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·论著·

　　血管母细胞瘤(hemangioblastoma，HB)又称毛细

血管性血管母细胞瘤，起源于血管胚胎细胞，2016年

WHO中枢神经系统肿瘤分类将其归于与脑膜相关的其

他类肿瘤，组织学上属良性肿瘤
[1]
，占神经系统肿瘤

的0.9％～3.5
[2]
。血管母细胞瘤多为单发，多发者罕

见；多发者常伴有肝、肾及胰腺的多囊性改变，即

von Hippel-Lin-dau(VHL)综合征
[3]
。本研究回顾性

分析本院9例多发性血管母细胞瘤的MRI表现并总结特

征，以提高对该疾病的认识和诊断的准确率。

　　1  资料与方法

　　1.1 临床资料  收集本院2012年～2018年经病理

证实的9例多发性血管母细胞瘤患者的临床及影像学

资料，男性5例，女性4例，年龄19～47岁，平均33.1

岁；均无明确的家族史。主要临床表现为头痛、眩

晕、呕吐、肢体麻木等。

　　1.2 MRI检查方法  采用通用电气1.5T signa 

HDXEchospeed和西门子3.0T Skyra磁共振扫描仪。

使用标准颅脑线圈、颈部线圈。扫描序列为T1-

FLAIR(TR 2000ms, TE 11ms)、T2WI(TR4910ms, TE 

99ms)，T2-FLAIR(TR 8000ms, TE 99ms)、DWI(TR 

4650ms, TE164ms, TE2100ms)，行矢状位、横断位及

冠状位扫描，层厚4～5mm，层间距0.2～0.3mm。增强

扫描采用经肘静脉注射Gd DTPA，行横断位、矢状位

及冠状位扫描。

　　1.3 图像分析  由2名主治医师以上的MRI诊断医

师分别对图像进行盲法分析；意见有分歧时，经协商
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[Abstract]Objective  To analyze the MRI features of multiple angioblastoma. Methods  Analyzing MRI features of 9 patients’ 
multiple angioblastoma that confirmed by pathology retrospectively, and summarizeing their imaging features. 
Results  Among the 9 patients with angioblastoma, 63 lesions were found totally, including 51 lesions (80.9%)in the 
posterior fossa, 11 lesions(17.5%) in the spinal canal, and 1 lesion(1.6%) in the supratentorial area. According to the 
imaging classification, 15 lesions(23.8%) were cysts with a mural nodule, 43 lesions(68.3%) were solid tumors, and 1 
lesion(1.6%) was pure cyst, all the lesions were significantly enhanced by enhanced scanning. Conclusion Multiple 
angioblastoma occured mostly in the posterior fossa, most lesions were solid tumors, which is significantly enhanced 
by enhanced scanning. So it is typical for the MRI findings, herein MRI is of great clinical value in the diagnosis of 
multiple angioblastoma.
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达成一致。观察内容包括病变部位、大小、形态、信

号及强化特点，以及是否有瘤周水肿及占位效应等。

　　2  结   果

　　2.1 病灶部位  9例患者中共检出病灶63个：后

颅窝病灶51个(80.9%)，脊髓病灶11个(17.5%)，幕上

病灶1个(1.6%)；脊髓病灶中，10个瘤体位于脊髓背

侧或背外侧，1个位于脊髓腹侧。具体如下表：

　　2.2 影像表现

　　2.2.1 MRI直接征象  血管母细胞瘤根据影像学

表现可分为大囊小结节型、实质型和单纯囊型３种类

型
[4]
，具体MRI直接征象分类讨论如下：(a) 大囊小

结节型，共15个病灶(23.8%)，均位于后颅窝病灶，

呈囊实性，边缘多光滑，内有壁结节(图1-4)；增强

扫描壁结节显著强化，可见部分病灶内血管流空信号

(图3-4)。(b) 实质型：共43个病灶(68.3%)，分布于

左侧枕叶、后颅窝及椎管内。病灶呈T1WI等/稍低、

T2WI及T2-FLAIR稍高信号，增强扫描病灶均呈显著强

化(图5-8)；部分病灶强化不均匀，其中1个病灶内伴

流空血管影。(c) 单纯囊型：1个病灶(1.6%)，位于

延髓，边界清晰，囊液与脑脊液信号影一致，未见分

隔，增强扫描囊壁右份呈结节状明显强化(图9-11)。 

　　2.2.2 MRI间接征象  后颅窝内病灶体积较大时

可有瘤周水肿及占位效应，第四脑室受压可继发幕上

脑积水(图12-14)。 

　　2.2.3 并发症  2例患者合并胰腺囊肿及双肾

富血供占位，1例患者合并胰腺及双肾多发囊肿、

左肾富血供占位(图15-16)；2例患者伴发脊髓空洞    

(图17-18)。

 

