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婴幼儿促纤维增生性星形细胞瘤的病理研究
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　　[摘 　要 ] 　目的 　探讨婴幼儿促纤维增生性星形细胞瘤 (desmoplastic infantile astrocytoma , DIA) 的病理形态

特征及鉴别诊断要点。方法 　报道 3 例 DIA 并进行组织形态学、组织化学和免疫组织化学研究 ,结合文献对其临

床表现、病理形态特点及鉴别诊断进行探讨。结果 　3 例 DIA 的 CT 检查均表现为较大的囊性病变 ;组织学表现在

丰富的束状车辐状排列的纤维性间质中包含有向星形细胞分化的神经上皮成分 ;免疫组织化学显示瘤细胞呈神经

胶质纤维酸性蛋白 ( GFAP)阳性 ,波形蛋白 (Vimentin)阳性 ,神经突触蛋白 (SYN)阴性 ;网织纤维染色示在致密的嗜

银纤维区之间可见岛屿状的空染区。结论 　DIA 是一种罕见的发生在婴幼儿的脑肿瘤。根据组织学特点 ,结合组

织化学和免疫组化染色 ,可以作出明确的病理诊断。
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　　婴幼儿促纤维增生性星形细胞瘤 (desmoplastic

infantile ast rocytoma , DIA)是 1993 年 WHO 中枢神

经系统肿瘤分类中确立的新类型之一[1 ] 。此肿瘤

通常发生在 2 岁以下的婴幼儿 ,是一种罕见的中枢

神经系统肿瘤 ,其显著的特征是在丰富的呈束状或

车辐状排列的纤维性间质中包含有向星形细胞分化

的神经上皮成分。该肿瘤生长缓慢 ,大部分患者手

术切除效果好。现将我们在病理诊断中所遇到的 3

例报道如下 ,并对相关文献进行回顾讨论 ,旨在加深

对此肿瘤的认识。

1 　临床资料

　　本组 3 例病例均来自西京医院病理科 ,患儿 2

例为男性 ,年龄分别为 1 岁和 2 岁 ,第 3 例为女性 ,

年龄为 2 岁 8 个月。前 2 例患者均因面部及肢体阵

发性抽搐数月入院检查 ,两例 CT 分别显示左颞叶 2

cm ×4 cm ×5 cm 和右颞叶 3 cm ×3. 6 cm ×4 cm 囊

性肿物 ;第 3 例因反复阵发性抽搐抗癫痫治疗 1 年

半无效而住院检查 , CT 显示右颞叶表浅部位

2. 5 cm ×3. 4 cm ×4. 5 cm 囊性肿物。3 例均在我

院神经外科行肿瘤切除术 ,手术所见病灶部位呈现

为结节性囊性病变 ,结节部质韧色灰白 ,与脑膜粘

连 ;囊性分隔处质软色灰红。

2 　病理检查

2 . 1 　眼观

标本呈灰白灰红色碎组织堆 ,无包膜 ,总体积分

别为 2 cm ×4 cm ×5. 5 cm ; 3. 3 cm ×3. 8 cm ×4

cm ; 3 cm ×3. 6 cm ×5 cm ,切面大部分呈现灰白色 ,

质韧 ,小部分区域呈灰红色 ,质软。

2 . 2 　镜检

3 例肿瘤的组织形态特征相似。瘤组织部分区

域由梭形细胞组成 ,细胞形似纤维细胞或纤维母细

胞 ,核呈梭形或类圆形 ,细胞排列成束状或车辐状 ;

部分区域在梭形细胞和纤维性基质之间有散在的或

巢团状分布的星形细胞样瘤细胞 ,细胞核圆形 ,染色

质细 ,部分核嗜碱性强 ,胞浆疏松淡染 ;部分区域细

胞分化较低 ,并可有轻度的异型性 ,但核分裂相少见 ;

无明显坏死和血管内皮细胞增生 (图 1 ,2 见封Ⅲ)

