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脊髓血管母细胞瘤的显微手术治疗及预后分析
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第二军医大学长征医院神经外科，上海２００００３

　　［摘要］　目的　总结脊髓血管母细胞瘤的诊疗经验，探讨其临床预后。方法　回顾性分析３３例经手术后病理证实的
脊髓血管母细胞瘤患者的临床资料。其中男２４例，女９例；病变位于颈延髓交界区１例，颈段９例，颈胸段２例，胸段１６例，胸

腰段１例，腰段４例。术后长期随访患者预后情况，分析患者预后影响因素。结果　肿瘤全切３２例，近全切１例，无手术死
亡病例。随访１６个月至１２年，术后神经功能维持术前水平或好转２９例（８７．９％），其中按照 ＭｃＣｏｒｍｉｃｋ分级标准，好转１５例

（４５．５％），维持术前水平１４例（４２．４％）；按照ＫｌｅｋａｍｐＳａｍｉｉ评分，好转２４例（７２．７％），维持术前水平５例（１５．２％）。４例患

者恶化（１２．１％）。患者术前神经功能状态与预后密切相关（Ｐ＝０．０３３）。结论　脊髓血管母细胞瘤为富含血管的良性肿瘤，
有症状者应早期手术；显微手术是首选治疗方法；术后大部分患者预后良好。术前神经功能状态与患者神经功能预后相关。
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［ＡｃａｄＪＳｅｃＭｉｌＭｅｄＵｎｉｖ，２０１３，３４（１０）：１１４１１１４６］

　　脊髓血管母细胞瘤是一种少见的发生于脊髓的

良性血管性病变，占脊髓髓内肿瘤的２％～１５％［１］，

可以单发，也可以为ｖｏｎＨｉｐｐｅｌＬｉｎｄａｕ（ＶＨＬ）综

合征的一部分。脊髓血管母细胞瘤血管丰富，完整

切除而不造成任何神经功能损伤仍存在一定的挑

战，因此总结其治疗经验并分析其预后可为脊髓血
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管母细胞瘤的诊治提供帮助。第二军医大学长征医

