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脊髓血管母细胞瘤七例临床分析

王焕宇 王宏 马全锋 田媛

【摘要】 目的 总结脊髓血管母细胞瘤的治疗方法、疗效和临床经验。方法与结果 2012 年 2 月

至 2017 年 2 月共收治 7 例脊髓血管母细胞瘤患者，术前 MRI 显示脊髓占位明显、病灶周围血管流空影伴

脊髓空洞症，病灶明显强化。经椎板切开行肿瘤切除术，手术全切除肿瘤（全切除 5 例、全切除责任病灶

2 例）；术后组织病理证实为血管母细胞瘤。术后运动和感觉功能改善 6 例、无变化 1 例；McCormick 分级

Ⅰ级 5 例、Ⅱ级 1 例、Ⅲ级 1 例；无肿瘤复发病例。结论 脊髓血管母细胞瘤为高度血管化的良性髓内肿

瘤，可经手术全切除治愈。脊髓血流分布异常可能是导致临床症状的原因之一。

【关键词】 脊髓肿瘤； 血管母细胞瘤； 显微外科手术
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·临床研究·

血管母细胞瘤是高度血管化的良性肿瘤，脊髓

血管母细胞瘤作为 von Hippel⁃Lindau（VHL）病的一

种表现，可以导致严重的神经功能缺损，具有较高

的病残率［1］。由于其发病率较低，临床医师在面对

该病时，无论在诊断还是在手术治疗方面均面临巨

大的考验。临床上有部分脊髓血管母细胞瘤患者

的影像学特征不十分明显，明确诊断较为困难；而

且，脊髓特殊的解剖学结构和较为脆弱的血供模

式，使脊髓血管母细胞瘤的手术风险巨大。天津市

环湖医院神经外科 2012 年 2 月至 2017 年 2 月共收

治 7 例脊髓血管母细胞瘤患者，对其诊断与治疗经

过进行回顾和文献复习，以总结脊髓血管母细胞瘤

之临床特征，探讨可能的最佳治疗方案。

临床资料

一、纳入与排除标准

1. 纳入标准 （1）脊髓血管母细胞瘤诊断参照

McCormick 等［2］的标准：脊椎 MRI 显示病灶呈高度

强化，病灶周围可见明显的血管流空影，同时伴脊

髓空洞症（SM）。（2）年龄 6 ~ 75 岁。

2. 排除标准 （1）术前 MRI 明确为椎管内神经

鞘瘤、神经纤维瘤、脑膜瘤。（2）术前腹部 B 超明确诊

断为肾上腺嗜铬细胞瘤和肾囊肿。（3）眼底镜检查

合并眼底脉络膜囊肿等。

二、临床特点

1. 症状与体征 本组病例均为 2012 年 2 月至
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2017 年 2 月在我院神经外科住院治疗的脊髓血管母

