
 

血管母细胞瘤 

概述 

血管母细胞瘤（hemangioblastoma, HB）是一种良性肿瘤，WHO 分级为

I 级，绝大多数肿瘤（>90%）发生在后颅窝，约占所有成人后颅窝肿瘤的

8%，占所有颅内肿瘤的 1%。HB 一般起源于靠近第四脑室的小脑半球、蚓

部，甚至脑干。 

超过 30%的 HB 患者同时合并有 von Hippel Lindau（VHL）综合征。尽管

罕见，但脊髓内也可能出现 HB，多见于颈段及胸段的脊髓，大部分的脊髓

HB 会伴随脊髓空洞，但患者多表现为后颅窝症状，因此容易被遗漏。 

单发 HB 可以通过手术全切病灶，患者一般预后良好，能够完全治愈。然

而，若病灶是多发的，如患有 VHL 综合征的患者，容易发生转移，预后不

好。VHL 这种常染色体遗传病不只在后颅窝及肾脏诱发肿瘤，而且在全身

每个部位都能够诱发肿瘤。VHL 的遗传外显率为 70%，因此患者的家庭成

员皆有必要进行此疾病相关的无创检测。 



 

患者出现症状并被确诊为后颅窝 HB 的年龄阶段位于 30-40 岁之间，非散发

病例出现后颅窝症状比那些随机散发病例更早。只有极少数的老年人被确

诊为 HB，这是由于这个群体比较特殊，HB 很多时候被误诊为转移瘤。因

此，除非患者存在出现严重并发症的风险，如果在体内其他部位没有发现

肿瘤原发灶的话，应做活检取病理进行检查以明确诊断。 

诊断 

后颅窝肿瘤的患者经常表现为头痛，肿瘤挤压第四脑室以及在枕骨大孔邻

近的占位效应，容易形成脑积水。脑积水或压迫四脑室后部也可能导致呕

吐。根据肿瘤的位置、形态大小而出现不同的小脑及脑干受累症状。 

最常见的症状包括共济失调、步态异常、眩晕、视乳头水肿、眼球震颤以

及复视。如果患者合并有 VHL 综合征，则可能出现脊髓 HB，脊髓 HB 症状

出现的时间点与小脑症状相近。这会使病情更加复杂，脊髓病变可能被忽

略而未行干预，导致后颅窝肿瘤切除后，患者的神经功能改善不明显。 

评估 

MRI 有助于诊断 HB，HB 瘤体一般表现为囊性，璧上附有结节，壁结节的

信号与脑组织的信号相等，增强后有强化，而囊腔内的信号与脑脊液的信



 

号相近。对比增强在诊断 HB 中起到至关重要的作用，直接影响着下一步治

疗计划。 

HB 的囊腔内含有神经胶质，因此不能显示增强信号，可以根据这点与囊性

星形胶质细胞相鉴别，后者的囊壁有环型增强。对 HB 而言，直接切除增强

的瘤体结节即可，而对星形胶质细胞细胞瘤而言，应完整切除增强的囊

壁，以获得最佳的疗效。 

后循环的血管造影也有助于诊断 HB，它比其他肿瘤更加血供丰富。同样，

如果 MRI 不能看的很清楚，脊髓造影也有助于脊髓 HB 的诊断及定位。 



 

 

图 1：上图展示了典型的囊性 HB，有一个明显突出的壁结节。下图为小脑半球部位的

HB，壁结节实质的比例比囊性部分大。 



 

 

图 2：展示了单纯的脑干区实性肿瘤（左上图）、CT 血管成像（右上图）、正位及侧位

血管造影（下图）提示了肿瘤的血管范围。这个肿瘤血供丰富，因此操作起来难度较

大，应该选择与高血流量脑干 AVM 相类似的入路而不选择典型小脑半球 HB 相同的入

路。 

当怀疑 HB 时，有必要行脊髓的影像学检查，倘若是 VHL 综合征患者，其

出现瞳孔扩大时，除了脊髓 MRI 检查之外，还有必要进行全面的眼底检

查，行增强腹部 CT 了解胰腺及肾脏是否存在病变。外科医生必须通过全面



 