院２００１年至２０１１年共收治脊髓血管母细胞瘤患者

３３例，现就其诊断、显微手术治疗及预后分析如下。

１　资料和方法

１．１　一般资料　３３例患者，男２４例，女９例；发病

年龄１５～７３岁，平均年龄（４５．５±１３．３）岁，中位年

龄４５岁；病程２ｄ至２０年，平均（２５．１±４６．５）个月，

中位时间为６个月。病变位于颈延髓交界区１例，

颈段９例，颈胸段２例，胸段１６例，胸腰段１例，腰

段４例。临床表现为肢体无力１９例，肢体麻木２５
例，颈腰背部疼痛或肢体放射性疼痛１７例，大小便

障碍８例，突发性截瘫１例。６例临床诊断为 ＶＨＬ
综合征（其中１例有明确家族史），该６例患者发病

平均年龄（３２．２±１２．３）岁，中位年龄３３岁。

１．２　影像学检查　所有患者均行 ＭＲＩ平扫＋增强

扫描，病变直径＜１ｃｍ者１４例，≥１ｃｍ者１９例。

３１例表现为实性肿瘤，信号多为Ｔ１等或低信号，Ｔ２
等或高信号，在增强 ＭＲＩ中，常有边界清楚且明显

均一强化的特征性表现；２例患者呈囊实性病变，囊

壁可见明显均匀强化的结节灶。直径≥１ｃｍ的血管

母细胞瘤常伴有血管流空影。病变周围常可见明显

的瘤周水肿或脊髓空洞。本组中１２例可见明显脊

髓空洞，空洞最长达１７个节段。７例患者术前行数

字减影血管造影（ＤＳＡ），均显示肿瘤呈均匀一致的

染色，６例可见明确供血动脉，术前成功栓塞４例。

１．３　手术治疗　手术均采用后正中入路，术中发现

病变完全位于髓内９例，自髓内突出脊髓表面１７
例，完全位于髓外硬膜下６例，硬膜外１例。突出脊

髓的部分多位于脊髓后根神经出脊髓区，病变周围

常布满异常迂曲的血管。手术时首先用棉片推开肿

瘤周围的异常血管，然后用双极电凝沿肿瘤被膜仔

细分离肿瘤与脊髓的边界，弱电流电灼肿瘤与脊髓

边界的细小血管，肿瘤部分游离后明确肿瘤供血动

脉及引流静脉，阻断主要供血动脉后，继续分离肿瘤

与正常脊髓组织的边界，阻断次要供血动脉，此时肿

瘤体积已变小并变得可以压缩，当肿瘤游离完毕后，

最后阻断引流静脉，整块切除肿瘤。术前已栓塞的

肿瘤 术 中 仍 有 较 丰 富 的 血 供，同 样 需 要 整 块

切除。　　　　

１．４　统计学处理　采用ＳＰＳＳ１６．０（ＳＰＳＳＩｎｃ．，

Ｃｈｉｃａｇｏ，ＩＬ）统计软件进行分析，采用Ｆｉｓｈｅｒ确切

概率法分析患者神经功能预后与相关临床因素间的

相关性，检验水准（α）为０．０５。本研究中分析的临床

预后因素包括：性别，年龄（＞４０岁ｖｓ≤４０岁），病

程长短（＞２个月ｖｓ≤２个月），病变部位（颈段、胸

段、腰段），肿瘤与脊髓关系（髓内、髓外硬膜下、硬膜

外），病变大小（直径＜１ｃｍｖｓ直径≥１ｃｍ），有无合

并脊 髓 空 洞 以 及 患 者 的 术 前 神 经 功 能 状 态。

ＭａｎｎＷｈｉｔｎｅｙＵ 检验被用于检测患者临床症状分

别同 ＭｃＣｏｒｍｉｃｋ（ＭｃＣ）分级标准和 ＫｌｅｋａｍｐＳａｍｉｉ
（ＫＳ）评分系统之间的相关性；ＭｃＣ分级同ＫＳ评分

之间的相关性分析采用 Ｗｉｌｃｏｘｏｎ检验。

２　结　果

２．１　手术情况　３２例患者获得全切肿瘤，共切除脊

髓血管母细胞瘤３３个（１例合并 ＶＨＬ综合征的患

者在一次手术中切除位于不同节段的２个肿瘤）；１
例为复发患者，术中肿瘤与脊髓组织界限不清，近全

切肿瘤，随访期间肿瘤再生长，并再次手术切除，目

前随访未见肿瘤再生长。所有患者术后均行病理检

查，证实为血管母细胞瘤。术后均行 ＭＲＩ复查，随

访期间复发１例。１例髓内多发患者，未手术病灶随

访５年余，无明显增大。术后并发症较少，出现伤口

脑脊液漏１例，１例因长期留置导尿出现泌尿系感

染。无手术死亡病例。

２．２　术后预后分析　术后多数患者的症状可得到

缓解 或 维 持 术 前 水 平。其 中 症 状 好 转 １９ 例

（５７．６％），未 改 善 １０ 例 （３０．３％），加 重 ４ 例

（１２．１％）。表１显示，疼痛的缓解率最高，而肌力下

降的缓解率则较低。所有患者采用 ＭｃＣ分级标准

以及ＫＳ评分系统进行神经功能评分。按照 ＭｃＣ分

级标准，１０例患者术后神经功能状态好转；１７例维

持术前神经功能状态，其中５例在远期随访中进一

步好转；２例术后神经功能出现一过性轻度下降，术

后３个月逐渐恢复至术前水平；１例术后神经功能轻

度下降，远期随访未恢复；另３例患者术后２～３ｄ出

现神经功能状态急剧恶化，复查 ＭＲＩ未见术区血肿

等情况，其中２例行急诊减压手术，术中敞开硬膜，

仅发现脊髓水肿明显，术后仅１例患者神经功能好

转，但仍低于术前水平。患者术前、术后 ＭｃＣ分级

变化具体数据见表２。
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　　采用Ｆｉｓｈｅｒ确切概率法分析影响患者神经功能

