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·论著·

中枢神经系统血管母细胞瘤的诊断及显微外科治疗

王年华，贾若飞，阙思伟，冷海斌，梅涛，聂猛，王俊，钟晨，袁辉纯，夏俊，谢小明，徐立新

湖南省常德市第一人民医院神经外科，湖南 常德 415003

摘 要 : 目的 探讨中枢神经系统血管母细胞瘤的临床特点、手术技巧和疗效。方法 回顾性分析我院 2009 年 06 月至

2014 年 06 月 17 例中枢神经系统血管母细胞瘤显微手术患者的临床数据、影像学特征、手术效果和随访资料。结果 主

要症状包括头痛、共济失调和肢体功能障碍。17 例行 MＲI 检查，6 例行 CT 检查，3 例行 DSA 检查，1 例行 MＲA 检查，大囊

小结节型 10 例，均为单发，实质性 7 例，6 例多发。13 例显微镜下一期全切，1 例显微镜下二期全切，3 例显微镜下切除

大的病变，小的病变随访。无手术死亡病例。随访 3 月 － 5 年，神经功能改善 15 例，无明显变化 2 例，肿瘤全切者无肿瘤

复发，3 例未切除的小的病变随访未增大。结论 MＲI 对中枢神经系统血管母细胞瘤具有重要的诊断价值，显微外科治

疗中枢神经系统血管母细胞瘤安全有效，术后并发症少。

关键词 : 中枢神经系统血管母细胞瘤 ; 诊断 ; 显微外科治疗

Diagnosis and microsurgical treatment of central nervous system hemangioblastoma
WANG Nian-hua，JIA Ｒuo-fei，QUE Si-wei，LENG Hai-bin，MEI Tao，NIE Meng，WANG Jun，ZHONG Chen，YUAN Hui-chun，XIA Jun，

XIE Xiao-ming，XU Li-xin． Department of neurosurgery，The first people’s hospital of Changde，Changde，Hunan，415003

Abstract: Objective To investigate the clinical characteristics，surgical techniques，and treatment outcomes in patients with central

nervous system hemangioblastoma ( CNS HB) ．Methods We conducted a retrospective analysis on the clinical data，imaging charac-

teristics，surgical effect，and follow-up data for 17 cases of CNS HB from June 2009 to June 2014． Ｒesults The major clinical symp-

toms of CNS HB included headache，ataxia，and limb dysfunction． All the 17 patients had magnetic resonance imaging ( MＲI) scan．
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Computed tomography was performed in 6 patients． Three patients had digital subtraction angiography． Magnetic resonance angiography

was performed in 1 patient． Totally 10 cases were identified as solitary cystic-nodule type． There were 7 cases with parenchymal lesions

and 6 cases with multiple lesions． Under the microscope，a total of 13 cases had the tumor completely removed at stage I and 1 case

had the tumor completely removed at stage II; the large lesions in the other 3 cases were removed and the small lesions were followed

up． No intraoperative death was observed． After 3 months to 5 years of follow-up treatment，there were 15 cases of neurological function

improvement and 2 cases of no obvious changes． No tumor recurrence was observed in all completely removed cases． The small lesions

in the 3 cases were not found to become larger． Conclusions MＲI has great diagnostic value for CNS HB． In addition，microsurgical

treatment for CNS HB is safe and effective with few postoperative complications．

Key words: Central nervous system hemangioblastoma; Diagnosis; Microsurgical treatment

血管母细胞瘤 ( hemangioblastoma，HB ) 又称血
管网状细胞瘤 ( angioreticuloma ) ，是中枢神经系统少
见的良性血管性肿瘤［1］，约占成人中枢神经系统肿

瘤的 1% ～ 2%［2］，起源于中胚层的胚胎残余组织。
多位于小脑、脊髓、脑干，幕上病变少见［3、4］。随着
显微外科技术和影像学的发展，中枢神经系统血管

母细胞瘤的诊断和治疗取得了很大的进步，病死率

及致残率均明显下降。我科自 2009 年 6 月至
2014 年 6 月共手术治疗 17 例中枢神经系统血管
母细胞瘤，手术效果明显，现报道如下 :

