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小脑富脂质髓母细胞瘤临床病理学
特征：病例报告及文献综述

【摘要】 目的 探讨小脑富脂质髓母细胞瘤临床病理学特征。方法 对一例小脑富脂质髓母细胞

瘤患者临床表现、影像学特点，以及组织病理学和免疫组织化学特征进行回顾性分析，并复习相关文

献。结果 男性患者，26 岁。临床表现为反复头痛，伴头晕、恶心、呕吐。MRI 显示病灶填充第四脑室，

T1WI 呈均匀低信号、T2WI 呈不均匀高信号，增强 T1WI 扫描病灶呈明显均匀强化，边界清晰。手术后光学

显微镜下观察肿瘤细胞弥漫增生，大小一致，胞质淡染，呈弱酸性或嗜双色，核圆形或卵圆形，染色质细

腻，核仁可见，核分裂象易见；间质中含有丰富的薄壁血管；富于脂质的细胞呈灶性分布。免疫组织化学

染色肿瘤细胞 CD56 和突触素弥漫阳性，局灶表达神经微丝，弱表达少突胶质细胞系转录因子⁃2；不表达

巢蛋白、神经元核抗原、S⁃100 蛋白、胶质纤维酸性蛋白和上皮膜抗原；TP53 染色阳性（约 10％），Ki⁃67 抗

原标记指数约为 40％。结论 发生于小脑的富脂质髓母细胞瘤为临床罕见的中枢神经系统肿瘤，影像

学呈现发生于小脑蚓部向第四脑室生长的占位性病变；病理学表现肿瘤细胞由高度密集的一致圆形细

胞组成，具有灶性脂肪样细胞分化，应注意与小脑脂肪神经细胞瘤和室管膜瘤等相鉴别。
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【Abstract】 Objective To explore the clinicopathological features of cerebellar lipidized
medulloblastoma. Methods The clinical manifestations， neuroimaging, histopathological and
immunohistochemical features were analysed in one case of lipidized medulloblastoma in the cerebellar
vermis. Related literatures were reviewed. Results A 26 ⁃ year ⁃ old man presented with intermittent
headache，accompanied by dizziness, nausea and vomiting. The magnetic resonance imaging (MRI)
demonstrated a mass located the cerebellar vermis convex to the fourth ventricle. The tumor with well ⁃
demarcated boundary was homogeneous hypointense on T1 weighted and heterogeneous hyperintense on T2
weighted images, and enhanced brilliantly and homogenously on contrast. The patient subsequently
underwent gross total mass resection. Microscopically，there was diffuse infiltration by high cellularity of
tumor cells. The cytoplasm were thin eosinophilic to amphophilic. The neoplastic cells showed round to
oval hyperchromatic nuclei with a delicately stippled chromatin and occasional conspicuous nucleoli and
numerous mitotic figures were also present. Thin⁃wall vascular proliferation was detected. Lipid⁃laden cells
were focally distributed in tumor tissue. On immunohistochemical examination, the neoplasm was reactive
for CD56 and synaptophysin (Syn), focally positive for neurofilament protein (NF), weakly positive for
oligodendrocyte lineage transcription factor 2 (Olig⁃2), and negtive for nestin, neuronal nuclei (NeuN), S⁃100
protein (S ⁃ 100), glial fibrillary acidic protein (GFAP) and epithelial membrane antigen (EMA). TP53
protein was over expressed in 10% of tumor cells. Ki ⁃ 67 antigen labeling index were about 40% .
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Conclusion Cerebellar lipidized medulloblastoma is rare. Neuroimaging showed space occupying lesion
in cerebellar vermis. Histologically, the tumor cells were consisted of monotonous, round cells with focal
accumulations of lipidized cells. The differential diagnosis include liponeurocytoma and ependymoma and
so on.