的预后因素，发现患者的术前神经功能状态与预后

密切相关，术前神经功能状态良好的患者往往有着

较好的神经功能预后（Ｐ＝０．０３３）。患者的神经功能

预后与年龄、病程、性别、病变部位、肿瘤与脊髓关

系、病变大小及是否有脊髓空洞无明显相关性

（表３）。

表１　３３例脊髓血管母细胞瘤患者的临床症状比较

症状 术前
（ｎ）

术后［ｎ（％）］
改善 未变 恶化

疼痛　　　　　 １７ １１（６４．７） ４（２３．５） ２（１１．８）

麻木　　　　　 ２５ １２（４８．０） ９（３６．０） ４（１６．０）

肌力下降　　　 １９ ８（４２．１） ９（４７．４） ２（１０．５）

括约肌功能障碍 ８ ４（５０．０） ３（３７．５） １（１２．５）

表２　３３例脊髓血管母细胞瘤患者术前、术后１周及术后远期随访（１年以上）ＭｃＣｏｒｍｉｃｋ分级

Ｎ＝３３，ｎ（％）

时间点 Ⅰ Ⅱ Ⅲ Ⅳ Ⅴ

术前 ９（２７．２） ２０（６０．６） ２（６．１） ２（６．１） ０
术后 １３（３９．４） １４（４２．４） ４（１２．１） ２（６．１） ０
随访１年以上 １７（５１．５） １３（３９．４） １（３．０） ２（６．１） ０

表３　患者神经功能预后的影响因素分析

Ｎ＝３３

因素 ｎ Ｐ值 因素 ｎ Ｐ值

年龄（岁） ０．２８ 肿瘤同脊髓关系

　＞４０ ２１ 　髓内 ２６ １．００

　≤４０ １２ 　髓外硬膜下 ６ １．００
性别 ０．５５ 　硬膜外 １ １．００

　男性 ２４ 肿瘤直径ｄ／ｃｍ ０．５６

　女性 ９ 　＜１ １４
症状持续时间ｔ／月 ０．６０ 　≥１ １９

　＞２ １６ 脊髓空洞 １．００

　≤２ １７ 　有 １２
肿瘤部位 　无 ２１

　颈椎 １２ １．００ 术前神经功能状况 ０．０３３

　胸椎 ２１ ０．２８ 　ＭｃＣｏｒｍｉｃｋ分级Ⅰ或Ⅱ ２９

　腰椎 ５ １．００ 　ＭｃＣｏｒｍｉｃｋ分级Ⅲ或Ⅳ ４

　　按照ＫＳ评分系统，远期随访２４例患者术后神

经功能好转，５例患者神经功能未改变，４例患者恶

化（表４）。采用 Ｗｉｌｃｏｘｏｎ检验分析发现 ＭｃＣ分级

和ＫＳ评分的结果差异有统计学意义（Ｐ＝０．００３）。

通过分析两种评分方法同患者症状之间的关系，发

现ＫＳ评分较 ＭｃＣ分级更能反映患者大小便功能

及患者疼痛情况的变化（表５）。

表４　患者的术前、术后早期（１周）及术后远期随访（１年以上）

ＭｃＣｏｒｍｉｃｋ（ＭｃＣ）分级及ＫｌｅｋａｍｐＳａｍｉｉ（ＫＳ）评分情况

Ｎ＝３３

评分方法

术前

平均评分／
分级ａ

术后早期

平均评分／
分级ａ

改善
ｎ（％）

未变
ｎ（％）

恶化
ｎ（％）

远期随访（１年以上）

平均评分／
分级ａ

改善
ｎ（％）

未变
ｎ（％）

恶化
ｎ（％）

ＭｃＣ分级 １．９１±０．７７ １．８５±０．８７ １０（３０．３） １７（５１．５） ６（１８．２） １．６４±０．８２ １５（４５．５） １４（４２．４） ４（１２．１）

ＫＳ评分 １９．３３±４．１１ １９．１８±５．４６ １８（５４．５） ７（２１．２） ８（２４．２） ２０．４２±５．４５ ２４（７２．７） ５（１５．２） ４（１２．１）

　ａ：珚ｘ±ｓ
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表５　ＭｃＣｏｒｍｉｃｋ（ＭｃＣ）分级及ＫｌｅｋａｍｐＳａｍｉｉ（ＫＳ）评分与患者临床症状之间的相关性