1 资料与方法
1 ． 1 一般资料
本组 17 例，男性 11 例，女性 6 例，年龄 17 岁 ～

72 岁，平均 37 岁，病程 2 天 ～ 25 年，平均 26 月。其
中 5 例明确家族史，两例为母子关系，两例为叔侄关
系。2 例 Von Hippel -Lindau 病，3 例 lindau 氏病。
1 ． 2 病灶部位及大小
肿瘤位于小脑半球 7 例，小脑蚓部 2 例，小脑

半球累及延髓 3 例，延髓累及脊髓 2 例，脊髓 1 例，
四叠体区 1 例，小脑半球累及延髓和颈髓 1 例。囊
性病变最大径 4 ． 6 cm，最小径 2 ． 1 cm，实性病变最
大径 2 ． 5 cm，最小径 0 ． 1 cm。
1 ． 3 临床表现
头痛、头晕、呕吐表现 7 例。行走不稳，共济失

调 4 例。肢体功能障碍 3 例，颈部疼肿瘤痛 3 例。
1 ． 4 影像学检查

6 例行 CT 检查，呈边界清楚、低密度囊性病
变。17 例行 MＲI 检查，10 例囊性病变，呈 T1W 低
信号、T2W 高信号，边界清楚，周边水肿不明显，增
强时囊内单结节均强化。7 例实性病变，呈 T1W
等信号或混杂信号，T2W 高信号或混杂信号，并可
见血管流空现象，增强时实性病变较为均一强化。
3 例行 DSA 检查，1 例行 MＲA，均显示小脑后下动
脉供血，可见肿瘤供血动脉，瘤内有粗大而杂乱的

线状血管团。
1 ． 5 手术治疗
根据病变的部位采取不同的手术入路。7 例小

脑病变，采取枕下后正中入路。1 例脊髓病变，采
取后正中全椎板入路。3 例小脑半球累及延髓病
变，采取枕下后正中入路并打开寰椎。1 例四叠体
区病变采用 Poppen 入路。1 例小脑半球累及延髓
和颈髓病变与 2 例延髓累及脊髓病变，采取颅颈联
合入路。手术均在显微镜下操作，对于囊性病变，
先释放囊液，寻找瘤结节并将其完整切除。实性病
变沿胶质增生面仔细分离，先处理供血动脉，待瘤

体变软缩小后，结扎引流静脉，再完整切除肿瘤。
2 结果

17 例患者中 10 例囊性病变、2 例实质性多发病
变及 1 例实性单发病变显微镜下一期全切。1 例实
质性多发病变，位于小脑，颈髓，胸髓，腰髓，分二期

全切。3 例实质性多发病变显微镜下一期切除大的
病变，小的病变随访。无手术死亡病例。神经功能
改善 15 例，2 例头晕无明显变化，无恶化病例，无复
发患者，3 例实质性多发病变中小的病变分别随访 1
年、1 年、2 年，未增大，继续定期复查。术后皮下积
液 1 例，颅内感染 1 例，经积极处理后痊愈。
典型病例

例 1，女性，46 岁，因反复头痛头晕 20 天入院。
入院时体查 : 神志清楚，小脑共济失调试验阳性。
头颅 MＲI ( 图 1A、B、C ) 示四叠体区囊结节占位，肿
瘤结节强化明显，梗阻性脑积水。入院诊断 : 血管
母细胞瘤 ( 四叠体区 ) ，梗阻性脑积水。入院后眼
底及腹部 CT 检查均未见明显异常，考虑散发性血
管母细胞瘤。行右侧俯卧位顶枕开颅枕下小脑幕
上入路 ( Poppen 入路 ) ，切开硬膜后，抬起枕叶，直
窦旁切开小脑幕，见四叠体区囊性病变，可见桑葚

样肉红色结节，系带连于蛛网膜，完整切除肿瘤结

节，大小约 1 ． 0 cm × 0 ． 9 cm × 0 ． 8 cm。术后四肢
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活动正常。术后病理示 : 血管母细胞瘤 ( WHOⅠ
级 ) 。术后患者行走自如，11 天后出院。随访检查
6 月，患者恢复正常生活。术后 MＲI ( 图 1D、E、
F ) : 肿瘤全切除，未见肿瘤残留，脑积水消失。

