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血管周上皮样细胞肿瘤的临床病理研究进展
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　　 血管周上皮样细胞肿瘤 （ｐｅｒｉｖａｓｃｕｌａｒｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｃｅｌｌ

ｔｕｍｏｒ，ＰＥＣｏｍａ）是一组罕见的间叶源性肿瘤，在组织学和免

疫组织化学上有独特的表现［１］。其家族成员包括：血管平滑肌

脂瘤（ａｎｇｉｏｍｙｏｌｉｐｏｍａ，ＡＭＬ）、肺及肺外组织的透明细胞“糖”

瘤（ｃｌｅａｒｃｅｌｌ“ｓｕｇａｒ”ｔｕｍｏｒ，ＣＣＳＴ）、淋巴管平滑肌瘤病（ｌｙｍ

ｐｈａｎｇｉｏｌｅｉｏｍｙｏｍａｔｏｓｉｓ，ＬＡＭ）、镰状韧带的透明细胞肌黑色素

细胞肿瘤（ｃｌｅａｒｃｅｌｌｍｙｏｍｅｌａｎｏｃｙｔｉｃｔｕｍｏｒｓ，ＣＣＭＭＴ）及其他

部位罕见的透明细胞瘤［２６］。１９９６年，Ｚａｍｂｏｎｉ等
［７］通过报道

１例ＣＣＳＴ首次提出ＰＥＣｏｍａ的概念。２００２年，世界卫生组织

（ＷＨＯ）定义ＰＥＣｏｍａ为“由组织学和免疫表型上具有独特特

征的血管周上皮样细胞组成的间叶源性肿瘤”［８］。本文对ＰＥ

Ｃｏｍａ的细胞组织来源、临床病理特点和最新研究进展进行综

述，并对国内中文报道的病例数进行统计分析。

１　ＰＥＣｏｍａ的组织来源：血管周上皮样细胞

ＰＥＣｏｍａ的主要组成细胞是血管周上皮样细胞（ｐｅｒｉｖａｓ

ｃｕｌａｒｅｐｉｔｈｅｌｉｏｉｄｃｅｌｌｓ，ＰＥＣ）。ＰＥＣ最早在１９４３年 Ａｐｉｔｚ等报

道的肾脏ＡＭＬ中，被描述为“异常的成肌细胞”
［９］。这一类细

胞在形态学、免疫组化、超微结构和遗传学上都具有独特的特

征。形态学上，ＰＥＣ呈类上皮细胞外观，胞质透明或含有微小

颗粒，细胞核呈圆形或卵圆形，位于胞体正中，核仁不明显。

ＰＥＣ表达肌细胞源性和黑色素细胞源性的相关标记物，如：

ＨＭＢ４５、ＨＭＳＡ１、ＭｅｌａｎＡ／Ｍａｒｔ１、Ｍｉｔｆ、肌动蛋白（ａｃｔｉｎ）和

肌间线蛋白（ｄｅｓｍｉｎ）
［１０］。但ＰＥＣ对波形蛋白（ｖｉｍｅｎｔｉｎ）的免

疫反应性很微弱。电镜下观察，ＰＥＣ的胞质内富含糖原颗粒，

有电子致密物聚集的微丝束，大量线粒体和膜包被致密颗粒。

目前认为ＰＥＣ能调节自身的形态和免疫表型
［１１］。在上

述的所有特征中，ＰＥＣ可以像肌细胞一样，呈梭形，ａｃｔｉｎ强阳

性，而 ＨＭＢ４５弱阳性；或具有上皮细胞样外形，ＨＭＢ４５强阳

性，而ａｃｔｉｎ弱阳性或阴性。ＰＥＣ也可以空泡化而具备脂肪细

胞的特征。在部分梭形细胞中，研究发现孕激素受体阳性，这

提示孕激素可能在ＰＥＣ的形态发育中起一定作用。近来还发

现ＰＥＣ较常发生染色体的变异
［１２］。

２　ＰＥＣｏｍａ的临床病理特点

２．１　组织形态学　ＰＥＣｏｍａ的肿块通常境界较清，无包膜，切

面呈灰白色或灰红色，质中或质韧。镜下观察，肿瘤细胞呈血

管周放射状排列，主要由上皮样细胞和类平滑肌细胞的梭形细

胞组成。上皮样细胞呈圆形或多边形，胞质透明或粉染，胞核

圆形或卵圆形，核仁可见，染色质稀疏。梭形细胞的胞体及胞

核均呈梭形，胞质丰富透亮、弱嗜酸性。肿瘤间质内有丰富的

血管，血管多为薄壁，偶见厚壁血管。血管壁或肿瘤间质可发
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生玻璃样变性［１３］。