2 . 3 　嗜银染色

瘤组织富含嗜银纤维 ,部分区域嗜银纤维密集 ,

分布在细胞间 ;部分区域呈岛屿状的无嗜银纤维或

嗜银纤维稀疏区 (图 3 见封 Ⅲ) 。

2 . 4 　免疫组织化学结果

瘤细胞呈神经胶质纤维酸性蛋白 ( GFAP) 阳性

(图 4 见封 Ⅲ) ,波形蛋白 (vimentin) 阳性 ,神经突触

蛋白 (SYN)阴性。
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3 　讨论

　　DIA 是一种主要发生于 2 岁以内婴幼儿大脑半

球的少见肿瘤 ,通常其表现为较大的肿块 ,生长缓

慢 ,结构上类似肉瘤 ,但属于星形细胞肿瘤 ,一般预

后良好。与其在临床生物学行为和形态学上类似的

还有另一肿瘤 ,即婴幼儿促纤维增生性神经节细胞

胶质瘤 ( desmoplastic infantile ganglioglioma ,DIG) 。

与 DIA 相比 ,DIG同时有明确的神经元成分 ,二者

在组织学发生上可能非常相近 , WHO 将它们归为

一类 ,但 Louis 等[2 ]研究认为 DIA 在类型上不能等

同于 DIG ,广泛的肿瘤基板是此瘤生长缓慢的原因 ,

就发病率而言 ,已报道的 DIA 较 DIG要少得多。本

组 3 例肿瘤均缺乏明确的神经元成分 ,免疫组织化

学染色 SYN 也阴性 ,故诊断为 DIA。

DIA 一般发生在出生后两年内 ,本组病例中第

3 例患儿年龄虽超出 2 岁 ,结合其病史实际发病也

应在 1 岁左右。临床症状表现为颅内压升高 ,如易

激惹、呕吐、囟门隆起和双眼被迫下视 (所谓的落日

征) 。这种肿瘤的临床表现没有特异性 ,与占位性病

变引起的临床症状一致 ,但影像学检查具有相对的

特异表现 ,通常位置较表浅 ,常表现为附着在脑膜上

的额顶部或颞部结节状或斑片状对比增高的病灶 ,

其内常为囊性。本病的确诊依赖手术后切除标本的

病理检查。尽管肿瘤可以较大 ,并且在组织学上呈

现细胞的多形性和异型性 ,一般认为手术切除后预

后较好[3 ] 。但值得注意的是最近 Setty 等[4 ]报道了

1 例 DIA ,在术前的脑脊液检查中却发现了成簇的

GFAP阳性的肿瘤性的星形细胞 ,提示不能排除

DIA 具有转移的特性。Komori 等[5 ]最近报道 1 例原

来诊断为 DIG随访 6 年后的尸检病例 ,发现病变由原

发的一侧间脑 ,侵犯到双颞叶和视神经 ,并累及脑膜 ;

镜下表浅部位仍然是典型的DIG改变 ,而深部的组织

呈现毛细胞星形细胞瘤、节细胞胶质瘤和节细胞瘤的

组织学改变 ,并可见原始神经上皮成分 ,提示 DIG可

进展为高级别的胶质细胞肿瘤。因此尽管 WHO 将

DIA 视为 I级病变 ,但对于 DIA 手术后的随访观察仍

然是必要的。本组第 3 例从组织形态变化看 ,已显示

出向高级别胶质细胞肿瘤演进的趋势。

DIA 是 Taratuto 等[6 ]于 1984 年首次报道 ,此肿

瘤有质硬的区域和一个或多个囊腔组成 ,瘤体直径

大者可达 6～12 cm ,瘤组织由梭形细胞和星形细胞

样细胞组成 ,梭形细胞通常分化较好 ,形态同纤维细

胞或纤维母细胞 ,排列成束状或车辐状结构 ;星形细

胞样细胞呈巢团状或束状分布在梭形细胞间 ,胞核

小 ,无核仁 ,染色质细 ,部分核嗜碱性较强 ,胞浆浅淡

或透亮。肿瘤嗜银纤维丰富 ,类似间叶性肿瘤。组

织学上表现为轻度的多形性。免疫组织化学显示大

部分瘤细胞 GFAP 阳性 ,这是重要的确诊依据。如

果组织学检查中发现同时有节细胞样细胞 ,免疫组

织化学 SYN 阳性 ,应诊断为 DIG。电镜下有星形细

胞分化特征 ,且光镜下 GFAP 阳性的细胞间电镜下

可见复层的基膜和纤维 ,因此电镜检查也是一种重

要的协助确诊手段[7 ] 。

典型的 DIA 表现为特定的发病年龄 ,即 2 岁以

内发病 ;多为额、顶叶表浅部位的囊性病变 ;纤维性

细胞和分化程度不等的星形细胞样细胞并存 ;免疫

组化或电镜证实存在星形细胞分化 ,依据以上几点

确定诊断并不困难。鉴别诊断主要包括[8 ] : ①脑膜

的纤维组织细胞瘤 ; ②纤维型脑膜瘤 ; ③颅内纤维瘤

病 ;这三者瘤组织内均可呈现出丰富的梭形细胞 ,排

列成束状或编织状 ,类似 DIA ,但这三者均无星形细

胞分化的证据 ,因此与它们鉴别最重要的是 DIA 需

免疫组化或电镜证明其星形细胞分化 ; ④胶质肉瘤 ,

呈现肉瘤和胶质两种成分 ,但通常两种成分中细胞

异型性明显 ,均有大量核分裂象 ,且密度较低的肉瘤

成分与密度较高的纤维型胶质成分间分界明确。
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