【Key words】 Medulloblastoma; Cerebellar neoplasms; Magnetic resonance imaging; Pathology;
Immunohistochemistry

髓母细胞瘤（medulloblastoma）是发生于小脑的

侵袭性胚胎性肿瘤，好发于儿童，伴明显神经元分

化，易通过脑脊液途径播散，主要生长于小脑蚓部

并向第四脑室生长。近年来，陆续有文献报道富脂

质髓母细胞瘤（lipidized medulloblastoma）大多伴有

灶性脂肪样细胞分化，但临床鲜见。笔者报告一例

发生于小脑蚓部富于脂质的髓母细胞瘤，并结合相

关文献对其临床表现、病理学诊断与鉴别诊断特点

进行探讨。

病历摘要

患者 男性，26 岁。主因反复头痛、恶心、呕吐

2 个月，于 2011 年 2 月 18 日入院。患者入院前 2 个

月无明显诱因反复头痛，以双侧额部为甚，程度较

轻，偶有疼痛程度加重至中等程度，可持续 1 ~ 10 d，
发作时伴有头晕，恶心、呕吐，但无抽搐，以及步伐、

步态不稳等症状或体征。7 ~ 8 d 前因头痛症状加重

就诊于当地医院，头部 MRI 检查提示“第四脑室占

位性病变”。为了进一步明确诊断与治疗而入住我

院。患者主诉自发病以来精神状态良好，饮食、睡

眠无明显异常，大小便正常，体质量无明显减轻。

既往体格健康，无肿瘤家族遗传史。

诊 断 与 治 疗 经 过 入 院 后 体 格 检 查：体 温

36.3 ℃，脉搏 76 次/min，呼吸 17 次/min，血压 120/
70 mm Hg（1 mm Hg = 0.133 kPa）。神志清楚。双侧

眼睑无下垂；双侧瞳孔等大、等圆，直径约为 3 mm，

对光反射灵敏，眼球各方向运动无障碍，无眼震。

双侧鼻唇沟对称，伸舌居中。四肢肌张力正常，肌

力 5 级，腱反射对称活跃，病理征未引出；深浅感觉

基本正常，共济运动无异常，双侧 Kernig 征阴性。头

部 MRI 扫描提示第四脑室扩大，病灶由小脑蚓部向

第四脑室生长，T1WI 呈均匀低信号、T2WI 为不均匀

高信号；增强 T1WI 扫描病灶呈明显均匀强化，边界

清楚，大小约为 2.50 cm × 2.50 cm × 2.00 cm（图 1），

病灶周围脑实质无水肿，占位效应轻微，脑桥背侧

呈弧形压迹，中央导水管以及幕上脑室轻度扩张

（图 2）。临床初步诊断：第四脑室占位性病变，可疑

室管膜瘤。

完善各项检查后于 2011 年 2 月 22 日经枕下正

中入路施行第四脑室肿瘤切除术，术中发现肿瘤主

要依附于第四脑室左侧，界限清楚，由附着面供血，

血供中等，质地柔软，大小约为 2.50 cm × 2.50 cm ×
2.00 cm，呈暗红色，于手术显微镜下全切除肿瘤，并

行组织病理学检查。（1）大体标本观察：肿瘤组织标

本比较完整，大小约为 2.50 cm × 2.00 cm × 2.00 cm，

表面灰暗（图 3a），剖面呈灰红色，质地均匀、柔软

（图 3b）。经体积分数为 3.7%的中性甲醛溶液固定、

常规脱水、石蜡包埋，3μm 组织切片，分别行 HE 染

色和免疫组织化学染色。（2）组织病理学观察：由小

而一致的肿瘤细胞和脂肪样细胞组成（图 4a）。肿

瘤细胞密度较高，胞质淡染，弱嗜酸性，核呈圆形或

卵圆形，染色质细腻，核仁可见，伴不同程度核周空

晕（图 4b）；脂肪样细胞为圆形或多边形，呈空泡状，

胞核被脂肪滴挤向一侧，呈“新月”形；单个或成片

的脂肪样细胞排列于肿瘤细胞之间，分布不均匀

（图 4c）；核分裂象易见，约为 9 个/10 HPF（图 4d）；肿

瘤表面局部区域可见纤维素性坏死，间质中含丰富

的由小至中等大小的弓状或分支状的薄壁血管。

（3）免疫组织化学染色：采用 EnVision 二步法检测肿

瘤细胞胶质纤维酸性蛋白（GFAP，1∶100）、S⁃100 蛋

白（S ⁃100，1∶200）、少突胶质细胞系转录因子 ⁃2
（Olig⁃2，1∶100）、突触素（Syn，1∶150）、神经元核抗

原（NeuN，1∶100）、巢蛋白（nestin，工作液）、神经微

丝（NF，1∶100）、CD56（1∶100）、上皮膜抗原（EMA，

1∶100）、TP53（1∶100），以及 Ki⁃67 抗原（1∶200）表

达水平，所有抗体均购自美国 Dako 公司。检测结果

显示，细胞膜 CD56 表达呈弥漫强阳性（图 5a），胞质

突触素表达阳性（图 5b），神经微丝表达呈局灶性阳

性，少突胶质细胞系转录因子 ⁃2 表达呈弱阳性；肿

瘤细胞不表达巢蛋白、神经元核抗原、S⁃100 蛋白、

胶质纤维酸性蛋白和上皮膜抗原等；细胞核 TP53 阳

性表达率为 10%（图 5c），Ki⁃67 抗原标记指数 40%

·· 308



中国现代神经疾病杂志 2012 年 6 月第 12 卷第 3 期 Chin J Contemp Neurol Neurosurg, June 2012, Vol. 12, No. 3