例 2 女性，24 岁，颈部疼痛 7 月、四肢麻木 3

月入院。有血管母细胞瘤家族史。入院时体查 : 神
志清楚，颈部压痛，四肢及躯体麻木，痛温觉过敏，

小脑共济失调试验阴性。头颅、全脊髓 MＲI ( 图
2A、B、C ) 示 : 小脑半球、延髓、颈髓 5 个多发实性
占位，均一明显强化，并有脊髓空洞，考虑多发血

管母细胞瘤。入院诊断 : 多发血管母细胞瘤 ( 小脑
半球、延髓、颈髓 ) 。入院后眼底及腹部 CT 检查均
未见明显异常。行后颅窝和颈椎全椎板联合入路，

取下骨瓣，成型寰椎、枢椎、第三颈椎棘突复合体，

见 : 1 个病变位于左侧小脑半球下，3 个位于延髓
旁，从上到下排列，1 个位于颈髓内，并发脊髓空
洞。术后病理示 : 血管母细胞瘤 ( WHOⅠ级 ) 。术
后患者行走自如，感觉障碍明显好转，17 天后出
院。随访检查 5 月，患者恢复正常生活。术后 MＲI
( 图 2D、E、F ) : 肿瘤全切除，未见肿瘤残留，脊髓
空洞消失。
3 讨论
中枢神经系统血管母细胞瘤常常散发，本组

5 例有家族史，20% ～ 30% 病例可以合并视网膜血
管瘤、肝肾、胰腺、肾上腺等部位囊肿或肿瘤，此组
疾病统称为 Von Hippel -Lindau 病 ( VHL ) ，中枢神经
系统血管母细胞瘤伴有胰、肾脏囊肿或肾脏的良性
肿瘤时，被称为 lindau 病。是一种常染色体显性遗
传性疾病，发病与 3 p25 － 26 染色体上的肿瘤抑癌
基因失活相关［5］，本组有 2 例 Lindau 病，3 例 Von
Hippel -Lindau 病。
3 ． 1 临床特点
中枢神经系统血管母细胞瘤多见于成人，儿童

和老年人少见，男性多于女性。囊性者多位于小脑
半球，实性者多位于脑干、脊髓、小脑蚓部等中线
位置。中枢神经系统血管母细胞瘤因生长部位不
同而有不同的临床表现，并无明显特异性。位于小
脑血管母细胞瘤多因脑积水而产生头痛、恶心、呕
吐等颅高压症状，因局部压迫小脑而表现为行走不

稳、共济失调［6］。脊髓血管母细胞瘤多表现为肢体
感觉或运动障碍，位于颈髓多伴有脊髓空洞症［7］。
VHL 病较单发者发病年龄更早，为多发，并且在一
生中将发展新的病变［2］，本组 10 例有脑积水表现，

占 58 ． 9% ，4 例行走不稳、共济失调，占 23 ． 5% ，3

例脊髓功能障碍，占 17 ． 6% 。

图 1 A、B、C 术前 MＲI 增强示四叠体区占位 ; D、E、F 术后 MＲI 增强时病变全切。
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图 2 A、B、C 术前 MＲI 增强示延髓、颈髓 5 个占位，并伴有脊髓空洞 ; D、E、F 术后 3 月 MＲI 增强时病变全切，空

洞消失。

3 ． 2 诊断与鉴别诊断
中枢神经系统血管母细胞瘤在影像学上具有

显著的特异性，除非 Von Hippel -Lindau 综合征，血
管母细胞瘤缺少特征性临床表现，MＲI 平扫 + 增强
是目前本病主要的诊断方式，DSA 检查可显示本病
特征性血供和肿瘤染色，可作为本病与其他病变如

脑膜瘤、转移瘤、AVM 等的鉴别诊断依据，并且可
以在术前行肿瘤供血动脉栓塞，有利于手术切除肿

瘤，减少出血。大囊小结节型为血管母细胞瘤最常
见典型表现，本组占 58 ． 9% ( 10 例 ) ，MＲI 典型表
现是囊性病灶伴壁结节明显强化，囊壁边缘光整，