的血细胞计数来排除 HB 引起的红细胞增多症，同时详问家族史并进行体格

检查。 

手术适应症 

单发、有症状、病灶表浅的瘤体应当行手术切除，症状不明显且病灶位置

深的 HB 可以选择观察。对于 VHL 综合征合并多发 HB 的患者，只有症状

明显、瘤体较大且表浅的肿瘤建议进行手术，而没有症状、瘤体直径<1cm

的患者，可以选择长期随访观察。 

切除瘤体大且实质比例大的后颅窝 HB 是一件极具挑战性的工作，因为其血

运丰富，就如高血流量 AVM 一样。这些高风险的病灶必须在患者出现症状

的时候尽快切除，因为其进展迅速，病人可能因此失去最佳手术机会。 

术前注意事项 

在术前需要通过影像学检查判断肿瘤的准确位置以及与后颅窝相邻重要结

构的关系。尤其要注意肿瘤与脑干、第四脑室以及小脑后下动脉（PICA）

的位置关系，因为 PICA 经常是这些肿瘤的主要供血动脉。如果可能的话，

这些供血动脉需要在手术早期进行阻断。 



 

上述肿瘤相邻重要结构能够指导手术入路的选择。小脑半球囊性伴有壁结

节的 HB 手术风险最低，最容易切除（死亡率<2%），然而体积大且质地硬

或者位置靠近脑干区域的肿瘤手术难度最大（死亡率可达 50%）。 

对于 VHL 综合征的患者，治疗决策则更加复杂。从经验来说，肾脏恶性肿

瘤或者嗜铬细胞瘤在切除时可能会导致儿茶酚胺在血液中大量扩散，危及

到患者的生命，应优先处理。而良性的小脑占位病变可以延期切除。倘若

患者出现了梗阻性脑积水，则优先考虑切除后颅窝肿瘤。 

上颈段脊髓或脑干肿瘤伴小脑 HB 可以通过同一手术切口切除。体积小、位

置深，即使利用导航或超声多普勒也无法准确定位的肿瘤，则建议进行观

察，手术只会带来更多损伤。 

一般而言，不考虑术前对肿瘤的供血动脉进行栓塞，因为肿瘤的供血动脉

数目繁多且管径细小。然而，对于体积大、质地硬的肿瘤，则强烈建议术

前进行供血动脉栓塞，因为这些大的供血动脉在术中难以早期发现并阻

断，术中破裂存在大出血的风险。 

切除后颅窝血管母细胞瘤 

大部分 HB 可以通过枕骨下、乳突后、枕下后正中、枕下旁正中或者膜髓帆

入路进行暴露。由于质地硬的 HB 与 AVM 相类似，因此术中寻找供血动脉



 

及引流静脉时，手法必须轻柔，对于囊性肿瘤，囊壁并不需要完全暴露，

然而针对壁结节，则需要获得完全显露。 

硬膜内操作流程 

打开颅骨后，如果发现硬膜紧绷，说明颅内压力较高，可以通过超声或导

航定位穿刺囊腔、引流囊液，降低颅内压力。这样操作可以使得小脑与硬

膜分离，并且减少脑疝的发生几率。穿刺过程中要注意避免穿刺针刺破血

管，一旦定位好肿瘤囊腔位置，壁结节就不难找到了。 

 

图 3：囊腔内壁结节的暴露（与图 1 中的上图相对应），使用膜髓帆入路。 



 

 

图 4：位于延髓的囊性 HB（上图 MRI 图像，红箭头），通过术中血管荧光造影了解畸

形团的供血动脉及引流静脉的血管结构（下图）。 

以下示意图体现了切除右侧小脑囊性 HB 的原则，同样适用于其他部位相同

类型的囊性 HB。 



 