（图 5d）。病理学诊断：（小脑蚓部）富脂质髓母细胞

瘤（WHO Ⅳ级），细胞增殖活跃，核分裂象多见（9 个/
10 HPF）。患者术后未接受放射治疗，术后 6 个月随

访时，MRI 检查显示第四脑室及脑桥前池有明显强

化的多结节状团块影，大小约为 4.10 cm × 2.10 cm ×

2.20 cm，以第四脑室左前方尤为明显

（图 6），提示肿瘤复发。

讨 论

髓母细胞瘤是呈侵袭性生长的胚

胎性肿瘤，好发于小脑蚓部并突入第四

脑室生长，多伴有不同程度的神经元和

胶质细胞分化，主要通过脑脊液途径播

散［1 ⁃ 2］。70%发生于 16 岁以下青少年，

成人髓母细胞瘤 80%发生于 21 ~ 40 岁，

以男性好发，约占 65%［1］。在 2007 年第

4 版 WHO 中枢神经系统肿瘤分类标准

中，将髓母细胞瘤分为促纤维增生/结节

型髓母细胞瘤、伴广泛结节性髓母细胞

瘤、间变型髓母细胞瘤、大细胞髓母细

胞瘤和伴有肌原性分化［3］及黑色素分化

的髓母细胞瘤［1］。富脂质髓母细胞瘤为

髓母细胞瘤中的罕见亚型，伴有局灶性

脂 肪 样 细 胞 分 化 ［4］。 Bechtel 等 ［5］在

1978 年首次报告一例 44 岁男性脂肪瘤

型髓母细胞瘤患者。

一、临床及影像学特征

富脂质髓母细胞瘤多发生于小脑

蚓部及小脑半球，可充满第四脑室。主

要表现为颅后窝占位和颅内压升高的

症状与体征，如头痛、眩晕、视力障碍、

渐进性步态不稳、恶心、呕吐等，但神经

系统检查基本正常。影像学检查呈现

占位性病变，这对诊断具有重要意义。

CT 平扫显示为高密度影像，密度较均

匀，少数呈混杂密度和等密度，边界清

晰；增强扫描病灶呈均匀强化，仅少数

为不均匀强化，坏死、囊变无强化，部分

病例瘤周可见水肿及梗阻性脑积水征

象［6］。MRI 检查，T1WI 序列肿瘤多呈略

低信号，少数呈混杂及等信号，增强后

呈均匀强化；T2WI 表现为略高或混杂信

号，肿瘤内侧小脑深部可见低信号坏

死、囊变和瘤周水肿等影像［7］。髓母细胞瘤可沿脑

脊液通路在蛛网膜下隙种植转移，以粟粒状或结节

状散在分布于神经轴内，其影像学表现与原发灶相

似［6⁃7］。到目前为止，尚无富于脂质的髓母细胞瘤发

生转移的报道。

图 2 手术前矢状位 MRI 检查显示，病灶周围脑实质无水肿，脑桥背侧呈
弧形压迹，中央导水管及幕上脑室轻度扩张（箭头所示） 2a T1WI 序列
病灶呈均匀低信号 2b T1WI 增强扫描病灶呈明显均匀强化

Figure 2 Preoperative sagittal MRI demonstrated that brain parenchyma
around the lesion was without edema and the aquaeductus Sylvii and
supratentorial ventricles were mild dilatation (arrows indicate). The mass
was homogeneous hypointense on T1 weighted (Panel 2a) and enhanced
brilliantly and homogenously on contrast (Panel 2b)

图 1 手术前横断面 MRI 扫描显示病灶由小脑蚓部向第四脑室生长
（箭头所示） 1a T2WI 扫描病灶呈不均匀高信号 1b T1WI 扫描病灶呈
均匀低信号 1c 增强 T1WI 扫描病灶呈明显均匀强化，边界清楚

Figure 1 Preoperative axial magnetic resonance imaging (MRI) revealed a
mass located the cerebellar vermis convex to the fourth ventricle (arrows
indicate). This lesion was heterogeneous hyperintense on T2 weighted (Panel
