"

N

""

黏液乳头型室管膜瘤&

T]P

'是一种室管膜肿

瘤(
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#好发于儿童和年轻人#发病率较低#男性发病率

高于女性+多发生在脊髓的圆锥%马尾%中丝部位#约

(%-

的
T]P

发生于
R"

椎体水平附近(

"

)

#成人多发生

于脊髓#儿童则多发于颅内(

*

)

$手术全切术后大部分

预后较好#但可局部进展或复发#复发率高达
)!-

$

本研究收集了山东省立第三医院病理科
"%!(

年确诊

的
!

例
T]P

#并对该病例的影像学及病理学结果进

行分析%总结#旨在临床%影像及病理方面对该病进行

更深入的认识$
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临床及影像学资料
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临床资料
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老年男性#尿色清#夜尿增多#排尿

欠通畅#神志清晰#强迫坐位及侧卧位#双层髋关节可

见大小约
*=I\"#$=I

皮肤压痕#皮肤及黏膜无黄

染#未查见肿大浅表淋巴结#既往曾因胃溃疡%胃穿孔

行部分胃切除手术$无传染病史#无重大外伤史$无

家族遗传性疾病史$体格检查!双肱二%三头肌反射
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'#双跟膝腱反射&
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'#双巴氏征&

'

'#脑膜刺

激征&

'

'$超声及胸部
Z3

示颈动脉斑块形成和主

动脉硬化$实验室检查结果!血常规白细胞计数及红

细胞计数正常#血红蛋白比正常值稍低#尿常规%肝

功%凝血%总蛋白%胆红素均正常#同型半胱氨酸

&

bN_

'升高至
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肿瘤标志物!癌胚抗原&
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'#甲胎球蛋白&
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'%游离前列腺

抗原&

0]W4

'%总前列腺抗原&
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绒毛膜促性腺

激素&

bNc

'均正常$
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影像学资料
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磁共振成像&

T3S

'检查显示#

5!!

水平以下的椎管内可见弥漫且不规则的长
5!

长短

5"

异常信号#上缘与脊髓关系密切#病变下缘至
W"

水平#边界尚清#其内信号不均质#局部椎管扩大#腰

骶椎多个椎体局部骨质受压吸收改变#腰椎诸椎间盘

变性并向周围轻度膨出$注入磁共振造影剂&

cZ2

Z5]4

'后#椎管内可见明显不均强化#以
5!"

%

R!

水

平节段最为明显$见图
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图
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矢状位强化
T3S

示&

T]P

位于
5!!2W"

水平的

椎管内&为高信号的包块阴影
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巨检所见
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灰红灰白色不规则组织一堆#总体

积
(#$=I\,#$=I\*#*=I

#大部分呈实性#伴部分

黏液#质较软$
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病理检测
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送检组织经
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中性福尔马林固

定#经常规脱水#石蜡包埋#

)

#

I

厚度切片#
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染色#

光镜观察$

bP

及免疫组化切片经
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位经验丰富的病

理主任医师阅片并诊断$免疫组化染色采用
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所用抗体
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购自福州迈新公司#并设立阳性及阴性对照#所有操

作均按照试剂盒的说明进行$所有切片均用新鲜配
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细胞核$细胞质"核内出现棕黄色颗粒为阳性染色#

根据阳性细胞的数量%比例和染色强度判读免疫组化

的结果$

?#@

"

镜检所见
"

光镜示#瘤细胞一般呈立方形或长

梭形#被覆于乳头结构的外周#多呈单层#也可呈多

层#无明显异型性#乳头大小不一#呈特征性的菊形团

或假菊形团排列$血管间质为轴心#局灶可见微囊结

构#乳头中心血管和纤维结缔组织明显黏液变性#黏

液聚集在瘤细胞和血管之间(

)2,

)

$瘤细胞的细胞浆嗜

伊红#伴空泡形成#细胞核圆形#染色质均匀#无病理

性分裂像和核仁&见图
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免疫组化
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肿瘤细胞表达
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表达弥漫%均匀强阳性#
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为阴性#
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&见图
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病理诊断
"

经
"

名高级职称诊断医师共同调片

诊断为&胸
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至骶
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椎管内'

T]P

&
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级'$
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注!