 

图 5：硬膜内暴露并辨认壁结节，壁结节可能突出脑皮层抑或者位于浅表脑皮层处，笔

者们可以观察到软脑膜表面颜色明显不同，有明显的供血动脉及引流静脉。如果壁结节

位于深部且囊壁塌陷，则寻找起来有一定困难。如果壁结节位于囊腔的深部，而不是囊

腔表面，则脑皮层表面没有明显的颜色变化，无法与周围正常的脑组织区分，给术中定

位增加不少难度。壁结节的供血动脉及引流静脉清楚地勾勒出类似 AVM 的血管结构

（上图）。血管荧光造影更能显示肿瘤血管的走向，壁结节呈均匀高亮（右下图）。 



 

 

图 6：肿瘤结节边界、供血动脉及引流静脉可以通过脑皮层表面的颜色变化来辨认，双

极电凝经常用来分离结节与供血动脉。术者切记不能直接打开壁结节，需要应用切除

AVM 的显微手术原则进行操作。如果术中不慎打开了壁结节，可用一块止血棉片进行

压迫止血，其次也可以选择双极电凝进行止血。术者应沿病变周边环形离断供血动脉，

并保持所有可能呈动脉化的静脉。 

如果供血动脉对结节的血供并不丰富，术者就可以较为容易地控制结节内

的血流，并像切除肿瘤一样将其切除。然而，离断主要供血动脉时仍需谨

慎操作。 



 

 

图 7：一旦肿瘤的供血动脉离断后，可以开始离断引流静脉，并沿脑白质与结节之间的

胶样化带进行分离。AVM 有来自深部脑白质的供血动脉，但 HB 没有，这极大简化了

手术过程，最终，整块切除结节。 



 

 

图 8：囊壁并不要求全部切除，当切除结节后，探查囊壁，确认结节是否全部切除，随

后进行彻底止血。 

大型实质性脑干血管母细胞瘤 

实质性 HB 通常需要更细微、合理的入路进行操作，其操作流程与富血供的

AVM 手术类似，肿瘤内部有许多容易出血的微小血管，因此难以用双极电

凝进行止血，这个特性让手术切除带来极大的风险，因此不应尝试分块切

除。 

彻底止血在手术操作过程中至关重要，能够避免术中患者失血过多。术中

最好能早期发现供血动脉并立即阻断，但对脑干病变，术者并不总能实现



 

这一目标，尤其当病变内侧有来自硬膜和软膜的血供时，会给术者带来不

少麻烦，因此强烈术前进行供血动脉栓塞。如果病变区域的重要血管阻断

后，有可能引起小脑肿胀，因此对巨大 HB 而言，建议分次进行手术是合理

的。 

大的引流静脉一般位于结节的表面，轻微触碰这些静脉可以导致其破裂大

出血，因此控制这些静脉极具挑战性。如果阻断了引流静脉，将会引起 HB

内部的血流动力学变化，导致更多的出血，引起恶性循环，因此具有极大

的风险。笔者再次强调，术前进行供血动脉栓塞并在手术早期对供血动脉

进行离断很重要。这样策略性的操作有助于手术成功。 

对位于脑干重要结构附近的 HB 进行分块切除以获取更多空间是不可行的，

通过阻断供血动脉来肿块的才是合理的手术策略。 

术后注意事项 

由于这些肿瘤血供丰富，术后如果出现高血压且控制不佳，可能会引起颅

内血肿，因此建议患者在术后送 ICU 进行密切监护，待病情稳定后再送回

普通病房治疗。 

 



 

点睛之笔 

• 大型实性的脑干血管母细胞瘤手术是神经外科最具挑战性的高难度手术

之一，这些病变必须要按照高血流量 AVM 的手术原则进行处理并进行术

前栓塞。 
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