1a) and homogeneous hypointense on T1 weighted images (Panel 1b), and
enhanced brilliantly and homogenously on contrast (Panel 1c), and with well⁃
demarcated boundary

图 3 手术后大体标本观察 3a 手术全切除肿瘤，无包膜、呈结节状
3b 剖面呈灰红色，质地均匀

Figure 3 General sample was observed after operation. The total resected
tumor was nodosity without capsule (Panel 3a). The section was pinkish
gray and uneven in texture (Panel 3b)
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图 4 光学显微镜观察 HE 染色 4a 肿瘤组织主要由小而一致的肿瘤细胞和大的脂肪样细胞组成 × 100 4b 肿瘤细胞密
度较高，核呈圆形或卵圆形，染色质细腻 × 400 4c 脂肪样细胞呈空泡状，细胞核被脂肪滴挤向一侧；单个或成片的脂肪样细
胞排列于肿瘤细胞之间，分布不均匀 × 400 4d 肿瘤细胞胞核分裂象易见，间质富含小至中等大小的弓状或分支状薄壁血
管 × 400
Figure 4 Optical microscopy findings HE staining. The tumor showed two different cellular components: small, uniformly packed
cells and large adipocyte ⁃ like cells × 100 (Panel 4a). There was diffuse infiltration by high cellularity of tumor cells. The cells
showed round to oval hyperchromatic nuclei with a delicately stippled chromatin × 400 (Panel 4b). The lipidized cells were present
individually as well as in small clusters within the tumor cells and showed a single fat vacuole × 400 (Panel 4c). Numerous mitotic
figures were present and thin⁃wall vascular proliferation was detected × 400 (Panel 4d)

图 5 光学显微镜观察 免疫组织化学染色（EnVision 二步法） × 400 5a 肿瘤细胞胞膜 CD56 表达呈强阳性 5b 肿瘤细胞
胞质突触素表达阳性 5c 肿瘤细胞胞核 TP53 阳性表达率约为 10% 5d 肿瘤细胞 Ki⁃67 抗原标记指数约为 40%
Figure 5 Immunohistochemistry (EnVision) × 400. The neoplasm was reactive for CD56 (Panel 5a) and synaptophysin (Syn, Panel
5b). TP53 protein was over expressed in 10% of tumor cells (Panel 5c). Ki⁃67 antigen labeling index were about 40% (Panel 5d)
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二、组织病理学诊断与鉴别诊断

