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海绵窦海绵状血管瘤的诊治进展

曾瑜　综述　　刘志雄　审校
中南大学湘雅医院神经外科，湖南 长沙　４１０００８

摘　要：海绵窦海绵状血管瘤（ＣＳＨ）是一种罕见的海绵窦良性肿瘤，容易误诊，手术治疗难度极大。ＣＳＨ在 ＭＲＩ上表现
为海绵窦区边界清楚的鞍区、鞍旁及中颅窝底的哑铃型或管状鱼样占位病变，Ｔ１序列增强病灶多表现为均匀强化，Ｔ２及

ＦＬＡＩＲ序列均匀一致高信号是诊断 ＣＳＨ的特征性指标。根据病理学特点，ＣＳＨ分为 Ａ型和 Ｂ型；根据冠状位 ＭＲＩ上肿瘤

与颈内动脉垂直线的关系，ＣＳＨ分为鞍内型、鞍旁型和混合型。显微手术和立体定向放射外科都能有效地治疗 ＣＳＨ，大型

病灶首选经颅底硬膜外入路手术治疗，中小型病灶（４ｃｍ以下）首选立体定向放射外科治疗。但具体的年龄、病灶大小、

性质适合哪种治疗方式仍有待进一步研究。

关键词：海绵窦海绵状血管瘤；显微手术；立体定向放射外科

ＤＯＩ：１０．１６６３６／ｊ．ｃｎｋｉ．ｊｉｎｎ．２０１６．０２．０２２

　　海绵窦海绵状血管瘤（ｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉｎｕｓｈｅｍａｎｇｉｏ
ｍａ，ＣＳＨ）是一种罕见的海绵窦良性肿瘤，约占海
绵窦区肿瘤的 ２％，常见于女性，属于脑外型海绵
状血管瘤［１］。常见的临床症状包括：头痛、癫痫、内

分泌症状及海绵窦内颅神经受压的表现如：视力视

野改变、复试、上睑下垂、眼球活动受限、眶周疼

痛、三叉神经痛等［２］。ＣＳＨ比较罕见，容易误诊；此
外，该病位于海绵窦区，血运丰富，与周围血管、神经

关系密切，外科手术难度极大，早期由于对 ＣＳＨ认
识不够，导致术后肿瘤容易残留、致残、致死率高。

随着 ＭＲＩ、手术方式及立体定向放射外科的发展，
ＣＳＨ的诊断和治疗都取得了很大进步，本文拟就

ＣＳＨ的影像学诊断、分型、治疗进展等进行综述。
１　ＣＳＨ的影像学诊断

ＣＴ表现为鞍旁及中颅窝底的占位性病变，呈
等密度，高密度或混杂密度，强化程度不一，部分

病例蝶鞍扩大和岩骨骨质破坏。ＣＴＡ及 ＤＳＡ检
查，可见血管移位，抱球症，颈外动脉分支参与供

血。ＭＲＩ检查：ＣＳＨ表现为海绵窦区边界清楚的鞍
区、鞍旁及中颅窝底的哑铃型或管状鱼样占位病

变，Ｔ１序列表现为等信号或稍低信号、Ｔ１序列增
强为早期明显均匀强化或延迟后均匀强化，少数表

现为不均匀强化；邻近颞叶无水肿，颈内动脉海绵

窦段包绕或被推压。ＦＬＡＩＲ序列及 Ｔ２为高信号；
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Ｔ２序列往往为均匀一致比脑脊液更高的信号［１，２］。