　　3  讨   论

　　3.1 发病情况及一般特点  血管母细胞瘤是由于

中胚层血管内皮细胞在形成原始血管过程中发生障

碍，致残存的胚胎间质细胞形成肿瘤
[5]
。血管母细胞

瘤好发于男性，男女发病率约为1.8：1，多见于中青

年人
[6]
。本研究中，患者平均发病年龄为35.7岁，男

女之比1.25：1。

　　血管母细胞瘤好发于后颅窝，属后颅窝第三大肿

瘤，好发部位依次为小脑半球、蚓部、延髓及桥小脑

角，发生于幕上及椎管内少见
[6-8]

。肿瘤可单发或多

发，其中单发多见，同时发生在小脑、延髓或脊髓的

多发血管母细胞瘤极为罕见
[9]
。本研究纳入9例多发

性血管母细胞瘤患者，共检出病灶63个，其中5例患

者病灶同时发生于后颅窝、延髓或脊髓，1例同时发

生于幕上、后颅窝与脊髓内。63个病灶中，发生部位

数目以后颅窝最多(51个，80.9%)，其中小脑半球36

个、小脑蚓部6个、小脑扁桃体1个；其次为脊髓(11

个，17.5％)，与文献报道基本相符。

　　血管母细胞瘤多发者常见于von Hippel-Lin-dau

综合征患者，是一组多发的良恶性肿瘤症侯群，以中

枢神经系统血管母细胞瘤、视网膜病变及腹部实质

器官的肿瘤或囊肿为特征
[3]
。本研究9例患者中，均

无明确的家族遗传史，3例患者合并胰腺和(或)肾脏

多发囊肿、肾脏占位，符合VHL综合征的影像诊断标

准，但缺少基因学检查证实。

　　3.2 MRI表现及分型  血管母细胞瘤病灶多数呈

规则的类圆形，边界清楚。病灶较大者易发生瘤周水

肿，并出现占位效应，位于后颅窝者可继发幕上脑

积水。本研究中，大囊小结节型病灶体积多大于实

质型病灶体积，因此多伴有占位效应。根据文献报     

道
[11-12]

，血管母细胞瘤以囊伴结节型最为常见，典型

表现为单一、张力高、囊壁光滑、圆形或类圆形的大

囊腔，伴有壁结节，附于囊壁的一侧，囊液信号多较

均匀；部分壁结节信号可不均匀，较大者中心可有囊

变、出血或血管流空信号；增强扫描壁结节明显强

化、囊壁不强化为其特征性表现。本研究中大囊小结

节型病灶壁结节均呈显著强化，有6例壁结节出现血

管流空信号，具有明显特征性。

　　实质型血管母细胞瘤多形态规则、边界清楚，增

强扫描明显强化，容易误诊。其发病率最高的部位为

小脑，其次是脑干和脊髓。文献认为
[13-14]

，发生于脊

表1 血管母细胞瘤病灶发生部位统计

患者编号  小脑  桥小脑角  延髓  颈髓  胸髓    幕上

1)	    2	           1	  2	 5	

2)	    1		    1	  1	 1	

3)	    1	    1	   1	  1		

4)	    7					   

5)	    19	    1	   1	  1		  1

6)	    5					   

7)	    1		    1			 

8)	    3	    1				  

9)	    4					   

合计	    43	    3	   5	  5	 6	 1
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髓与幕上的血管母细胞瘤以实质型多见。实质型病灶

与壁结节MRI表现相似，T1WI呈等或稍低信号，T2WI呈

高或稍高信号，DWI呈低信号，增强扫描明显强化。

另外，瘤内及瘤周见异常扩张血管流空信号为实性血

管母细胞瘤特征性表现之一，上述表现，有助于病灶

的定性诊断
[15]

。本研究中，发生于幕上和脊髓内的病

灶均为实质型，增强扫描呈明显强化，1例病灶内可

见血管流空信号，与文献报道结果一致。

单纯囊型血管母细胞瘤较少见，容易误诊。本研究

中，1例表现为囊壁结节状强化，具有特征性，是诊

断的重要依据。

　　文献报道
[16]