细胞瘤患者共 7 例，男性 4 例，女性 3 例；年龄 13 ~
61 岁，平均 44.24 岁；主要症状为肢体无力（6 例）、

疼痛（5 例）、浅感觉减退（3 例）和出血昏迷（1 例）。

脊椎 MRI 显示，病变位于颈髓（2 例）、胸髓（3 例）、胸

髓和腰髓（1 例）、腰髓和圆锥（1 例）；其中，单发病灶

5 例、多发 2 例，病灶数目分别为 2 和 11 个，分布于

胸髓至圆锥；其中 6 例合并脊髓空洞症；肿瘤体积

673.53 ~ 6857.76 mm3， 平 均 1990.93 mm3。

McCormick 分级Ⅱ级者 3 例、Ⅲ级者 2 例、Ⅳ级者 2 例

（表 1）。

2. 影像学特点 （1）脊柱 X 线检查：无特殊表

现，主要用于术前病变节段的定位，以腰椎穿刺针

穿刺相应棘突间隙，经 X 线定位后再以亚甲蓝标记

病变节段棘突和椎板。（2）脊椎 MRI：T2WI 可见明显

的脊髓占位效应，病灶周围伴明显粗大的血管流空

影，病灶周围节段脊髓空洞或全脊髓空洞；增强后

病灶明显强化。

三、治疗与预后

1. 治疗方法 本组病例确诊后均行椎板切开肿

瘤切除术。患者俯卧位，气管插管全身麻醉、棘突

上后正中切口，根据术前 X 线定位显露目标棘突及

其上下 2 个棘突。切开脊上韧带、分离椎旁肌，对于

病变直径 < 1.50 cm 且呈偏侧生长肿瘤，采取半椎板

入路，磨钻磨除半椎板至上下关节突水平，切除椎

管内黄韧带，显露硬脊膜；病变直径 > 1.50 cm 者，则

采取椎板切开复位，以直径 1.50 mm 的切削钻头磨

开双侧椎板，切断上下脊间韧带后整体切取下椎板

和棘突、切除黄韧带，显露硬脊膜。正中纵行切开

硬脊膜，以无损伤丝线将硬脊膜向两侧牵拉固定，

棉片覆盖手术切口周围组织，以保护创面、减少感

染，同时防止创面渗血流入术野，保持术区清洁。

首先，判断肿瘤周围血管性质，由于血流速度过快，

肿瘤周围引流静脉明显动脉化，难以分辨动脉和静

脉，充分游离血管后，以阻断夹夹闭血管，如果肿瘤

质地柔软、颜色晦暗，一般考虑为供血动脉，切断供

血动脉；若肿瘤体积较大、颜色红艳，则考虑为引流

静脉，切勿损伤或切断，应至手术结束时再处理引

流静脉。然后，切除肿瘤，由于完全肿瘤位于脊髓

内，需沿最薄弱处切开，沿肿瘤与脊髓分界面进行

分离，虽然分界面粘连紧密，但可用低电流双极电

刀边切开边分离，尽可能全切除肿瘤。再次，切断

肿瘤引流静脉，尽量保留与肿瘤无关的静脉，以免

引起术后脊髓水肿。最后，尽可能复位脊髓软膜，

尽量缝合蛛网膜，严密缝合硬脊膜，防止形成术后

脊髓粘连及瘢痕形成，避免脑脊液漏。复位椎板并

以 4 孔钛连接片固定，分层缝合肌肉、皮下组织和皮

肤。对于脊髓多发病变者，首先需确定产生临床症

状的责任病灶并予以切除，在保证脊柱力学稳定性

的基础上再确定是否切除其他病灶。术后 2 周采用

硬质颈托或腰围固定，鼓励尽早离床锻炼。本组患

者术后均经组织病理证实为血管母细胞瘤。

2. 预后与随访 本组患者均于术后 72 h 内复查

MRI，5 例单病灶患者实现影像学全切除；2 例多发

病灶患者，由于不同病灶之间相距较远，为保证脊

柱力学的稳定性，仅切除责任病灶，术后未见脊髓

出血、脊髓水肿等继发性损害。术后 3 个月复查

MRI，4 例脊髓空洞减小、2 例无明显变化但临床症

状明显改善，余 1 例脊髓空洞缩小，症状无变化；术

后 6、12 和 18 个月时，MRI 检查显示 5 例脊髓空洞持

续减小、2 例与手术前无明显变化；术后 30 个月 MRI
检查无一例肿瘤复发。术后 2 周时，临床症状明显

表 1 7 例脊髓血管母细胞瘤患者临床资料

Table 1. Clinical data of 7 patients with spinal hemangioblastoma
序号

1
2
3
4
5
6
7

性别

女性

男性

男性

女性

男性

女性

男性

年龄
（岁）

28
48