ＦＬＡＩＲ序列及 Ｔ２序列信号为 ＭＲＩ诊断 ＣＳＨ的特征
性影像学表现。

２　ＣＳＨ的分型
根据病理学特点，ＣＳＨ分为 Ａ型和 Ｂ型，Ａ型

ＣＳＨ呈海绵样，有完整的假包膜，光滑、软、有弹
性，控制性降压或抽吸能减少肿瘤体积，血压回升

肿瘤体积会反弹；Ｂ型 ＣＳＨ呈桑葚样，没有假包膜
或假包膜不完整，颗粒样实性，控制性降压或抽吸

不能减少体积，病理切片血管内平滑肌比 Ａ型多。
ＭＲＩ增强后，Ａ型均匀强化，Ｂ型多为不均匀强
化［３］。Ｔａｎｇ等［２］根据冠状位 ＭＲＩ上肿瘤与颈内动

脉垂直线的关系，将 ＣＳＨ分为三型：鞍内型、鞍旁
型和混合型。鞍内型肿瘤局限于颈内动脉垂直线

内侧，鞍旁型位于颈内动脉垂直线外侧，混合型同

时累及颈内动脉垂直线两侧。从临床表现来看，鞍

内型患者出现内分泌障碍的比例高于鞍旁型和混

合型，而混合型出现颅神经功能障碍的比例最高。

这种分型能帮助预测肿瘤的发展及肿瘤对伽玛刀

治疗后的反应，例如：接受同样的周边剂量，混合

型肿瘤的体积缩小比率高于其余两型。

３　ＣＳＨ的治疗
ＣＳＨ的治疗目前仍有争议，包括显微手术、立

体定向放射外科治疗、普通放疗、血管栓塞等；普

通放疗由于并发症多，血管栓塞在部分患者治疗时

找不到明显供血动脉及引流静脉，故这两种方式很

少使用。目前的主要治疗方法为显微手术及立体

定向放射外科治疗。

３．１　显微手术
显微手术最早由 Ｋａｗａｉ于１９７８年报道［４］。早期

由于对肿瘤的认识不够，采取硬膜下入路，致残率及

死亡率均高。随着经验的积累，ＣＳＨ手术的成功率
也在逐步提高。Ｚｈｏｕ等［３］回顾性研究了硬膜外、硬

膜下手术治疗 ＣＳＨ的疗效，２０例患者均经改良翼点
开颅伴（或）不伴眶颧弓切断，其中经硬脑膜外入路

取瘤１３例，经硬脑膜下入路７例。经硬脑膜外入路
和硬脑膜下入路肿瘤全切除分别为 １２例（９２．３％）
和 ０，不 全 切 除 分 别 为 １例 （７．７％）和 ７例
（１００％）。平均随访 ３年，硬脑膜外入路组全部有
改善，无肿瘤复发。硬脑膜下入路组无改善和加重

各４０％和６０％。经硬膜外入路肿瘤的全切率各家
报道不一，高达 ８１．８％ ～１００％，明显高于经硬膜下
入路，且并发症明显少于硬膜下入路，故显微手术推

荐经颅底硬膜外入路切除肿瘤，术中辅以控制性降

压能帮助显露病灶，减少出血。显微手术的主要并

发症为颅神经损伤，高达 ７６％ ～９１．７％，最常见的
是外展神经损伤，且绝大部分为永久性损伤［５－９］。

３．２　立体定向放射外科
１９９９年 Ｉｗａｉ等［１０］首次报道成功使用伽玛刀治

疗 ＣＳＨ。目前，用于 ＣＳＨ的立体定向放射外科主
要治疗设备为伽玛刀和射波刀。Ｗａｎｇ等［１１］回顾性

研究了所有立体定向放射治疗 ＣＳＨ的文献，５９例
患者纳入研究，平均随访 ４９．２个月，ＭＲＩ显示治
疗后肿瘤体积显著缩小的占 ６７．８％（４０例），部分
缩小的占 ２５．４％（１５例），无变化的为６．８％（４
例）；４３例有颅神经症状的患者，治疗后 ７例恢复
正常，２８例改善，１１例无变化；１３例颅神经正常的
患者，１例治疗后出现了三叉神经损伤症状。该研
究还发现，肿瘤体积缩小的预后因素与病灶大小及

治疗前是否手术无关，与相对高剂量有关。平均周

边剂量 １４Ｇｙ（范围：１０～１９Ｇｙ）照射比平均周边
剂量 １３．５Ｇｙ（范围：１０～１６Ｇｙ）照射能使肿瘤缩
小更明显，但考虑到病灶周围视神经能耐受的周边

剂量一般应≤９Ｇｙ，故作者认为周边剂量 １４Ｇｙ能
安全有效地控制 ＣＳＨ生长。最新的研究报道了伽
玛刀治疗 ５３例 ＣＳＨ患者，为单中心报道病例数最
多的一组研究，伽玛刀治疗周边剂量为 ８～１５Ｇｙ，
ＭＲＩ平均随访 ２４个月，肿瘤体积缩小率达７９．５％，
６个月时复查 ＭＲＩ，５５％（２９例）的患者可以达到
８０％的肿瘤缩小，没有患者出现伽玛刀治疗后短
暂肿瘤增大，肿瘤的控制率达 １００％，临床平均随
访 ３４个月，１例患者出现短暂面部麻木后恢复，１
例患者出现垂体功能低下［２］。