，血管母细胞瘤以大囊小结节型最为

常见，其次为实质型，单纯囊型最为少见。本研究中

实质型病灶多于大囊小结节型，是由于本研究纳入病

例均为多发性血管母细胞瘤，其表现多为一个或数个

体积较大的大囊小结节型病灶伴多发较小的实质型病

灶，其中1例患者为表现为小脑半球及小脑扁桃体各

见一较大囊实性结节，伴左侧枕叶、双侧小脑半球、

颈髓内多发明显强化小结节(21个)。

　　3.3 鉴别诊断  多发性血管母细胞瘤需要与转移

瘤鉴别。转移瘤患者发病年龄常较大，有原发肿瘤病

史，多呈环形或结节状明显强化，瘤周水肿明显。后

颅窝大囊小结节型血管母细胞瘤主要需与毛细胞型星

形细胞瘤鉴别。毛细胞型星形细胞瘤多见于儿童及青

少年，壁结节较均匀强化，内无流空血管，强化程度

低于血管母细胞瘤。实性血管母细胞瘤需要与以下病

变相鉴别：①脑膜瘤，多呈明显均匀强化，可见脑膜

尾征；②髓母细胞瘤，多见于儿童，较少发生坏死、

囊变，强化程度也不如血管母细胞瘤。单纯囊型血管

母细胞瘤需与脑脓肿鉴别。脑脓肿增强扫描表现为完

整、厚度均一的环形明显强化。

　　4  结   论

　　多发性血管母细胞瘤较为罕见，但其典型的MRI

特征有助于正确诊断。对于后颅窝和(或)椎管内多发

实性、囊实性富血供肿瘤，并在病灶内出现血管影，

应考虑多发性血管母细胞瘤的可能；若同时合并其他

部位病灶则更支持本病的诊断。
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图1-4 小脑蚓部、延髓及颈髓多发性HB，小脑蚓部病灶呈大囊小结节型。图1 TIWI横断位，病灶囊液呈低信号，壁结节呈等/低信号；图2 T2WI横断
位，病灶囊液呈高信号，壁结节呈混杂高信号；图3 增强扫描横断位，壁结节明显强化，内见流空血管影，囊液不强化；图4 增强扫描矢状位，小脑
蚓部、延髓及颈髓多发明显强化病灶。图5-8 实质型多发HB，为同一病人，左侧枕叶、双侧小脑半球、延髓及颈髓共检出病灶23个，其中21个病灶为
实质型，表现为多发明显强化小结节。图5-6 增强扫描不同层面横断位；图7 增强扫描矢状位；图8 增强扫描冠状位。图9-11 单纯囊型HB，位于延
髓。图9 T1WI呈低信号，边缘光滑；图10 T2WI呈均匀高信号；图11 增强扫描囊壁右份呈结节状明显强化。图12-14 图12 小脑蚓部HB，伴瘤周水肿，
第四脑室受压；图13-14 幕上脑积水。图15-16 图15 上腹部增强：胰腺多发囊肿；图16 双肾囊肿、左肾富血供占位。图17-18 延髓及颈髓多发HB，
伴广泛脊髓空洞。图17 T2WI矢状位；图18 增强扫描矢状位。
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图1-6 女，49岁，左膝关节弥漫型PVNS。左膝关节滑膜呈绒毛状、结节状增厚，股骨、胫骨后方见结节状软组织影，T1WI呈低信号，PDW、T2WI呈不
均匀稍高信号，结节内见囊变及条状T1、T2低信号影，增强扫描增厚滑膜呈明显强化(图5-6)；关节腔内见积液。图1 PDW矢状位；图2 PDW压脂矢状
位；图3 T2WI压脂冠状位；图4 T1WI冠状位；图5 T1压脂增强矢状位；图6 T1压脂增强冠状位。图7-11 女，49岁，右膝关节局灶型PVNS。髌上囊局
部滑膜增厚、见团块状软组织影形成，形态不规则，T1WI呈低信号，T2WI、PDW呈不均匀稍高信号，内见条状长T1短T2信号影；周围软组织见少许水肿
(图10)，T2压脂序列肌间隙内见条状高信号；关节腔内见大量积液。图7 PDW矢状位；图8 PDW压脂矢状位；图9 T1WI冠状位；图10 T2WI压脂轴位；图
11 T2压脂冠状位

1 2 3 4 5

6
7

8 9 10 11


