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1  临床资料
　　患者女，57岁，因“间断性头晕20余天，加重2h”至郑
州大学第一附属医院神经外科就诊。患者20d前活动后出现头
晕，持续数秒钟，发作时有黑懵，休息后自行缓解，2h前再
次发作，较剧烈。患者既往体健，无家族遗传病史。入院后
体格检查及实验室检查未见明显异常。
　　辅助检查：(1)头颅CT：额骨、枕骨多发骨质结构破坏，左
侧枕骨局部骨质内见软组织肿块，大小约2.7cm×1.9cm，突
入硬膜外，顶部局部稍受压(图1)。

灶，边界较清晰，左侧顶骨内病灶呈不均匀明显强化(图2C)，
范围约3.6cm×2.7cm×2.9cm(上下径×左右径×前后径)。
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Abstract: To investigate the clinicopathological features and imaging diagnostic points of multiple angiosarcoma (AS) of bone. To analyzed the data of 
a case of multiple angiosarcoma of bone and review related literatures. The patient presented with intermittent dizziness, imaging showed 
multiple bone destruction in the whole body. No obvious abnormality was found in physical examination and laboratory examination. The 
pathological diagnosis of intracranial lesions was well differentiated AS. Bone marrow biopsy showed that the normal hematopoietic tissue of 
bone marrow was extensively infiltrated by AS cells. The clinical manifestations of primary bone as are not typical. Imaging findings can be used 
as an important auxiliary examination in the diagnosis of bone AS. The diagnosis still depends on pathological examination.
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　　(2)脑MRI：颅骨内见多发结节状混杂稍短T1信号，较大者
位于左侧顶骨内，内见团片状混杂短或等T1信号、混杂长或等
T2信号(图2A)，周围见环形低信号，DWI上见扩大效应(图2B)，
邻近脑组织受压移位。增强扫描示颅骨内多发结节状稍高强化

　　(3)腰椎MRI：胸12、腰1~5椎体、骶1~2椎体及双侧髂骨
内见斑片状长T1、混杂稍长T2信号(图3A)，压脂序列上呈不均
匀稍高信号，内见细网状囊腔，增强呈斑片状不均匀明显强
化(图3B)。

图1 多发性骨AS患者的头颅CT图像。图1A：CT横断面示
左侧枕骨局部骨质内见软组织肿块突入硬膜外；图1B：
骨窗矢状面示颅骨内多发骨质结构破坏。

图2 患者的脑MRI图像。图2A：T2WI横断位示混杂长信号或等信号，周围见
环形低信号环；图2B：DWI上见扩大效应；图2C：增强示病灶斑片状不均匀
强化。

图3 患者的腰
椎MRI图像。图
3A：T2WI矢状位
示病变呈混杂稍
高信号；图3B：
增强示病灶斑片
状不均匀强化。
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　　(4)PET-CT：颅面骨、胸骨、双侧锁骨、双侧肩胛骨、脊
椎多个椎体及其附件、肋骨多处、骨盆骨及四肢长骨见多发
骨质破坏影，部分放射性分布稍浓聚，SUVmax约7.9，部分伴
软组织影形成(图4)。

2  讨   论
　　骨的血管源性肿瘤比较少见，在原发性骨肿瘤中约占
<1%，好发于四肢长骨[1-5]。AS起源于血管内皮细胞分化的血
管内皮细胞或间叶细胞，进展快，生物学行为具有高度恶性。
骨AS任何年龄段均可发生，多见于40~50岁的中年男性[6]。临
床表现多为持续性非特异性疼痛，无其他特异性的症状和体
征[1]。本研究中患者临床表现为间断性头晕，缺乏特异性，
实验室检查亦无特殊表现，难以早期确诊，极易发生误诊误
治。病因及发病机制目前尚不十分清楚，多数是自发产生
的，明确的危险因素与长期的慢性淋巴水肿、放射治疗、接
触电离辐射化学物质有关[7-8]。本研究中患者既往体健，无相
关危险因素。目前尚无关于AS分子变化的全面研究。
　　骨AS组织病理特点为镜下见相互吻合、大小不一的血管
腔由内皮细胞围成，内皮细胞沿窦状或海绵状腔、血管腔道
生长。高分化AS呈小而实的成分，核分裂象少见，无明显异
型性，血管腔丰富，呈窦隙状结构；低分化AS肿瘤细胞呈实
性巢性，核仁分裂象多见，内多见坏死，血管腔数量不一。
免疫组织化学检测，CD31、CD34是最敏感的标志物，在AS
中有不同程度的表达[3-4,9]。
　　骨AS临床罕见，多为个案报道，对文献报道中影像表现
进行总结，X线和CT主要表现为大小不一、边界欠清的片状溶
骨性骨质破坏，位于骨皮质和(或)髓腔，骨膜反应少见，一般
无硬化边，骨皮质的连续性可出现中断，多伴软组织肿块。
MRI示病灶在T1WI上多为不均匀低信号，T2WI呈混杂稍高信
号，DWI上呈高信号，增强可见病灶向心性非渐进性充填且
不均匀强化或结节状渐进性强化[3-4]。本研究病例CT颅内病灶
表现为边界清晰、无硬化边的溶骨性骨质破坏，周围无骨膜
反应，可能由于肿瘤破坏迅速所致。MRI表现为骨皮质和髓
腔同时受累，呈地图样、片状溶骨性骨质破坏，瘤内可见细
网状囊腔，T1WI上为不均匀稍低信号，T2WI上为不均匀稍高
信号，病灶信号混杂考虑与骨AS生长快，易发生坏死囊变以
及出血有关，抑脂序列病灶呈稍高信号，增强后见病灶呈不
均匀渐进性中度强化，强化程度和方式与肿瘤的组织病理和
血管分布相关，对照影像图像与相关病理，可能因肿瘤细胞
排列较紧密，间质少，呈浸润性生长，肿块内部的新生血管
组成的血管腔隙不完整，因此增强扫描以明显不均匀强化为
主[3]。有文献报道骨AS具有区域性受累、多中心病灶的特点
[10]，与肿瘤组织通过血性扩散的转移方式有关，呈区域性多
中心发病。本研究病例PET-CT见全身多发骨质破坏，部分伴
软组织病灶形成，与其报道相符，放射性分布稍浓聚，SUV
值高于正常阈值，说明病灶具有较高葡萄糖代谢特点[4]，骨髓
活检亦显示AS细胞广泛浸润骨髓的正常造血组织。CT骨窗可
观察骨质被肿瘤破坏的程度及范围，MRI可以提供病变形态、
内部结构、生长特征以及对周围软组织的浸润情况，PET-CT
可同时进行代谢及解剖成像，对于明确肿瘤的位置、有无淋
巴结转移及远处转移、病灶代谢程度方面具有重要价值。