评分方法 轻瘫 感觉异常 步态改变 膀胱功能障碍 肠道功能障碍 肌张力增加 疼痛

ＭｃＣ评级 ＋ ＋ ＋ － － － －

ＫＳ评分 ＋ ＋ ＋ ＋ ＋ － ＋

　＋：若该症状为阳性，则评分将明显改变 （Ｐ＜０．０５）；－：有或无该症状与患者评分的高低无明显相关性 （Ｐ＞０．０５）

３　讨　论

　　血管母细胞瘤可见于中枢神经系统的各个部

位，最常位于 小脑，脊髓的发生率为 ３．２％ ～

１３％［２］。脊髓血管母细胞瘤多发于男性，男女比为

１．６１至５．５１［１］，本组病例男女比为２．７１。

约２０％～３０％的脊髓血管母细胞瘤患者可合并

ＶＨＬ综合征［３４］，ＶＨＬ综合征是一种常染色体显性

遗传疾病，其遗传学基础是 ＶＨＬ肿瘤抑制基因发

生变异，导致多个器官发生不同类型的良性或恶性

的病变［５］。

３．１　临床表现　脊髓血管母细胞瘤的临床表现同

其他脊髓肿瘤一样，以肢体感觉异常和疼痛最常见，

严重者可表现为偏瘫、大小便功能障碍等。患者的

临床表现与病变位置、大小、有无水肿及有无脊髓空

洞有关。５０％～９５％的脊髓血管母细胞瘤可合并脊

髓空洞［６］，脊髓空洞常导致患者的症状定位与肿瘤

定位不一致。多数患者的症状呈渐进性发展，极少

数会合并肿瘤急性出血，导致病情急骤变化［７８］，本

组中１例患者突发截瘫，ＭＲＩ提示硬膜下出血，行

急诊手术可见肿瘤出血。

３．２　影像学表现　ＭＲＩ是脊髓血管母细胞瘤最有

价值的影像学诊断方法，可为手术提供详尽的定位

诊断及定性诊断信息，有利于制定手术计划。脊髓

血管母细胞瘤常呈Ｔ１等或低信号，Ｔ２等或高信号，

增强扫描后肿瘤常有边界清楚且明显均一强化的特

征性表现。不同大小的肿瘤往往有着不同的 ＭＲＩ
特征［６］。小的症状性肿瘤在 ＭＲＩ中常可见明显的

瘤周水肿（图１Ａ）或脊髓空洞；直径＞１ｃｍ的实性

病变则常可见血管流空现象，且肿瘤直径越大，这种

流空现象越明显。同小脑血管母细胞瘤多为囊性病

变不同，脊髓血管母细胞瘤多为实性病变（图１Ｂ），

本组病例中３１例为实性肿瘤，仅２例表现为囊性

（图１Ａ，左）。

图１　脊髓血管母细胞瘤 ＭＲＩ表现

Ａ：颈椎矢状位 ＭＲＩ增强扫描可见Ｃ７～Ｔ１髓内囊实性病变（左），在另一层面可见小脑实性病变１枚（右）；Ｂ：胸椎矢状位

ＭＲＩＴ２可见Ｔ４～５稍高信号病变，病变周围可见明显的脊髓水肿和血管流空影（左），ＭＲＩ增强扫描可见Ｔ４～５明显均匀强化的

实性病变（右）

　　血管造影对脊髓血管母细胞瘤的诊断及治疗价

值仍有争议，一般认为血管造影对明确肿瘤供血动

脉及引流静脉是有价值的，且其可在术前栓塞供血

动脉，减少术中出血。本组病例中，７例患者术前行

ＤＳＡ，６例可见明确供血动脉，４例患者术前成功栓

塞，但栓塞病例术中发现病变血供仍较丰富，我们认

为术前造影可帮助判断供血动脉的数目、部位、来源

及走向，有利于手术顺利进行。但也有不少文献认

为术前造影提供的血管信息有限，且术前栓塞并不

能完全阻断血供，并有引起脊髓缺血的风险，因此术



第１０期．谢天浩，等．脊髓血管母细胞瘤的显微手术治疗及预后分析 ·１１４５　 ·

前栓塞对手术全切并非必需［９１１］。我们认为对一些

较大的、复杂的、可安全栓塞供血动脉的病变，可考

虑行栓塞治疗，这有助于提高手术的安全性［１］。

３．３　显微手术治疗　对于有症状的脊髓血管母细

胞瘤，显微手术治疗仍是目前首选的治疗方案［４］。

由于血管母细胞瘤血管丰富，分块切除将导致严重

的出血，因此整块切除肿瘤是手术的首要原则。手