２．２　免疫表型　ＰＥＣｏｍａ特异性表达黑色素细胞标记物（如：

ＨＭＢ４５、ＭｅｌａｎＡ、酪氨酸酶和 Ｍｉｔｆ）和肌细胞标记物（如：平滑

肌细胞肌动蛋白、肌凝蛋白和钙结合蛋白）。另有约３０％的

ＰＥＣｏｍａ可表达肌间线蛋白或Ｓ１００蛋白
［１４］。在黑色素细胞

标记物中，对诊断最有意义、最敏感的是 ＨＭＢ４５和 ＭｅｌａｎＡ，

而 Ｍｉｔｆ的敏感性和特异性则相对较低
［１５］。在 ＡＭＬ组织中，

脂肪样细胞和肌样细胞内均可见黑色素标记物和平滑肌标记

物的共表达，保证了这两种细胞的生物统一性。通常而言，

ＰＥＣｏｍａ若主要由上皮样细胞构成，以表达黑色素标记物为

主；反之，若主要由梭形细胞构成，则以表达肌细胞标记物为

主。肾脏ＡＭＬ多见雌孕激素受体阳性，而这两种受体在肾脏

外的ＡＭＬ很少有阳性表达。近来，最新的研究发现朗格汉斯

细胞标记物ＣＤ１ａ在ＰＥＣｏｍａ中也有阳性表达，但是否具有特

异性还有待进一步的研究［１６］。

２．３　良恶性标准　以往的文献报道中，ＰＥＣｏｍａ大多数被归

为良性肿瘤或具有恶性潜能的肿瘤，仅有少数恶性的报道。

２００５年，Ｆｏｌｐｅ等
［１７］通过对２６例软组织和女性生殖系统的

ＰＥＣｏｍａ病例进行统计分析并文献复习，总结并提出了ＰＥＣｏ

ｍａ暂行的良恶性标准（表１）。这一分类标准还有待更多ＰＥ

Ｃｏｍａ病例的验证。

表１　　ＰＥＣｏｍａ良恶性暂行分类标准

性质 标准

良性 瘤体直径小于５ｃｍ，无浸润性生长，无高的核分级和细胞密度，核分裂小于或等于１／５０ＨＰＦ，无坏死，无血管浸润

性质未定（恶性潜能） 仅有细胞多形性核／多核巨细胞；或仅有瘤体直径大于５ｃｍ

恶性 具有两个或更多下列指标：瘤体直径大于５ｃｍ，浸润性生长，高的核分级和高细胞密度，核分裂大于或等于１／５０

ＨＰＦ，坏死，血管浸润

２．４　治疗方式及预后　无论ＰＥＣｏｍａ为何种性质，目前主要

治疗方式为外科手术切除。对恶性或具有恶性潜能的ＰＥＣｏ

ｍａ，可以在手术后补充化疗或放疗，但由于缺乏足够的病例进

行临床试验和统计，化疗和放疗的效果目前并不明确。另外，

有文献对ＰＥＣｏｍａ的基因组织学进行研究，发现部分ＰＥＣｏｍａ

的发病机制与结节性硬化综合征（ｔｕｂｅｒｏｕｓｓｃｌｅｒｏｓｉｓｃｏｍｐｌｅｘ，

ＴＳＣ）基因突变有关，主要表现为ＴＳＣ失活和ＴＳＣ调控的下游

因子ｍＴＯＲ（即雷帕霉素目标蛋白）的高表达
［１８］。因此，雷帕

霉素作为一种特效的 ｍＴＯＲ抑制剂，已有用于部分肾血管平

滑肌脂瘤，并取得一定的疗效［１９］。目前，对淋巴管平滑肌瘤病

使用雷帕霉素治疗的临床试验也正在开展中。

ＰＥＣｏｍａ多为良性，但也有恶性病例的报道，预后与肿瘤

的性质密切相关。根据Ｆｏｌｐｅ的分类标准，良性ＰＥＣｏｍａ大多

预后较好，而具有恶性特点的肿瘤，如：瘤体大、浸润性生长、高

级别核、肿瘤坏死和脉管侵犯，多具有侵袭性生物学行为，可发

展为肉瘤并远处转移，预后差。对于良恶性质未定的肿瘤，则

需通过密切随访来判断其预后。

３　国内中文文献报道病例统计

ＰＥＣｏｍａ十分罕见，自Ｂｏｎｅｔｔｉ等于１９９６年报道第一例

ＰＥＣｏｍａ以来
［７］，到目前为止，英文文献中关于ＰＥＣｏｍａ病例

的报道不超过１００例。自张淑红等
［２０］于２００７年首次报道国

内２例子宫ＰＥＣｏｍａ以来，在ＣＮＫＩ收录的中文杂志中（截至

２０１３年１月），关于我国ＰＥＣｏｍａ的病例报道文献有２５篇，病

例数４８例。这４８例ＰＥＣｏｍａ患者中，男女比例为１∶３，其中

女３６例，平均年龄３５．１岁（２１～７２岁）；男１２例，平均年龄

４５．５岁（１８～５８岁）。肿瘤发生部位主要有：女性子宫和宫旁

组织（狀＝２１）、肝脏（狀＝７）、盆腔（狀＝６）、肾脏（狀＝５）、结肠和肠

系膜（狀＝５）、腹膜后（狀＝１）、肺脏（狀＝１）、胰脏（狀＝１）、髂静脉