　　患者行骨髓穿刺术，镜下HE及PAS染色示骨髓组织增生
活跃，粒系增生，以中幼粒以下阶段成熟粒细胞为主，红系
比例减低，淋巴细胞增多，巨核细胞不少；免疫组化检测：
CD34(血管+)、MPO(粒细胞+)、CD235a(红细胞+)、CD20(灶
性+)、CD3(灶性+)、CD61(巨核细胞+)、CD38(浆细胞+)、
CD138(浆细胞+)。患者全麻后行经枕脑病损切除术，术中见
肿瘤组织呈灰黄色，质地软韧不均，与正常脑组织有边界，
肿瘤累及帽状腱膜下层，黏连紧密，左侧颅骨受肿瘤侵蚀部
分缺如，枕叶皮层受压下陷。术后病理：光镜下见肿瘤细胞
呈巢状、腺样排列，衬覆于血管壁，血管内皮细胞围成不规则
相互吻合的血管腔，管腔大小不一，血管腔丰富，呈窦隙状结
构，细胞核大、空泡状，核分裂象少见，胞浆嗜酸性(图5)；
　　免疫组化检测：CD31(+)、ERG(+)、SMA(+)、FLI-1(+)、
CK(-)、EMA(-)、Des(-)、TFE-3(-)、CD68(-)、S-100(-)、                                                                                                     
K i - 6 7 ( 5 % + ) 。 经 病 理 组 织 学 确 诊 为 高 分 化 血 管 肉 瘤
(angiosarcoma，AS)。术后患者及家属要求出院，电话随访至
6个月，患者死亡。

图4 患者的PET-CT图像。图4A：颅骨见
骨质破坏影，部分放射性分布稍浓聚，
伴软组织影形成；图4B：多个椎体及其
附件多发骨质破坏影，部分放射性分布
稍浓聚。

图5 患者的颅内病灶术后病理图像(HE染色×100)
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窄，3例闭塞。脑灌注异常分布情况与颅内外相关供血动脉
的狭窄程度显示呈正相关(Spearman′s r=0.75，P<0.01)。
TTP的延长反映了供血动脉流速的变化和大脑局部侧支的代
偿情况，而MTT在分辨正常脑组织和缺血性脑组织方面优势
显著。当大脑灌注压下降而造成脑循环储备能力耗尽而导致
失代偿，CBF开始渐渐降低，如果CBV和CBF均同时显著降低
侧提示患者进入了脑梗死阶段。尽管分水岭脑梗死预后相对
良好，死亡率较低，但追踪发现本研究病例中有5例内分水岭
脑梗死患者由于脑血流低灌注不能纠正，最后进展为大面积
非分水岭脑梗死。对于分水岭脑梗死患者及早针对血流低灌
注进行干预，可以防止脑梗死进一步恶化；CT脑血流灌注与
CTA联合检查，可以通过一次性检查即可得到大脑供血动脉血
流动力学相关参数及头颈部动脉的详情，是存在局部狭窄或
多处狭窄甚至闭塞，提供重要的影像学依据，指导临床医师
进行制订诊疗方案。 
　　综上所述，分水岭脑梗死与颅内外供血动脉的狭窄或闭
塞关系密切，并存的血流低灌注是最重要的诱发因素。CT脑
灌注成像可以直接反映分水岭脑梗死的血流动力学状态，对
临床防治分水岭脑梗死有重要的指导意义。本研究也存在不
足，研究病例数目过少；其次是在单侧头颈部血管狭窄的基
础上进行研究，对于并存双侧头颈部血管狭窄的病变脑血流
动力学结果可能会存在一定的偏倚。
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　　骨AS恶性程度高，容易复发和转移，目前尚无确切有效
的治疗方式，其治疗方式目前主要有手术切除、手术联合化
疗/放疗、单纯化疗、靶向治疗等，预后很差，5年生存率仅
为10%~35%[4,11]。本例确诊时体内已出现多发病灶，从确诊
到病死仅6个月。影像上需与多发性骨髓瘤相鉴别。多发性骨
髓瘤常见于中老年人，以破坏性多发溶骨病变为特点，大多
数出现严重骨痛、病理性骨折，病理表现为浆细胞浸润骨髓并
破坏骨质，影像表现为呈穿凿样或地图样的骨质破坏灶，实验
室检查可见高蛋白血症、高血钙、骨髓涂片上浆细胞增多。
　　综上所述，原发性骨AS临床表现不典型，影像学表现可
以作为骨AS的辅助诊断，其确诊仍依赖于病理学检查。
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