壁结节较小，附于一侧囊壁，壁结节内及瘤周可见

异常血管流空影，囊液 T1 低信号，T2 高信号，壁
结节 T1 多为低信号，T2 多为高信号，增强扫描结
节显著强化，囊液不强化，偶有囊壁强化，瘤周多

无明显水肿。单纯囊性少见，本组未发现，MＲI 平
扫未见壁结节，增强扫描部分囊壁可有轻度强化，

瘤周有时可见异常强化结节。实质型并不少见，本
组 7 例，占 41 ． 2% ，典型表现为 T1 低信号，T2 高
信号，血供丰富，瘤内与瘤周可见大量血管流空

影，增强扫描呈显著不均匀强化。

囊性血管母细胞瘤需与脑脓肿、囊性胶质瘤、

囊性转移瘤等鉴别，实性血管母细胞瘤需与脑膜

瘤、高级别胶质瘤、脊髓室管膜瘤和 AVM 等鉴

别［7］，在临床上需引起重视。本组病例中，未出现

误诊病例。
3 ． 3 治疗
手术是中枢神经系统血管母细胞瘤的治疗方

法，放、化疗效果受到争议。但 koh 等［8］报道 18 例

血管母细胞瘤接受全脑放疗研究，认为对于广泛颅

内或者脊髓内血管母细胞瘤、术后残留或复发的血
管母细胞瘤，全脑或脊髓放疗能达到满意的肿瘤控

制。Butman 等［9］认为立体定向伽玛刀放射外科和

放疗能在避免多次神经外科干预及外科难以达到

的部位发挥作用。Kim 等［10］报道帕唑帕尼治疗小

脑血管母细胞瘤有一定疗效。本组均采取显微外
科手术切除肿瘤，均未行放化疗。
3 ． 3 ． 1 手术入路 根据肿瘤的部位，采取合适的
手术入路，位于小脑半球多采用枕下后正中入路。

位于桥小脑角采用枕下乙状窦后入路。脊髓病变
采取后正中入路，位于背侧偏一侧可采取半椎板，

半椎板空间不足时，采取全椎板并行椎板复位。对
于多发血管母细胞瘤，作者的体会是应根据患者的

症状、身体状态、年龄、肿瘤大小、位置综合考虑，

一期或分期手术。
3 ． 3 ． 2 手术技巧 对于囊性病变，作者的体会
是 : 先释放囊液减压后，再根据 MＲI 增强等影像学
资料，术中沿着囊腔内壁仔细寻找瘤结节，瘤结节

多较小，圆形或椭圆形，呈红色或暗红色，边界清

楚，常只有 1 支供血动脉，整块切除相对较易，囊
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壁非肿瘤成分，可不作处理［11］。同时切除瘤结节
后需仔细检查整个瘤壁，如发现新的病变一并切

除［12］。本组囊性病变均顺利找到瘤结节，并未发
现一囊多结节病灶。

显微外科切除实质性肿瘤较囊性肿瘤更复

杂［13］，实质性血管母细胞瘤的切除应严格遵循脑

AVM 切除的原则，即先处理供应动脉，游离肿瘤，

最后结扎引流静脉。同时实质性肿瘤应避免分块
切除［11］。作者采取充分暴露瘤体，沿肿瘤与周围
组织胶质增生界面耐心仔细分离，避免损伤肿瘤内

部及周边组织，完全显露供血动脉，动脉可有搏

动，引流静脉无搏动，引流静脉的管径较供血动脉

粗大，引流静脉多较迂曲，区分供血动脉与引流静

脉难度不大，先阻断供血动脉，待瘤体变软缩小

后，再结扎引流静脉，最后整块切除，并保护好周

边的正常组织及血管。也有作者［14］报道术中辅助
应用动脉瘤夹鉴别脊髓血管母细胞瘤的供血动脉

和引流静脉。薛湛等［15］采用吲哚菁绿术中荧光造
影可以更加准确定位供血动脉、肿瘤边界和引流静
脉。而对于肿瘤上、下方的脊髓空洞，多不需处
理，可自行好转，本组 2 例，1 例术后 3 月复查 MＲI

示脊髓空洞消失，1 例术后半年复查 MＲI 示脊髓空
洞明显缩小。对于供血动脉难以外科电凝、瘤结节
相对于囊性部分很大和瘤结节位置深在的后颅窝

血管母细胞瘤，Sakamoto 等［1］采用正丁基-2 -氰丙烯
酸盐 ( N-butyl -2 -cyanoacrylate，NBCA ) 术前栓塞，可
以安全地切除肿瘤及控制术中出血量。

总之，中枢神经系统血管母细胞瘤发生于后颅

窝和脊髓，临床表现缺乏特异性，MＲI 是其重要的
诊断手段，显微外科手术是治疗本病最为有效的方

法，对于多发、实质性血管母细胞瘤，采取合理的
手术策略也能取得很好的疗效。
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