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右小脑血管母细胞瘤合并右侧侧脑室中枢神经细胞瘤1例
徐春华 李东海 刘 越

1 临床资料

病人，女，42岁，因头痛2个月入院。入院时体格检查未

发现明显神经系统阳性体征。头颅MRI示：右侧脑室可见一

T1WI呈中等稍低信号，T2WI 呈中低混杂信号影，增强后呈显

著不均匀强化；右小脑见囊性病灶，内有结节，考虑右小脑血

管母细胞瘤并右侧脑室肿瘤。完善术前准备，首先取左侧卧

位行枕下正中入路右小脑肿瘤切除术，术中发现典型囊性小

脑血管母细胞瘤改变，呈大囊小结节，内有黄色囊液，完整切

除红色肿瘤结节，后颅窝关颅后，改成平卧位，行右额中回皮

质造瘘入路侧脑室肿瘤切除术，术中见肿瘤位于侧脑室，起

源透明隔，边界不清，予以次全切除。术后恢复良好，无神经

功能损害。术后病理诊断：右侧小脑血管母细胞瘤；右侧脑

室中枢神经细胞瘤。术后 1个月行侧脑室肿瘤放疗，术后 2
个月复查头颅MRI，未见肿瘤复发。

2 讨 论

血管母细胞瘤为良性肿瘤，起源于中胚叶细胞的胚胎残

余组织，多发生在小脑，70%的小脑血管母细胞瘤为囊性，

80%的病人以头痛为首发症状，也可有眩晕、呕吐及复视

等。囊性病变MRI T1WI呈低信号，T2WI为高信号，而瘤结节

T1WI为等信号，T2WI为高信号。血管母细胞瘤采用手术治

疗，全切肿瘤可以治愈，囊性血管母细胞瘤只需切除小的肿

瘤结节，无需切除囊壁 ；复发的血管母细胞瘤可再次手术或

行伽玛刀治疗。

中枢神经细胞瘤较少见，占颅内肿瘤的 0.25%~0.5%，

WHO Ⅱ级，生物学行为低度恶性，好发中青年人，临床表现

多为颅内压增高症状。CT 检查呈等或略高密度的肿块，多

数轻至中度强化，可见钙化。MRI 检查信号不均匀，T1WI绝
大多数为等信号，T2WI表现为高信号，成“泡泡样”或“血管流

空”，具有一定特征性。中枢神经细胞瘤手术切除结合术后

放疗是目前治疗的最佳方法。由于肿瘤在脑室壁附着处存

在侵润生长的可能，单纯手术将肿瘤全切不能有效防止肿瘤

复发，并且中枢神经细胞瘤对放疗极为敏感，故手术切除肿

瘤的目的在于解除梗阻性脑积水，避免周围重要结构损伤，

通过术后放疗可获得长期生存。

本文病例为右小脑血管母细胞瘤合并右侧脑室中枢神

经细胞瘤，一期手术切除小脑及侧脑室两处肿瘤，效果良好，

术后行侧脑室肿瘤放疗，复查未见明显肿瘤复发，愈后良好。
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型。CCH主要与嗜酸性肉芽肿、朗格罕氏细胞瘤、骨瘤、骨肉

瘤、骨纤维增殖异常、脑膜瘤等、转移瘤等鉴别。

手术是 CCH 的主要治疗措施，应切除血管瘤周边 1 cm
的正常颅骨。对病变巨大者，可术前行栓塞，减少出血。根

据术前影像学特点，高度怀疑为CCH的，尤其对于肿瘤较大

（≥3 cm），预计可以全切的病例，术前可行颅骨 CT 三维重

建，全切除肿瘤后行人工骨或钛网修补缺损。本文病例尽管

肿瘤直径不足3 cm，但整块切除后，颅骨缺损达3.5 cm，故同

时行钛网修补，术后2年随访，肿瘤未见复发，取得良好效果。

CCH发生的原因尚不清楚。有学者认为海绵状血管瘤

起源于未分化的间充质细胞，在各种刺激因素作用下，分化

并增殖为含血管结构的组织，并发育成海绵状血管瘤，外伤

是诱发间充质细胞分化一个重要刺激因素，约有25%的病人

与颅骨外伤有关。有文献报道 CCH可合并其他脏器如肝、

脾、肾、肾上腺等的血管瘤，但极为罕见，并将多个器官发生

血管瘤称为“弥漫性血管瘤病”或者“多器官血管瘤病”。肝

脏血管瘤可能与染色体变异、激素刺激、血管内皮生长因子

调节有关，在这些原因作用下，致使胚胎发育过程中肝脏血

管发育异常，血管呈肿瘤样增生。一般情况下，肝脏血管瘤

及肾囊肿行彩超及腹部CT平扫即可明确诊断。对多发肝脏

血管瘤，最大病灶<5 cm，无症状，肝功能正常，无需手术。
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