综上所述，显微手术和立体定向放射外科都能

有效地治疗 ＣＳＨ，手术全切率高，但同时并发症也
高。目前推荐中小型病灶（４ｃｍ以下）首选立体定
向放射外科治疗，大型病灶首选手术治疗，但具体

的年龄、病灶大小、性质适合哪种治疗方式仍有待

进一步研究。

参 考 文 献

［１］　ＨｅＫ，ＣｈｅｎＬ，ＺｈｕＷ，ｅｔａｌ．Ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｓｔａｎｄａｒｄ

ｆｏｒｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉｎｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａｓ：ｐｒｏｐｏｓａｌｆｏｒａｄｉａｇｎｏｓｔｉｃ

ｔｅｓｔ．ＥｕｒＮｅｕｒｏｌ，２０１４，７２（１－２）：１１６１２４．

［２］　ＴａｎｇＸ，ＷｕＨ，ＷａｎｇＢ，ｅｔａｌ．Ａｎｅｗｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎａｎｄ

ｃｌｉｎｉｃａｌｒｅｓｕｌｔｓｏｆＧａｍｍａＫｎｉｆｅｒａｄｉｏｓｕｒｇｅｒｙｆｏｒｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉ

ｎｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａｓ：ａｒｅｐｏｒｔｏｆ５３ ｃａｓｅｓ．ＡｃｔａＮｅｕｒｏｃｈｉｒ

（Ｗｉｅｎ），２０１５，１５７（６）：９６１９６９．

·３８１·

　国际神经病学神经外科学杂志　　２０１６年　第 ４３卷　第 ２期　　 　



［３］　ＺｈｏｕＬＦ，ＭａｏＹ，ＣｈｅｎＬ．Ｄｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄｓｕｒｇｉｃａｌｔｒｅａｔｍｅｎｔ

ｏｆｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉｎｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａｓ：ａｎｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅｏｆ２０ｃａｓｅｓ．

ＳｕｒｇＮｅｕｒｏｌ，２００３，６０（１）：３１３６．

［４］　ＫａｗａｉＫ，ＦｕｋｕｉＭ，ＴａｎａｋａＡ，ｅｔａｌ．Ｅｘｔｒａｃｅｒｅｂｒａｌｃａｖｅｒｎ

ｏｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａｏｆｔｈｅｍｉｄｄｌｅｆｏｓｓａ．ＳｕｒｇＮｅｕｒｏｌ，１９７８，９

（１）：１９２５．

［５］　ＧｏｅｌＡ，ＭｕｚｕｍｄａｒＤ，ＳｈａｒｍａＰ．Ｅｘｔｒａｄｕｒａｌａｐｐｒｏａｃｈｆｏｒｃａｖ

ｅｒｎｏｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａｏｆｔｈｅｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉｎｕｓ：ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅｗｉｔｈ１３

ｃａｓｅｓ．ＮｅｕｒｏｌＭｅｄＣｈｉｒ（Ｔｏｋｙｏ），２００３，４３（３）：１１２１１９．

［６］　ＢａｎｓａｌＳ，ＳｕｒｉＡ，ＳｉｎｇｈＭ，ｅｔａｌ．Ｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉｎｕｓｈｅｍａｎ

ｇｉｏｍａ：ａｆｏｕｒｔｅｅｎｙｅａｒｓｉｎｇｌｅｉｎｓｔｉｔｕｔｉｏｎｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅ．ＪＣｌｉｎ

Ｎｅｕｒｏｓｃｉ，２０１４，２１（６）：９６８９７４．

［７］　ＳｕｒｉＡ，ＡｈｍａｄＦＵ，ＭａｈａｐａｔｒａＡＫ．Ｅｘｔｒａｄｕｒａｌｔｒａｎｓｃａｖｅｒｎ

ｏｕｓａｐｐｒｏａｃｈｔｏｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉｎｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａｓ．Ｎｅｕｒｏｓｕｒｇｅｒｙ，

２００７，６０（３）：４８３４８８．

［８］　ＹｉｎＹＨ，ＹｕＸＧ，ＸｕＢＮ，ｅｔａｌ．Ｓｕｒｇｉｃａｌｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆ

ｌａｒｇｅａｎｄｇｉａｎｔｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉｎｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａｓ．ＪＣｌｉｎＮｅｕｒｏｓｃｉ，

２０１３，２０（１）：１２８１３３．

［９］　ＬｉＭＨ，ＺｈａｏＪＬ，ＬｉＹＹ，ｅｔａｌ．Ｅｘｔｒａｄｕｒａｌｔｒａｎｓｃａｖｅｒｎｏｕｓ

ａｐｐｒｏａｃｈｔｏｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉｎｕｓｃａｖｅｒｎｏｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａｓ．Ｃｌｉｎ