富脂质髓母细胞瘤大体标本表现为粉色或灰

色团块，剖面呈灰红、灰白色，质地均匀。光学显微

镜下观察肿瘤主要由高密度肿瘤细胞和脂肪样细

胞组成，肿瘤细胞大小较为一致，胞质淡染、弱嗜酸

性；核圆形或卵圆形，染色质细腻，可见核仁，伴不

同程度核周空晕；脂肪样细胞为圆形或多角形、空

泡状，扁形核位于细胞的一侧，呈单个或灶性分布

的脂肪样细胞沿肿瘤细胞之间不均匀分布；间质可

含有丰富的分支血管，将肿瘤分割成小叶状结构。

免疫组织化学染色显示，肿瘤细胞和脂肪样肿瘤细

胞均同时表达神经元标志物突触素［4，8］、胶质纤维酸

性蛋白［4，8］、神经元特异性烯醇化酶［4，8⁃9］和 S⁃100 蛋

白［4，8 ⁃9］等，偶可见微管相关蛋白⁃2（MAP⁃2）和神经

微丝表达阳性［10］，但不表达上皮膜抗原［4，9］和细胞

角蛋白（CK）［8］；脂肪样细胞不表达 CD68［9］；文献报

道的 Ki⁃67 抗原标记指数为 15% ~ 40%［9⁃11］。由于富

脂质髓母细胞瘤患者的临床表现缺乏特异性，因此

需结合影像学和组织病理学检查等多种手段综合

分析以明确诊断，而且需注意与以下疾病相鉴别。

（1）小脑脂肪神经细胞瘤：好发于成人的小脑肿瘤，

亦伴有神经元/神经细胞和脂肪分化，脂肪样细胞分

布也可与富脂质髓母细胞瘤相似呈簇状，故极易与

富脂质髓母细胞瘤相混淆。主要鉴别特点为前者

Ki⁃67/MIB⁃1 抗原标记指数大多低于 6%［12 ⁃14］，该例

患者肿瘤细胞密度较高，且核分裂象多见，Ki⁃67 抗

原标记指数高达 40%，支持富脂质髓母细胞瘤的诊

断。（2）室管膜瘤：起源于脑室和脊髓中央导水管管

壁的室管膜细胞，可发生于任何年龄，增强 MRI 扫
描边界清楚，呈中等至明显强化影像，病灶内多伴

囊性变且增强时囊壁强化，有时可伴出血、坏死和

钙化［15⁃16］；而富脂质髓母细胞瘤的坏死和囊性变多

不强化。组织病理学显示肿瘤细胞呈中等密度，形

态一致，可见具有特征性的血管周假菊形团和室管

膜菊形团，免疫组织化学染色上皮膜抗原呈胞质内

斑点状阳性表达；而富脂质髓母细胞瘤不表达上皮

膜抗原［4，9］。（3）血管母细胞瘤：可发生于中枢神经系

统的任何部位，散发性毛细血管性血管母细胞瘤好

发于小脑，影像学尤其是 MRI 扫描常可见出血和囊

性变，以及增强时囊壁呈结节状强化，表现为大囊

内含有附壁小结节，即特征性“大囊小结节”［17⁃18］，此

为主要鉴别特点。光学显微镜下观察主要由胞质

透明、泡沫状、毛玻璃样的间质细胞和丰富的毛细

血管网所组成［19］。（4）多形性黄色瘤型星形细胞瘤：

大多位于大脑皮质邻近大脑表面，偶可发生于小脑

和脑干［20］。光学显微镜下观察肿瘤由纤维性、巨

大、多核的肿瘤性星形细胞所组成，部分肿瘤细胞

内含有脂肪滴，似“黄色瘤”［20］。诊断特征主要为黄

色瘤样细胞表达胶质纤维酸性蛋白，致密的网状纤

维和淋巴细胞浸润［20］。

三、遗传学及发生发展机制

关于髓母细胞瘤的组织起源目前尚未完全确

定，主要存在两种假说：大多数学者支持起源于小