4#

肿瘤形成大小不一的乳头状结构#基质中可见粘液样物

&

bP!%%\
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M#

瘤细胞呈放射状排列于血管周围&

bP"%%\
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N#
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瘤细胞强阳性&
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黏液乳头型室管膜瘤的
bP

及免疫组化图片
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治疗及随访

""

患者于
"%!(

年
!%

月行手术切除肿瘤$术后
*

个月经电话随访#患者术后卧床
!

个月#大小便基本

恢复正常#术后
)%>

病情突然加重#再次大小便失禁#

言语不清#未再就诊复查#现已去世$
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讨
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论
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临床特点
"

室管膜肿瘤是一组起源于脑室内衬

的室管膜细胞和脊髓中央导水管的残余室管膜细胞

的肿瘤#

Lb`

(

(

)将室管膜肿瘤分为!&

!

'室管膜瘤!亚

型包括乳头型%透明细胞型%伸长细胞型&

Lb`

+

型'

*

型+&

"

'间变型室管膜瘤&

Lb`

*

型'+&

*

'黏液

乳头型&

Lb`

%

型'+&

)

'室管膜下瘤&

Lb`

%

型'$

T]P

是其一种特殊亚型#约占
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"
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$
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年#
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(
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)首次描述了该肿瘤的形态学特点和

特殊部位#病变多位于腰椎$

LS]]̀ RZ

等(
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)报道的

"%

例
T]P

中#

!)

例位于
R"

椎体#发生率占
(%-

$

T]P

的发生部位与临床表现有很大关系#多以腰背

部疼痛和&或'坐骨神经痛最常见#有时会放射至下

肢#可出现下肢无力%肢体运动感觉和大小便障碍#膀

胱功能失调#个别病例伴有性功能减退$

A#?
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影像学特点
"

T3S

增强扫描可见
T]P

呈类圆

形%长条形%腊肠形%分叶形#肿瘤一般呈显著不均匀

强化#界限清#位于圆锥区肿瘤内见囊性改变和出血

信号#增强后可明显强化$

T]P

在
5!

上呈等信号#

在
5"

加权
T3S

上表现为高信号#在
5"

加权扫描上

具有异质性成像特征#这些不均匀性表表示肿瘤内出

血和钙化$肿瘤可呈膨胀性生长#压迫并破坏周围骨

质#常血供丰富伴囊性变#可以伴组织坏死$肿瘤长

度一般以椎体数计算#研究发现#

T]P

的长度一般为

!#$

"

)#,

个椎体数(

!%

)

#该病例为
+

个椎体数#肿瘤较

大#范围较广#比较罕见$
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病理学特点
"

组织学!瘤细胞围绕血管及黏液

样基质形成的轴心排列成乳头%放射状和假菊形团结

构#也可见微囊%管状%筛状结构$肿瘤细胞的异型性

很小#核分裂像几乎不见$血管周围伴黏液变#伴出

血及胶原化$免疫表型!

cU4]

%

W2!%%

和波形蛋白强

阳性#

OWP

%

PT4

%

V/I819/1
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NZ++

%

NP4

部分病例可

阳性#

W

E

1

%

N

:

4

%

N[

阴性#
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阳性指数多较低#约

为&

"#,̂ "#,

'
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$研究发现#室管膜瘤中
cU4]

均有

表达#但在高级别的室管膜瘤中#

cU4]

弱表达#

7/I2

819/1

强表达#在低级别的室管膜瘤中#

cU4]

表达明

显增强#

7/I819/1

表达明显减弱(

!!

)

$许多先前的研究

已经分析了
[/2,(

表达和室管膜瘤的预后的关系#

[/2

,(

与室管膜瘤的分级之间存在显着相关性#室管膜瘤

*

级与
%

级和
+

级肿瘤相比
[/2,(

表达显著增高#

[/2

,(

可以作为判断室管膜瘤预后的重要因素并可归入

室管膜瘤的分级方案(

!"

)

$

在对
"(

例
T]P

的研究中发现#血小板衍生生长

因子受体
&

&

]ZcU3

&

'%基质金属蛋白酶
2"

&

TT]"

'和

基质金属蛋白酶
2!)

&

TT]!)

'在
T]P

中高表达#可

以作为其新的诊断标志物#且
]ZcU3

&

可能成为治疗

复发性
T]P

的潜在靶基因(

!*

)

$此外#

5]$*

肿瘤抑

制基因位于
!(

C

!*#!