ＮｅｕｒｏｌＮｅｕｒｏｓｕｒｇ，２０１５，１３６：１１０１１５．

［１０］ＩｗａｉＹ，ＹａｍａｎａｋａＫ，ＮａｋａｊｉｍａＨ，ｅｔａｌ．Ｓｔｅｒｅｏｔａｃｔｉｃｒａｄｉｏ

ｓｕｒｇｅｒｙｆｏｒｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉｎｕｓｃａｖｅｒｎｏｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａｃａｓｅｒｅｐｏｒｔ．

ＮｅｕｒｏｌＭｅｄＣｈｉｒ（Ｔｏｋｙｏ），１９９９，３９（４）：２８８２９０．

［１１］ＷａｎｇＸ，ＭｅｉＧ，ＬｉｕＸ，ｅｔａｌ．Ｔｈｅｒｏｌｅｏｆｓｔｅｒｅｏｔａｃｔｉｃｒａｄｉ

ｏｓｕｒｇｅｒｙｉｎｃａｖｅｒｎｏｕｓｓｉｎｕｓｈｅｍａｎｇｉｏｍａｓ：ａｓｙｓｔｅｍａｔｉｃｒｅｖｉｅｗ

ａｎｄｍｅｔａａｎａｌｙｓｉｓ．ＪＮｅｕｒｏｏｎｃｏｌ，２０１２，１０７（２）：２３９

２４５．

收稿日期：２０１６－０１－２１；修回日期：２０１６－０３－２９
作者简介：陈亮（１９９１－），男，七年制本硕连读，研究方向：恶性胶质瘤的基础和临床研究。
通讯作者：李青松（１９７４－），男，副研究员，硕士生导师，神经外科博士，美 国康莱尔大学博士后。研究方向：神经干细胞发育机制的基础研究

和胶质瘤的临床及基础研究。

Ｗｎｔ信号通路在胶质瘤中的研究进展
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摘　要：Ｗｎｔ信号通路是胚胎及器官发育的重要信号通路之一，在机体内参与调控多种细胞的增殖、分化、极化、迁移及
凋亡等基因表达；Ｗｎｔ信号通路的失调与肿瘤的发生发展密切相关。近年来的研究发现，胶质瘤的发病机理及耐药性等

多涉及Ｗｎｔ信号通路的异常激活。本文主要探讨Ｗｎｔ信号通路在胶质瘤领域的最新研究进展，旨在进一步探索该通路治

疗胶质瘤的可能。
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　　胶质瘤是一种最常见的颅内肿瘤，约占脑肿
瘤的半数以上，其来源于胶质细胞或者前体细胞，

包括星形胶质瘤、胶质母细胞瘤、少突胶质细胞

瘤、室管膜瘤、混合胶质瘤、恶性胶质瘤、未分型胶

质瘤（ｎｏｔｏｔｈｅｒｗｉｓｅｓｐｅｃｉｆｉｅｄ，ＮＯＳ）以及少数罕见病
理型胶质瘤［１］。不同于其它肿瘤，胶质瘤没有分

期，而是基于临床表现分为四级（ＷＨＯⅠⅣ），其
中Ⅰ、Ⅱ级为低级别胶质瘤，Ⅲ、Ⅳ级为高级别胶
质瘤。胶质瘤的现有治疗方法仍以手术切除为主，

辅以术后放射治疗、化学治疗、基因治疗以及免疫

治疗等，除低级别和含有特定敏感性基因的患者

外，其余患者预后并没有明显改善［２］。近年来，随

着人们对胶质瘤的不断深入研究，发现 Ｗｎｔ信号通
路的失调与胶质瘤的发生、发展恶化及耐药机制等

密切相关研究。

追溯 Ｗｎｔ基因最早可至１９７６年，Ｓｈａｒｍａ［３］发现
果蝇的 Ｗｉｎｇｌｅｓｓ基因突变致使果蝇无翅，该基因被
称为果蝇分节极性基因，其编码蛋白能传递细胞的

生长发育信息，从而调控胚胎的轴向发育和蜕变过

程中 翼 的 形 成。Ｎｕｓｓｅ等［４］在 小 鼠 乳 腺 瘤 病 毒

（ＭＭＴＶ）诱导小鼠乳腺癌变的过程中发现，大部分
癌变细胞的 Ｉｎｔ１基因位点嵌有 ＭＭＴＶ病毒，致癌机
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