脑的外颗粒层细胞［1］；部分认为起源于室管膜下的

基质细胞［1］。Sharma 等［9］对富脂质髓母细胞瘤进行

超微结构观察发现，肿瘤细胞核圆形或卵圆形，不

规则的颗粒状染色质分布于核周围，偶见核仁；含

有脂质的空泡细胞或为小的单泡状或为大的多泡

状；细胞界限不明显；偶见突触囊泡。免疫组织化

学染色肿瘤细胞（包括含有脂肪滴空泡的细胞）神

经标志物表达阳性，结合免疫组织化学染色及电子

显微镜观察所见，推测脂肪样细胞的形成可能是肿

图 6 随访 6 个月时，MRI 检查可见第四
脑室及脑桥前池明显强化的多结节状肿
块，以第四脑室左前方明显（箭头所示）
6a 矢状位增强 T1WI 序列 6b 冠状位

增强 T1WI 序列

Figure 6 At the six month follow ⁃ up
visit. MRI revealed that the lesions were
enhanced brilliantly and homogenously on
contrast in the fourth ventricle and
cerebellopontine cistern, especially in the
front ⁃ left of the fourth ventricle (arrows
indicate). Contrast enhanced T1 ⁃ weighted
sagittal (Panel 6a) and coronal (Panel 6b)
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Terterov S, Krieger MD, Bowen I, et al. Evaluation of intracranial
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supratentorial primitive neuroectodermal tumors, and
ependymomas. J Neurosurg Pediatr, 2010, 6:131⁃136.
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adult case and review of literatures. Zhongguo Xian Dai Shen

［1］

［2］

［3］

瘤细胞的不同分化或细胞代谢干扰的结果。关于

髓母细胞瘤的细胞遗传学和分子遗传学研究，目前

仅发现少部分髓母细胞瘤（5% ~ 10%）存在 TP53基

因突变［1，21］，而 Horstmann 等［22］将小脑脂肪神经细胞

瘤的基因改变与其进行对比研究，发现 20%的患者

存在 TP53 基因突变，明显高于前述研究所报道的

5% ~ 10%。推测髓母细胞瘤可能伴有 PTCH、APC
和β⁃catenin基因的失活突变，突变率分别为 9%、4%
和 6%，而小脑脂肪神经细胞瘤几乎不存在这些基