50
61
13
56
55

病灶部位

颈髓

颈髓

胸髓

胸髓、腰髓和圆锥

胸髓

胸髓

腰髓和圆锥

病灶数目
（个）

1
1
1

11
1
1
2

肿瘤体积
（mm3）

3758.58
6857.76
1868.30
1036.20
2260.80

673.53
777.15

合并 SM
有

有

有

无

有

有

有

术前 McCormick 分级

Ⅳ

Ⅳ

Ⅱ

Ⅲ

Ⅳ

Ⅱ

Ⅱ

术后临床症状

改善

改善

改善

无变化

改善

改善

改善

病变切除

全切除

全切除

全切除

全切除责任病灶

全切除

全切除

全切除病灶

术后 3 个月 SM
缩小

缩小

缩小

无变化

缩小

无变化

缩小

术后 3 个月McCormick 分级

Ⅰ

Ⅰ

Ⅰ

Ⅱ

Ⅲ

Ⅰ

Ⅰ

SM，syringomyelia，脊髓空洞症
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改 善 者 6 例 、无 变 化 1 例 ；术 后 3 个 月 随 访 ，

McCormick 分级Ⅰ级者 5 例、Ⅱ级者 1 例、Ⅲ级者 1 例

（表 1）。

典型病例

例 1 女性，56 岁。主因左上肢麻木 6 天、加重

伴左下肢麻木 2 天，于 2016 年 4 月 15 日入院。患者

6 天前无明显诱因出现左上肢麻木，并呈进行性加

重，2 天前同时出现持续性左下肢麻木，病程中无肢

体无力症状，且不伴右侧肢体明显异常。入院后神

经系统检查神志清楚，脑神经无明显异常。左手、

左前臂和左下肢痛温觉减退，左侧肢体 T4 ~ 11 平面和

T12平面以下痛温觉减退伴关节位置觉减退，左手指

鼻试验欠稳准，闭目难立征阳性，左侧肢体腱反射

亢进，左侧 Babinski 征阴性；右侧肢体生理反射正

常，病理反射未引出。术前 X 线定位病变位于 T8-9棘

突间隙。脊椎 MRI 检查显示，全脊髓空洞，T8 ~ 9平面

呈明显均匀占位性改变，增强后病灶呈强化征象

（图 1a ~ 1d）。临床诊断：血管母细胞瘤伴脊髓空洞

症。于 2016 年 4 月 21 日在全身麻醉下行半椎板切

开脊髓占位性病变切除术。术中切开 T8 ~ 9 半椎板，

剪开硬脊膜，可见肿瘤位于脊髓背外侧，部分位于

脊髓内，呈红色，大小约为 1.40 cm × 1.20 cm，质地

韧、边界清晰，肿瘤周围血管异常扩张并迂曲（图

1e）；保留血管，沿肿瘤边界小心全切除肿瘤，证实肿

瘤周围血管为引流静脉，全切除肿瘤后切断引流静

脉。术后组织病理证实血管母细胞瘤（图 1f），最终

确诊为胸髓内血管母细胞瘤。术后临床症状即改

善，术 后 48 h 复 查 MRI 显 示 病 变 全 切 除（图 1g，
1h）。患者共住院 22 天，出院时临床症状完全改善，

术后 3 个月 MRI 检查未见肿瘤复发，脊髓空洞无明

显缩小。

例 2 男性，50 岁。主因右下肢疼痛 1 月余，于

2016 年 6 月 7 日入院。患者 1 个月前无明显诱因出

现右下肢持续性疼痛，劳累后加重，无麻木、无力等

症状或体征，其余肢体无明显异常，曾自行服用布

图 1 例 1 患者脊椎 MRI 和组织病理学检查所见 1a 术前矢状位 T1WI 显示，病灶位于 T8 ~ 9 平面髓内偏左，呈等信号（箭头所示）
1b 术前矢状位 T2WI 显示，病灶位于 T8 ~ 9平面髓内，呈略高信号（箭头所示），伴全脊髓空洞 1c 术前冠状位增强 T1WI 扫描病灶呈
明显强化征象（箭头所示） 1d 术前横断面 T1WI 显示病变位于髓内（箭头所示） 1e 术中可见病灶周围迂曲的血管 1f 手术
切除组织标本观察，肿瘤组织内可见空泡状大基质细胞和毛细血管 HE 染色 × 200 1g 术后 48 h 矢状位增强 T1WI 显示，T8 ~ 9平
面病灶全切除，强化灶消失 1h 术后 3 个月矢状位 T1WI 显示原病灶消失

