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图１　矢状面Ｔ１ＷＩ示Ｌ５－Ｓ１ 水平椎管

左侧长Ｔ１ 信号团块状影（箭）。　图２　

矢状面Ｔ２ＷＩ示Ｌ５－Ｓ１ 水平椎管左侧稍

长Ｔ２ 信号团块状影（箭）。　图３　增强

扫描矢状面Ｔ１ＷＩ示病变明显不均匀强

化（箭）。　图４　增强扫描冠状面Ｔ１ＷＩ

示病变穿过左侧椎间孔区达椎管外，呈

“哑铃状”（箭）。　图５　增强扫描横轴

面Ｔ１ＷＩ亦见＂哑铃状＂肿块影（箭）。　

图６　镜下见丰富的毛细血管及血窦

（ＨＥ，×２００）。

　　病例资料　患者，男，８７岁。１个月前出现腰部及

左下肢持续性疼痛，在当地医院查 ＭＲＩ示Ｌ５／Ｓ１ 水平

椎管内神经源性肿瘤，神经鞘瘤可能，以“Ｌ５－Ｓ１ 椎管

内占位”收入本院。体格检查示右下肢肌张力增高，右

下肢肌力ＩＶ级，左下肢感觉减退，ｌａｓｅｇｕｅ征阴性。实

验室检查未见异常。

ＭＲＩ示：Ｌ５－Ｓ１ 水平椎管左侧见团块状长Ｔ１ 稍

长Ｔ２ 信号，病变穿过左侧椎间孔区达椎管外，呈“哑

铃状”，左侧椎间孔扩大（图１、２）。静脉注入ＧｄＤＴ

ＰＡ后：Ｌ５－Ｓ１ 水平椎管内外病变呈明显强化，强化欠

均匀，边界清，大小约２．３ｃｍ×３．４ｃｍ×３．９ｃｍ

（图３～５）。诊断：Ｌ５－Ｓ１ 水平左侧椎间孔区、椎管内

外占位性病变，考虑神经源性肿瘤。

手术过程：患者于全麻下行Ｌ５－Ｓ１ 椎管内占位切

除术，可见肿瘤组织位于硬膜外，呈灰白色，约４ｃｍ×

３ｃｍ×２ｃｍ大小，硬脊膜完整。术中诊断：Ｌ５－Ｓ１ 椎

管内占位。

术后病理：大体见灰白灰红组织一堆，切面灰白，

质软；镜下见丰富的毛细血管及血窦，毛细血管网间见

大量呈巢状或片状排列的间质细胞（图６）。免疫组

化：ＧＦＡＰ（－），Ｓ１００（－），Ｏｌｉｇｏ２（－），ＥＭＡ（－），

Ｎｅｓｔｉｎ（－），ＡＥ１／ＡＥ３（－），ＣＤ３４（＋），ＣＤ９９（＋），

ＣＤ５６（＋），Ｓｙｎ（－），ＣｇＡ（－），Ｋｉ６７（５０％＋）。诊断

为：间变型血管母细胞瘤，ＷＨＯⅢ级。

讨论　血管母细胞瘤，又称血管网织细胞瘤，是中

枢神经系统富血供的良性肿瘤，２０１６年 ＷＨＯ中枢神

经系统肿瘤分类将其归为脑膜间质型，非脑膜上皮性

肿瘤，ＷＨＯ Ⅰ级
［１］，好发于青壮年男性，常发生于后
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颅窝，尤其是小脑半球，占中枢神经系统肿瘤的

２．５％
［２］，位于脊髓者少见，约占脊髓肿瘤的２％～

１５％
［３］，其中７０％～８０％为散发，而２０％～３０％继发

于ＶＨＬ综合症
［４］。脊柱血管母细胞瘤多为髓内病

变，多位于脊髓背侧，少数位于髓外硬膜内，极少数发

生于硬膜外，本文报道一例老年男性的脊柱硬膜外间

变型血管母细胞瘤，ＷＨＯⅢ级，实属罕见。

硬膜外脊神经的血管母细胞瘤多为实体肿瘤，其

影像表现报道较少，硬膜外血管母细胞瘤的 ＭＲＩ表现

主要有：肿块边界清楚，可有小囊变，实性成分在

Ｔ１ＷＩ上多为低到等信号，Ｔ２ＷＩ为等到高信号，可见

血管流空效应，增强有明显强化，囊肿无强化。黄亮

等［５］报道一例硬膜外血管母细胞瘤，影像表现为

Ｔ１ＷＩ呈等、稍低信号，Ｔ２ＷＩ呈稍高、低混杂信号的大

囊小结节型肿瘤，瘤周见流空血管影，壁结节明显强

化。本例间变型血管母细胞瘤为完全实性成分，位于

椎管内外呈“哑铃状”，长Ｔ１、长Ｔ２ 信号，瘤周未见流

空效应。血管母细胞瘤绝大多数为良性肿瘤，间变型

血管母细胞瘤国内外报道极少。

因血管母细胞瘤血供丰富，应注意与以下疾病相

鉴别：①动静脉畸形，血供丰富，无占位效应，常伴有出

血，可有钙化，血管流空呈蜂窝状，无肿瘤实体，可见扩

张引流静脉，而血管母细胞瘤占位效应明显，少有出

血，无钙化，血管流空信号多呈弧形或蛇形，肿瘤实体

明显强化；②血管外皮细胞瘤，中青年男性多见，血供

丰富，明显强化，以肿瘤内及其周边多发血管流空影为

其特征表现。

手术是治疗血管母细胞瘤最为有效的方法，肿瘤

全切除可治愈本病。老年患者预后较年轻人差，这可

能与老年人围术期并发症风险较大有关。
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