因的突变［22］；而且作为髓母细胞瘤最具特征的 17q
等臂染色体异常，在小脑脂肪神经细胞瘤是不存在

的［14］，这些特征亦可作为富脂质髓母细胞瘤与小脑

脂肪神经细胞瘤的鉴别点。

四、治疗与预后

以往的观点认为，“富脂质髓母细胞瘤”与“小

脑脂肪神经细胞瘤”这两个名称是相同的［23］。近年

的研究发现二者是有区别的，小脑脂肪神经细胞瘤

（WHOⅡ级）具有良性的生物学行为，大部分患者生

存期超过 5 年，单纯手术切除的患者生存时间最长

可达 18 年。随着报道病例的增多和随访时间的延

长，发现该肿瘤极易复发，复发率为 31%［24］，甚至可

高达 50% ［14］。而富脂质髓母细胞瘤相当于 WHO
Ⅳ级，易复发，手术切除后需辅助放射治疗或药物

化疗。Sharma 等［9］回顾 16 例发生于成年人的富脂

质髓母细胞瘤患者，预后均较好，而发生于儿童者

由于增殖潜能较高，则预后不良。因此，二者需进

行鉴别。

五、结论

富脂质髓母细胞瘤为髓母细胞瘤中的罕见亚

型，随着报道病例的增多，希望引起更多学者的关

注，以及对其相关病例进行更加深入的研究与探

讨。目前有学者认为阐明脑肿瘤干细胞发展的分

子机制将成为脑肿瘤治疗的新方向，尤其是髓母细

胞和恶性胶质瘤［25］，这也为我们今后的研究提供了

新的思路。
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图 1 患者女性，42 岁。主因头痛 2 周就诊。术后病理证实
为血管母细胞瘤 1a 矢状位 T1WI 序列显示，小脑蚓部囊性
病变，其顶部可见附壁结节，第四脑室受压，幕上脑室扩张
1b 横断面 T2WI 序列显示，附壁结节呈高信号 1c 矢状位
增强 T1WI 扫描，附壁结节明显强化但囊壁未强化（箭头所
示） 图 2 患者男性，44 岁。主因行走不稳 2 个月伴进行
性头痛入院。术后病理证实为血管母细胞瘤 2a 矢状位
T1WI 序列显示为小脑蚓部实性病变，呈略低信号 2b 横断
面 T2WI 序列显示病变呈高信号，其内可见迂曲的血管影
2c 矢状位增强 T1WI 序列显示病灶明显强化（箭头所示）
Figure 1 A 42 ⁃ year ⁃ old female suffered from headache for
two weeks and was proved to be hemangioblastoma after
operation. Sagittal T1WI shows a cystic mass located at the

cerebellar vermis with a mural nodule on the roof. The fourth ventricle was compressed with enlargement of the third ventricle (Panel
1a). The mural nodule was high intensity on T2WI transverse section (Panel 1b) and enhanced obviously after injection of contrast. The
cyst wall demonstrated no enhancement (arrow indicates, Panel 1c) Figure 2 A 44⁃year⁃old male suffered from walking instability for
two months and was proved to be hemangioblastoma after operation. There is a solid lesion with slightly hypointetsity on sagittal T1WI
(Panel 2a) and high intensity on T2WI (Panel 2b). Several serpentine tumor vessels are found within the lesion and the tumor
demonstrates marked enhancement on post⁃contrast scans (arrow indicates, Panel 2c)

血管母细胞瘤（HGB）为起源于脑膜的中枢神经系统肿瘤，WHOⅠ级，占颅内肿瘤的 1% ~ 2%、颅后窝肿瘤的 7%。好发于

成年人。可分为散发性和家族性两种类型，前者约占 75%，于中老年发病，多见于小脑半球；后者伴发于 von Hippel⁃Lindau 病

（VHL），青少年期即可出现症状，主要位于小脑，小部分位于视觉通路。血管母细胞瘤由密集不成熟的血管组织构成，囊性变

是其突出特点，囊变体积远超过肿瘤本身，将肿瘤推向一侧，使其成为附壁结节。影像学检查分为大囊小结节、单纯及实质肿

块 3 种类型。（1）大囊小结节型（图 1）：最为常见，结节于 CT 呈等或稍高密度，MRI 呈等信号，囊性部分为等或高于脑脊液信号；

增强扫描结节明显强化而囊壁不强化。其发病年龄和特征性强化改变具有鉴别诊断意义，应与囊性胶质瘤、转移瘤、小脑单纯

囊肿或表皮样囊肿等鉴别。（2）单纯囊性型：临床少见，应与小脑囊肿相鉴别。（3）实质肿块型（图 2）：较为少见，CT 呈等密度或

混杂密度；MRI 于 T2WI 序列呈不均质高信号，瘤内/瘤周多见血管影，瘤周水肿明显；肿瘤由丰富的幼稚血管所构成且无囊性

变，故增强后显著强化；瘤内/瘤周异常流空血管影具有鉴别意义，应与脑膜瘤、单发转移瘤、淋巴瘤、恶性胶质瘤相鉴别。散发

性囊性血管母细胞瘤手术疗效满意，而实质性、家族性、多发性血管母细胞瘤预后不良。

（天津市环湖医院神经放射科韩彤供稿）

血管母细胞瘤

·临床医学图像·
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