Figure 1 Spinal MRI and pathological findings of Case 1 Sagittal T1WI before operation showed the lesion located at T8-9 of
intraspinal cord, on the left side, with isointensity (arrow indicates, Panel 1a). Sagittal T2WI before operation showed the lesion at T8-9was slightly hyperintense (arrow indicates), with total SM (Panel 1b). Coronal enhancement T1WI before operation showed the lesion at
T8-9 obvious enhancement (arrow indicates, Panel 1c). Axial T1WI before operation showed the lesion located in intraspinal cord (arrow
indicates, Panel 1d). During operation tortuous vessels around the lesion were seen (Panel 1e). Optical microscopy of the resected
tissue showed vacuolated large stroma cells and capillaries (Panel 1f). HE staining × 200 Sagittal enhancement T1WI of 48 h after
operation showed the enhanced foci disappeared, indicating total resection of T8-9 lesion (Panel 1g). Sagittal T1WI of 3 months after
operation showed no lesions (Panel 1h).

1a 1b 1c 1d

1e 1f 1g 1h
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图 2 例 2 患者脊椎 MRI 和组织病理学检查所见 2a 术前矢状位 T1WI 显示，L1平面占位性
病变，伴脊髓空洞（箭头所示） 2b 术前矢状位 T2WI 显示全脊髓空洞（箭头所示） 2c 术
前横断面 T2WI 显示，病变位于髓内，伴周围血管流空影（箭头所示） 2d 手术切除组织标本
观察，可见血管母细胞瘤典型特征，即空泡状大基质细胞和毛细血管 HE 染色 × 200
2e 术后 3 个月矢状位 T1WI 未见肿瘤残留和复发

Figure 2 Spinal MRI and pathological findings of Case 2 Sagittal T1WI before operation
showed L1 occupying lesion with SM (arrow indicates, Panel 2a). Sagittal T2WI before operation
showed total SM (arrow indicates, Panel 2b). Axial T2WI before operation showed the lesion
located in intraspinal cord with empty vassel signals (arrow indicates, Panel 2c). Optical
microscopy of the resected tissue showed a typical feature of angioblastoma, with vacuolated
large stroma cells and capillaries (Panel 2d). HE staining × 200 Sagittal T1WI of 3 months
after operation showed no residue and recurrence (Panel 2e).

洛芬（芬必得）但效果欠佳。入院后神经系统检查

神志清楚，脑神经检查未见异常。右侧大腿外侧浅

感觉减退，右下肢肌力、肌张力正常，双侧指鼻试验

稳准，生理反射正常，病理反射未引出。术前 X 线定

位病变位于 L1-2棘突间隙。全脊椎 MRI 检查显示，L1

平面髓内占位性病变，中央管明显扩张，T2WI 可见

病灶周围血管流空影；腰椎 MRI 显示脊髓空洞（图

2a ~ 2c）。临床诊断为血管母细胞瘤，于 2016 年 6 月

12 日在全身麻醉下行半椎板切开脊髓占位性病变

切除术。术中可见髓内圆形占位病变，呈红色，周

围伴粗大血管，血运极为丰富，边界可见但与脊髓

粘连紧密，并可见清晰的胶质增生带，手术全切肿

瘤，最后切断引流静脉。术后组织病理证实为脊髓

血管母细胞瘤（图 2d）。术后 3 天临床症状完全消

失，共住院 14 天，术后 3 个月 MRI 检查未见肿瘤复

发，脊髓空洞缩小（图 2e）。

讨 论

血管母细胞瘤的发病率仅次于星形细胞瘤和

室管膜瘤，位居脊髓肿瘤的第 3 位，占全部原发性脊

髓肿瘤的 8% ~ 10%［1］。随着 MRI 的广泛应用，对血

管母细胞瘤的检出率呈逐年增加之趋势［2］。目前的

研究显示，脊髓血管母细胞瘤与 von Hippel⁃Lindau

病密切相关，有 20% ~ 30%属于 von Hippel ⁃Lindau
病的一种表现［3］。本组 7 例患者中有 2 例属于 von
Hippel⁃Lindau 病，呈多发性病变。

