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脊髓血管母细胞瘤 1 例并文献复习

冯伟，周玉璞

河南省第二人民医院神经外科，河南 新郑 451191

中枢神经系统血管母细胞瘤( hemanioblastoma，
HB ) 发生于中胚叶形成的血管细胞，是一种少见的
良性血管性肿瘤，成人常见于小脑［1］，而发生于脊

髓的血管母细胞瘤较少，本文报告 1 例脊髓血管母
细胞瘤并结合文献复习。
1 临床资料
患者，女，45 岁。因“间断性腰背部疼痛及左

下肢麻木 10 年，加重 1 个月”入院。该患者 10 年
前出现劳累后间断性腰背部疼痛及左下肢麻木，无

放射痛，休息及理疗后疼痛及麻木可缓解。5 年前
患者因疼痛及麻木加剧在当地医院就诊，行 MＲI
检查诊断为椎管内占位及脊髓空洞症。在当地医
院行手术治疗过程中发现为富血管病变，未行病灶

切除术，仅行椎管减压治疗。术后患者腰背部疼痛
及左下肢麻木无明显缓解，并呈进行性加重，走路

时逐渐向左侧斜行。近 1 个月来患者腰背部疼痛
及左下肢麻木明显加剧，晚间平卧时尤甚，影响睡

眠。患者大便约 5 天左右一次，否认有小便及性功
能障碍。既往身体健康。否认有家族性遗传疾病
史。胸椎 MＲI 示 ( 见图 1、2 ) : 椎管内 T7 水平占
位，考虑血管母细胞瘤。眼底检查未见异常; 腹部
B 超无明显异常; 查体: 神志清，回答正确。粗测视
力正常，视野无缺损。无眼震，伸舌居中，颈软，胸

部脊柱向左侧弯，腰部活动受限，行走时步态蹒

跚，步幅较小，向左侧偏斜。左下肢变细，四肢肌
力 V 级，肌张力正常，双侧腹壁反射减弱，肛门反
射正常，左侧巴氏征、戈氏征均阳性。由于患者胸
部脊柱侧弯，修正原手术切口后行后正中入路 T7
椎管内占位性病变切除术，病灶所在部位脊髓表面

可见异常扩张和迂曲的血管。显微镜下先打开肿
瘤表面的蛛网膜层，于病变部位切开软脊膜和脊

髓，可见肿瘤呈暗红色，肿瘤上极有数条粗大畸形

血管团形成，肿瘤质地韧，包膜完整，于肿瘤底部

可见供血动脉为 L7 水平处根动脉和脊髓后动脉，
引流静脉流向肿瘤上下两端，小心分离肿瘤周边，

先电凝切断肿瘤供血动脉，最后切断引流静脉，将

肿瘤完整切除，肿瘤呈樱桃红色，大小约 2 ． 5 cm ×
2 ． 0 cm × 1 ． 0 cm ( 图 3 ) ，肿瘤切除过程中无出血，
严密缝合硬脊膜。术后疼痛症状明显缓解，无其他
新症状出现。病理证实为血管母细胞瘤( 见图 4 ) 。
术后半年随访患者疼痛缓解明显，左下肢麻木及脊

柱侧弯无明显改善。
2 讨论
2 ． 1 发病情况
血管母细胞瘤是成人小脑最常见的原发性肿

瘤，脊髓相对少见。占髓内肿瘤的 2% ～ 15% ，好
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发于 40 岁以下，本例为 40 岁发病。发生于小脑，

多为囊性，脊髓多为实性，以颈胸段多见。小脑约
2 / 3 的脊髓血管母细胞瘤是散发的，1 / 3 与 Von
Hippel -Lindau 病相关［2］。因此，对于中枢神经系统
任何部位的血管母细胞瘤，均应详细询问家族史，

进行全面检查神经系统，同时行眼底及腹部影像学

检查，必要时行基因检测，以排除 VHL 病［3］。多发
脊髓血管母细胞瘤提示 von Hippel -Lindau 综合征，

其症状通常由一个主要的病灶引起，小的脊髓血管

母细胞瘤可以无任何症状［4］。脊髓血管母细胞瘤
临床表现包括感觉障碍，疼痛、运动障碍、肛门及

膀胱功能障碍。由于肿瘤多生长在脊神经后根入
脊髓处，因而感觉障碍较运动障碍更常见，而疼痛

是最常见的症状。本例患者以腰部疼痛及感觉异
常为主要表现，与文献报道相符合。本例患者除表
现有疼痛及感觉障碍之外，还表现有脊柱左侧弯，

左下肢变细，走路向左侧斜行。该症状文献报道较
少，可能与患者病史较长，肿瘤对左侧脊神经压迫

时间长，造成左侧肢体神经营养缺失，双侧下肢长

短不一所致。患者的临床表现还与肿瘤的位置、是
否继发水肿及脊髓空洞有关，本例患者肿瘤上端可

见有明显的空洞形成( 见图 2 ) 。

图 1、2 : 胸椎 MＲI 扫描见 T7 段椎管内占位病变，增强扫描明显强化，肿瘤内可见血管流空影，肿瘤上端可见脊

髓空洞 ; 图 3 : 手术完整切除肿瘤 ; 图 4 : 术后病理图片。

2 ． 2 诊断
脊髓造影可以了解肿瘤的血管和肿瘤染色的

具体范围，明确供血动脉的来源、引流静脉的途
径［5］。但随着 MＲI 技术的不断进步，DSA 已不再是

必须的检查项目［6］。目前，脊髓血管母细胞瘤的诊
断主要依靠 MＲI 扫描。MＲI 可准确显示血管母细
胞瘤的位置、大小、形态，冠状位、矢状位等多方位
扫描可了解肿瘤与邻近脊髓的关系。脊髓血管母
细胞瘤大多为实质性，其形态及影像学表现与肿瘤