上#在人类肿瘤中经常发生突

变$

5]$*

在神经系统肿瘤的发病机制中起着重要的

作用#但据
MP55Pc̀ LZ4

(

!)

)报道#

5]$*

在室管膜

瘤中的表达结果并不一致#有研究结果显示#

5]$*

在

T]P

中的表达率为
",-

#也有研究结果显示
5]$*

在
T]P

中的表达率为
*(#$-

#这可能与发病的地域

性或计数标准不同有关$

电镜!瘤细胞镶嵌排列#单层或多层细胞排列形

成微菊形团#细胞表面可见大量纤毛和微绒毛#其内

可见微管$

分子遗传学!最新研究发现#脊髓室管膜瘤可能

与
OU"

基因突变%

OPUR

过表达%

T8D@/1

蛋白缺失和

染色体
+

X

扩增有关#而乳头状室管膜瘤与
OPUR

和

b ỲM!*

过表达相关$虽然
TPO!

%

5]$*

和
]5PO

突变在室管膜瘤中较少被发现#但它们可能与不良预

后有关#如复发或转移#其意义有待明确$
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鉴别诊断
"

需与
T]P

相鉴别的肿瘤包括!其他

亚型的室管膜瘤%脊索瘤%副神经节瘤%神经鞘瘤%神

经纤维瘤%髓母细胞瘤和转移的乳头状腺癌等$其他

亚型的室管膜瘤一般好发于颈髓#常伴囊变%出血#肿
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瘤两端的常囊性变#有典型的/帽征0#囊性变区无明

显强化$其他肿瘤可依据影像学表现%病理检查和免

疫组化标记进行鉴别诊断$其中#免疫组化是其中的

一个重要手段#比如
Ẁ Y!%

在
T]P

中几乎均为阴

性#而在间变型室管膜瘤中
Ẁ Y!%

阳性率为
$*-

%室

管膜下瘤为
&*-

#具有明显的差异性(

!$

)

#因此#

Ẁ Y!%

可用于与其他类型的室管膜瘤的鉴别诊断$

A#B

"

治疗及预后
"

T]P

生长缓慢#生物学行为表现

多为良性#复发和转移少见#偶尔可见蛛网膜下腔播

散和远处转移$国外数据统计资料显示#儿童人群中

室管膜瘤
!%

年生存率约为
,)-

#成人则为
(%-

(

!,

)

#

与其他类型的低级别室管膜瘤相比#

T]P

的转移时

间缩短了
*#,

倍#尤其是儿童人群的室管膜瘤的早期

阶段转移和复发的风险较高#复发时间较短#手术后

需要特别关注$

目前#

T]P

有效的治疗方法是早期手术完整切

除#肿瘤全切或部分切除的存活时间大于
!%

年#而放

疗和化疗的益处有限且尚不明确#此外晚期患者的复

发比例也相对增加$研究发现#

T]P

的预后与组织

病理学%部位%手术方式相关#此外还与年龄%手术范

围%增生和凋亡相关$国内外研究均发现肿瘤的切除

范围和程度是该病的一个明确的预后因素#一项多中

心研究发现#

T]P

的
$

年无复发%生存率分别为

+%-

#在完全切除的情况下#复发率显著降低#患者的

生存率明显提高#但手术可能会增加脑脊液播散和远

处转移的可能性(
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)

$

研究发现#转移性室管膜瘤血浆或脑脊液中的

cU4]

和
NP4

水平均可升高#且
NP4

水平与肿瘤的

活动密切相关#故检测血浆或脑脊液中
cU4]

和

NP4

对于原发性和转移性室管膜瘤的早期发现%鉴别

诊断%治疗以及预后判断具有一定的意义$本病例病

灶较大#范围较广#结合影像学表现及病理检查明确

诊断#肿瘤术中大部分切除#术后未行放疗和化疗$

该患者实验室检查结果中
bN_

升高可能与其动脉斑

块及动脉硬化有关#此外#血浆
NP4

水平稍高#可能

与其预后差相关#但患者基础疾病较多#

NP4

的意义

尚不明确$

T]P

的诊断依靠影像学和病理学#病理免疫标

记物和血浆相关指标的检测有助于明确诊断和预后

判断#并有待建立规范的诊断标准$

参考文献

(

!

)

M45PWJP

#

Nb S̀c

#
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