疼痛和感觉障碍是脊髓血管母细胞瘤的首发

症状，表现为节段性，至疾病后期进展为脊髓病样

表现，如反射亢进、脊柱侧弯、尿失禁和肢体无力

等，究其原因，除肿瘤直接压迫外，还有瘤周水肿、

脊髓空洞症，其中后者是最为主要的因素［4⁃5］。关于

脊髓空洞的形成，目前观点不一，大多数学者认为，

高度血管化的肿瘤，血流增快、血流量增加，使脊髓

静脉流体静脉压升高，逐渐形成空洞［6］。本组 7 例

患者中 6 例存在明显的脊髓空洞，且脊髓空洞范围

明显超过肿瘤所在节段，甚至为全脊髓空洞。类比

其他脊髓肿瘤，我们发现，髓内胶质瘤常合并节段

性脊髓空洞，而神经鞘瘤、脊膜瘤较少合并脊髓空

洞，表明血管母细胞瘤合并脊髓空洞并非单纯由于

肿瘤压迫和局部刺激，很可能源于全脊髓的系统问

题，如血流灌注改变和全脊髓静脉流体静脉压升高

等。本组例 1 和例 2 患者临床症状与病变部位不

符，术后症状立即减轻并消失，但脊髓空洞变化不

明显，考虑其临床症状是由于血流分布异常，术后

血流改变即症状消失，而非传统认为的脊髓空洞症

所致。

2a 2b 2c 2d

2e
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MRI 仍是目前诊断脊髓血管母细胞瘤的主要方

法，其高度血管化病变通常呈现明显的均匀强化征

象，T1WI 呈均匀等信号，T2WI 呈特征性即瘤周或瘤

体内明显的血管流空影，故 T2WI 更具诊断价值；其

他影像学特征还包括肿瘤相邻节段脊髓中央管扩

张或全脊髓空洞症，但此类特征并非所有患者同时

存在。本组有 1 例 von Hippel⁃Lindau 病患者病灶呈

多发性，但病灶邻近节段脊髓未见中央管扩张现

象。因此，我们的临床经验是，诊断脊髓血管母细

胞瘤除结合临床症状外，还应综合 MRI 特征：（1）难

以解释的全脊髓或多节段中央管扩张或脊髓空洞

症。（2）增强扫描呈明显强化征象。（3）T2WI 可见瘤

周血管流空影。

约有 95%的血管母细胞瘤发生于齿状韧带以

后的区域［7］，其中 66%位于脊神经根入脑桥区。本

组病例也观察到这一现象，7 例计 28 个肿瘤全部位

于脊髓齿状韧带以后的区域且偏向一侧，其中 17 个

肿瘤位于脊神经根入脑桥区，约占 60.71%（17/28），

其发生机制目前尚不明确，推测可能与肿瘤细胞来

源有关。

组织病理证实，脊髓血管母细胞瘤主要由基

质、内皮细胞和肥大细胞（mast cell）共 3 种成分构

成。早期研究认为，肿瘤组织主要来自肥大细胞，

但随后的研究显示，中枢神经系统血管母细胞瘤可

能来自中胚层细胞之残留［8⁃10］。但上述学说的证据

并不充分，因此关于肿瘤细胞的来源尚存争议。晚

近分子病理学研究显示，血管母细胞瘤的 3 种细胞

成分均可能存在 VHL 基因等位缺失，但这 3 种细胞

成分在基因水平不存在异质性，因此目前仍无法判

断肿瘤起源。

多个医学中心在对血管母细胞瘤的保守治疗

随访中发现其自然生长规律，其生长方式主要包括

以下 3 种形式［11］：（1）跳跃式生长，即肿瘤在某一阶

段快速生长，而后进入寂静期，其后在某一阶段再

