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椎管内硬膜外血管母细胞瘤一例 ·病例报道·
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　图１　矢状面Ｔ１ＷＩ示椎管内硬膜外肿块中心呈稍低信号（箭），外围呈

等信号，病灶下极见流空血管影。　图２　矢状面 Ｔ２ＷＩ示病灶呈稍

高、低混杂信号（箭），前方脊髓内见片状稍高信号。　图３　矢状面增

强扫描示病灶下部一小结节呈明显均匀强化（箭），周边部及分隔线呈

明显线样强化，中心部未见强化。　图４　冠状面增强扫描示壁结节明

显均匀强化（箭）。　图５　镜下示较丰富的毛细血管，血管间体积较

大、胞浆空亮的细胞，考虑血管母细胞瘤可能（×４００，ＨＥ）。　图６　免

疫组化示Ⅷ因子（＋）、ＣＤ３１（＋）、ＣＤ３４（－）、ＣＫ（－）、ＧＦＡＰ（＋）、Ｋｉ６７

阳性细胞率约５％（×４００）。

　　病例资料　患者，女，２１岁。因剖宫产术后２８ｈ

双下肢感觉、运动突然消失２１ｈ入院，既往体健。查

体：左上肢肌力３级，右上肢肌力４级；胸骨角平面以

下感觉、运动、反射完全消失，循环存在。双下肢肌张

力低下，病理征未引出。

颈椎 ＭＲＩ：Ｃ６Ｔｈ１ 水平椎管内硬膜外长条状异常

信号，大小约４．０ｃｍ×０．８ｃｍ×１．６ｃｍ，相应层面蛛网

膜下腔受压，脊髓向前受压变窄伴信号异常，病灶

Ｔ１ＷＩ呈等、稍低信号，Ｔ２ＷＩ呈稍高、低混杂信号，

ＳＴＩＲ序列上呈稍高、低混杂信号，增强后小的壁结节

及边缘可见明显均匀强化，囊变区未见强化，椎体未见

异常信号影（图１～４）。影像诊断：Ｃ６Ｔｈ１ 水平椎管内

髓外硬膜外血肿可能，累及相应水平脊髓。

手术所见：肿块位于Ｃ６Ｔｈ１ 椎管内硬膜外后方，

长约６ｃｍ的紫红色占位性病变，向前压迫硬脊膜，伴

有少量黑色血凝块，边界清晰，病变血供丰富。

病理：（Ｃ６Ｔｈ１ 椎管内）送检物为血块、坏死物及

纤维组织，灶性区域见较丰富的毛细血管，血管间见体

积较大、胞浆空亮的细胞（图５）。免疫组化∶Ⅷ因子

（＋）、ＣＤ３１（＋）、ＣＤ３４（－）、ＣＫ（－）、ＧＦＡＰ（＋）、Ｋｉ

６７阳性细胞率约５％（图６）。诊断：Ｃ６Ｔｈ１ 血管母细

胞瘤。

讨论　血管母细胞瘤又称毛细血管性血管母细胞

瘤、血管网状细胞瘤或毛细胞血管内皮细胞瘤。是中

枢神经系统较少见的良性肿瘤，起源于中胚叶细胞的

胚胎残余组织，为真性血管性良性肿瘤，在２００７年

ＷＨＯ分类中归于脑膜肿瘤类中与脑膜有关的其他肿

瘤，由间质细胞和丰富的毛细血管所组成［１］。血管母细胞瘤多

为单发（约占２／３），多发者则常见于ｖｏｎＨｉｐｐｅｌＬｉｎｄａｕ（ＶＨＬ）

综合征患者。可分为大囊小结节型及实质型，好发于后颅窝，

在椎管肿瘤中血管母细胞瘤较少见，多发生于脊髓内，占脊髓

原发肿瘤的１．６％～５．８％。本例发生于椎管内硬脊膜外是极

罕见的，属于大囊小结节型，瘤周可见流空血管影，增强后壁结

节明显强化，囊变区未见强化。本例患者为急性起病，考虑为

肿瘤合并出血，压迫颈段脊髓，致患者双下肢感觉、运动突然消

失，影像和术中都证实为肿瘤伴出血。首选治疗方案是早期积

极的椎板切除减压，清除血肿，同时行病变切除。但因其病变

血供极丰富，直接手术切除有一定困难。术前血管内介入治疗

可有效将供血动脉栓塞，使瘤体缩小，减少术中出血，术中采用

显微手术可达到全切的目的。

血管母细胞瘤需与其他椎管内硬膜外肿瘤鉴别，如转移

瘤、淋巴瘤、恶性纤维组织细胞瘤、黑色素瘤等恶性肿瘤，其次

为海绵状血管瘤、胆脂瘤、脊膜瘤、神经源性肿瘤、结核性肉芽

肿等。
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