（狀＝１）。免疫表型方面，４４例 ＨＭＢ４５阳性（９１．７％），２例

ＨＭＢ４５阴性，２例未提及；４１例ＳＭＡ 阳性（８５．４％）；２３例

ＭｅｌａｎＡ阳性（４７．９％）。在这４８例ＰＥＣｏｍａ中，２８例为良性

肿瘤（５８．３％），７例为性质未确定或无相关报道（１４．６％），１１

例为恶性肿瘤（２２．９％）。

综上所述，ＰＥＣｏｍａ是一组罕见的间叶源性肿瘤，可发生

于身体多部位。ＰＥＣｏｍａ在组织形态学和免疫表型上均有独

特的特征。因此，病理学和免疫组化成为确诊ＰＥＣｏｍａ的主要

诊断依据，而其主要治疗方式为手术切除。ＰＥＣｏｍａ目前尚无

明确的良恶性分类标准，虽然大部分的ＰＥＣｏｍａ被认为是良

性的，但由于这是一种具有恶性潜能的肿瘤，术后密切随访必

须予以重视。
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椎体成形缓解脊柱转移瘤疼痛研究进展

杨　明 综述，邓忠良 审校

（重庆医科大学附属第二医院骨科　４０００１６）

　　关键词：经皮椎体后凸成形术；肿瘤；转移；疼痛
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　　统计数据显示，我国每年新发肿瘤病例估计约为３１２万

例［１］。大约３０％肿瘤患者会发生脊柱骨转移，发生脊柱椎体

转移性骨肿瘤的患者平均生存期约１０个月
［２］。患者的生存质

量受到转移性肿瘤所致椎体破坏的严重影响，临床治疗主要通

过缓解疼痛和重建脊柱稳定性，改善患者生存期质量。经皮椎

体后凸成形术（ＰＫＰ）作为脊柱微创技术，以其创伤小、并发症

发生率低、疗效确切，在椎体转移性肿瘤治疗中得到了广泛应

用。现查阅近年国内外相关文献，对ＰＫＰ治疗椎体转移性骨

肿瘤的最新进展做一综述。

１　ＰＫＰ应用概述

诊断和治疗的进步使得肿瘤患者生存期延长，并且随着生

活水平的提高，患者对生存质量的要求也不断提高，使得临床

医生对脊柱椎体转移性肿瘤临床症状的控制越来越具有挑战

性。镇痛药物、化疗药物、激素、双磷酸盐及放射治疗等常不能

持续镇痛或者不能缓解疼痛。开放性手术对肿瘤脊柱转移患

者，具有高感染率、伤口愈合不良、剧烈的术后背部疼痛、恢复

缓慢、住院时间长等诸多弊端［３］。因此，微创技术经皮椎体成

形术（ＰＶＰ）和ＰＫＰ对缓解肿瘤患者椎体骨转移引起的临床症

状具有重要意义。由于ＰＶＰ具有高骨水泥泄漏率，注入骨水

泥压力较高，不适合转移性成骨性骨肿瘤，所以ＰＫＰ更适合治

疗脊柱椎体转移性肿瘤引起的相关临床症状。

１９９７年，矫形外科医生 ＭａｒｋＲｅｉｌｅｙ博士，发明了将可扩

张的球囊植入椎体，通过扩张球囊恢复椎体原有高度和改善后

凸畸形的ＰＫＰ。１９９８年美国食品药品监督管理局（ＦＤＡ）正式

批准ＰＫＰ用于临床治疗骨质疏松性椎体压缩性骨折。２００２

年，Ｄｕｄｅｎｅｙ等报道ＰＫＰ治疗１８例多发性骨髓瘤引起椎体压

缩性骨折患者，并取得很好疗效。ＰＫＰ和 ＰＶＰ类似，施行

ＰＫＰ术时，患者在全身麻醉状态下，医生以影像设备作引导，

经椎弓根或椎弓根外向椎体内插入穿刺针，然后通过扩张或收

缩球囊在松质骨内形成腔隙，并尽可能使椎体终板复位，然后

退出球囊，将部分固化的骨水泥（如：聚甲基丙烯酸甲酯）注入

已扩张的腔隙，从而达到改善后凸畸形和缓解疼痛的治疗

目的。

２　椎体转移性肿瘤的诊断

在椎体转移性肿瘤的诊治过程中，选择恰当的影像学技术

对疾病的诊断、分期、预后评估，以及外科干预具有重要意义。

现阶段最常用的影像学技术为，Ｘ线平片、放射性同位素骨扫

描、计算机断层扫描（ＣＴ）、核磁共振成像（ＭＲＩ）。

Ｘ线平片对椎体转移性肿瘤的诊断敏感性较低，但由于成

本低为疾病筛查最佳手段。放射性同位素骨扫描对椎体转移
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