的大小有关，≤1 cm 的肿瘤呈点状或小结节状，多
为均匀等 T1 稍长 T2 信号，而 ＞ 1 cm 的肿瘤常呈
结节状，长轴与脊髓纵轴一致，由于肿瘤内部常有

囊变及流空血管，在 T1WI 上表现为低信号或等、

低混杂信号，T2WI 上呈混杂高信号。由于肿瘤富
含血管，其最具特征性的表现为血管流空效应，有

报道其出现与肿瘤大小有关，1 ． 5 cm 以下的肿瘤
常无血管流空信号，而大于 2 ． 5 cm 的肿瘤一定伴
有流空信号［7］。注射 Gd-DTPA 后明显强化，多为
圆形或类圆形，边界清晰。脊髓血管母细胞瘤另一

重要特征为肿瘤头端或尾端常伴有广泛的脊髓空

洞或形成假囊肿。本例在肿瘤上端可见明显的广
泛空洞，主要原因可能是肿瘤血管高渗透性和肿瘤

细胞分泌所致，而非肿瘤压迫脑脊液循环受阻所

致。
2 ． 3 治疗
目前，大多数学者认为显微手术根治性切除是

脊髓血管母细胞瘤的首选方法。对于无症状的患
者，手术治疗尚有争议。有作者认为血管母细胞瘤
的自然病程难以预料，对于无症状患者定期复查

MＲI，影像学进展即为手术指证，不必等待出现临
床症状［8］。也有学者认为由于脊髓血管母细胞瘤
为良性且大多边界清楚，手术预后较好，所以应在

早期诊断明确后即应手术治疗，争取全切除肿瘤，

以免肿瘤囊变、反复出血或继发脊髓空洞形成造成
不可逆的脊髓功能损害［9］。本例患者由于第一次
手术采用单纯减压治疗而没有切除病变，致使患者

感觉障碍、脊柱侧弯及双下肢粗细不对称恢复困
难。因此作者认为，在排除 Von Hippel -Lindau 病
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后，只要明确诊断为脊髓血管母细胞瘤后应早期手

术治疗。Von Hippel -Lindau 病是一种全身性疾病，

目前任何外科治疗都不能治愈，反而有增加脊髓损

伤的风险［4］。也有国外学者认为对 VHL 病合并的
多发性髓内血管母细胞瘤，如果可能，一次手术可

切除多个病灶; 如果不能一次手术切除，应先处理

有症状的病灶，其他部位的肿瘤暂不处理［6］。血管
母细胞瘤对放疗不敏感。有人认为对一些无症状
的脊髓血管母细胞瘤，尤其是 Von Hippel -Lindau 病
合并的多发性髓内血管母细胞瘤，可采用射波刀治

疗［10］。尽管有学者报道术前造影栓塞可减少术中
出血［11］，但随着显微神经外科的发展，术前造影或

栓塞并非必不可少［12］。

脊髓血管母细胞瘤与正常的脊髓之间有一层

白色胶质增生带，肿瘤的切除应在手术显微镜下在

此胶质增生带中进行。手术原则应按照脑动静脉
畸形手术原则整块切除肿瘤，避免分块切除或取活

检，以免引起难以控制的大出血。术中吲哚菁绿荧
光造影技术可明确肿瘤供血动脉及引流静脉，判断

手术切除范围提高手术成功率［13］。

手术方法通常采用侧卧位，作后正中切口，手

术原则是先将供血动脉切断，其次是保护好引流静

脉，再游离血管母细胞瘤，最后切断引流静脉将病

灶摘除。当引流静脉为多条时，可先将非主要的较
细的引流静脉切断，仅保留其主要的较粗大的引流

静脉，待完全游离病灶后再最后切断，否则会因为

静脉淤血而增加手术难度。术中小的出血可用明
胶海绵及棉片轻压止血，使用双极电凝止血时，要

尽量调低其功率，并用生理盐水缓慢冲洗降温。若
脊髓肿胀明显，应使用自体筋膜或人工硬脑膜减张

缝合硬脊膜。彻底止血后按层次缝合切口。如须
放置引流应及早拔除，以免形成脑脊液漏。另外，

为减轻术中、术后脊髓水肿，在术中和术后常规使
用甲基强的松龙。肿瘤周围脊髓空洞无需特别处
理，一般在病灶切除后半年左右空洞或水肿可逐渐

恢复正常。
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