次生长。（2）直线式生长，即肿瘤以一定速度稳定增

长。（3）指数式生长，肿瘤生长越来越快。其中，跳

跃式生长为最常见的生长方式［12］，生长期和寂静期

分别可持续数月至数年，本组病例也符合这种情

况，肿瘤在某一时期快速生长，而后进入寂静期。

关于脊髓血管母细胞瘤的治疗原则，无论是散

发病例还是 von Hippel⁃Lindau 病，手术切除均为最

有效的治疗手段［13⁃14］。目前存在争议的是，无症状

性脊髓血管母细胞瘤是否需要施行手术治疗？我

们认为取决于两个方面，即肿瘤生长预期，以及患

者预后、手术并发症和安全性。Kim 等［15］认为，血

管母细胞瘤体积 > 500 mm3者，发病后短期即可出现

神经系统症状，此类患者建议直接手术切除；而肿

瘤体积 < 500 mm3、近期无明显增长、无临床症状的

患者，可采取保守治疗。本组所有病例髓内肿瘤体

积 > 500 mm3，平均 1990.93 mm3，故未观察到体积 <
500 mm3的肿瘤是否产生临床症状；本组 7 例患者中

5 例有临床症状，2 例在 2 年的随访中肿瘤呈进行性

增大，均采取手术切除，5 例术后 2 周临床症状消失，

1 例 3 月内症状好转，6 例神经功能恢复良好，1 例肢

体肌力及感觉症状术前术后无变化，恢复正常工作

和生活。有的临床数据显示，脊髓血管母细胞瘤患

者术后恢复良好率逾 96%，术后基本无新的神经系

统症状，绝大部分患者能恢复社会工作能力［16 ⁃17］。

根据本组病例术中所见，我们发现：（1）绝大部分肿

瘤位于脊髓背侧，有手术的便利性。（2）血管母细胞

瘤与脊神经在发育上的非同源性，即使肿瘤位于髓

内，也与脊髓之间有较清晰的界限，这一点在术中

业已得到证实，肿瘤边界可见但与周围组织粘连严

密，术中沿边界小心分离可完整切除肿瘤，同时对

脊髓损伤较小。（3）肿瘤血供虽然丰富，但来源较为

单一。肿瘤通常位于脊髓背外侧，其血供源于同侧

根动脉和脊髓前动脉，手术初始即控制肿瘤血供，

可使肿瘤切除更容易；另外，术中切断动脉后，应谨

慎切断肿瘤引流静脉，只需切断肿瘤侧引流静脉即

可，切勿追踪电凝，以免影响脊髓静脉回流。（4）术

中无需处理脊髓空洞，一般于术后数周内缓解或消

失，由脊髓空洞所造成的临床症状大多于术后 1 周

消失，迄今对脊髓血管母细胞患者所表现出的症状

与体征与脊髓空洞症之间的关系仍不十分明确。

（5）目前尚无文献支持对脊髓血管母细胞瘤进行术

前栓塞治疗，该治疗方案手术风险较大，既未带来

手术便利亦未见有关患者从术前栓塞治疗中明显

获益的文献报道［18］。

综上所述，脊髓血管母细胞瘤是临床相对常见

的肿瘤，通常可以在有经验的医学中心以 MRI 明确

诊断。其组织来源尚不十分明确，但倾向于中胚层

残留细胞来源。首选治疗方案为手术切除，肿瘤部

位、血供、边界为手术的安全性提供了一定的保证，

患者预后良好。但对于无症状性脊髓血管母细胞

瘤患者的手术适应证选择，仍值得商榷。
利益冲突 无
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