术中应沿肿瘤脊髓边界，用低功率双极电凝电灼肿

瘤边界上细小的进出血管，边界分离充分后，明确主

要供血动脉及主要引流静脉，首先阻断供血动脉最

后阻断引流静脉。对于较大的脊髓血管母细胞瘤，

肿瘤的深面常难以显露，可使用双极电凝缩小肿瘤

体积，不得已时可在阻断已明确的供血动脉的前提

下分块切除。合并的脊髓空洞无需引流，肿瘤切除

完全后，空洞会自行消失［３，１１］。显微手术总的原则

是首先阻断主要供血动脉和次要的供血动脉，并缩

小肿瘤体积，最后切断引流静脉，以利于患者术后神

经功能预后良好。

　　术中辅助技术的应用，可减少手术对脊髓的损

伤，改善患者预后。有学者在术中使用吲哚花青绿

荧光显影，可明确病变供血及引流血管，有利于肿瘤

的整块切除［１２１４］。对于术中神经电生理监测的使用

是有争议的，因为该类肿瘤常有明确的界限，术中容

易分辨，电生理监测并不能为手术切除肿瘤提供帮

助［１］；而Ｃｌａｒｋ等［１０］在使用动脉夹临时阻断肿瘤周

围动脉后，通过术中运动诱发电位（ｍｏｔｏｒｅｖｏｋｅｄ

ｐｏｔｅｎｔｉａｌｓ）和体感诱发电位（ｓｏｍａｔｏｓｅｎｓｏｒｙｅｖｏｋｅｄ

ｐｏｔｅｎｔｉａｌ）来判断阻断动脉是否为肿瘤供血动脉，则

为手术提供了指导。

３．４　预后分析　多数脊髓血管母细胞瘤患者经显

微手术治疗后临床预后良好。患者大多可维持术前

神经功能状态，术后神经功能状态恶化的发生率为

０％～２０％［１０］。本组通过远期随访，２９例患者维持

术前神经功能状态或好转，仅４例出现永久性神经

功能损伤。

　　许多患者术前仅以疼痛等症状起病，而 ＭｃＣ分

级不能反映患者疼痛等症状的缓解情况，因此本研

究分析了患者各种症状的缓解情况，多数患者疼痛

症状得到缓解（６４．７％），而神经功能障碍症状，如肌

力下降（４２．１％）、麻木（４８．０％）、括约肌功能障碍

（５０％），好转率则较低。这可能是因为术前疼痛多

源于神经根刺激，肿瘤压迫解除后即可得以缓解；这

也提示在患者出现神经功能障碍之前或神经功能状

态恶化之前手术，患者预后会较好。本研究采用

Ｆｉｓｈｅｒ确切概率法分析影响患者术后神经功能状态

的预后因素，发现患者术后神经功能状态与术前神

经功能状态密切相关，术前神经功能状态良好的患

者往往有着较好的预后（Ｐ＝０．０３３）。Ｍａｎｄｉｇｏ等［１］

的研究也提示患者术前功能状态同患者预后相关，

大的肿瘤常有着较差的术前神经功能状态和术后神

经功能预后。在对其他因素进行分析后，发现患者

的神经功能预后与年龄、性别、病程、病变部位、肿瘤

与脊髓关系、病变大小及是否有脊髓空洞均无统计

学相关性。其他学者也对影响脊髓血管母细胞瘤的

预后因素进行了分析，均只发现术前神经功能状态

与预后相关［９，１５］。

　　脊髓血管母细胞瘤患者常表现为疼痛、括约肌

功能障碍等症状，而 ＭｃＣ分级不能反映患者这些症

状的情况。Ｓａｍｉｉ和 Ｋｌｅｋａｍｐ提出了一种新的评分

方法，即ＫＳ评分［１６］。这种评分方法包含５个方面：

“感觉障碍、疼痛、感觉迟钝”，“肌力下降”，“步态异

常”，“膀胱功能”，“肠功能”，可较好地反映患者的脊

髓功能。本研究发现，ＫＳ评分与患者的症状有着较

好的相关性，因此采用 ＫＳ评分能更好地反映患者

的神经功能状态及预后情况。

３．５　单发和合并 ＶＨＬ综合征的脊髓血管母细胞

瘤的临床差异　合并ＶＨＬ综合征的患者同单发的

脊髓血管母细胞瘤在临床表现和治疗方案方面是不

同的。当合并 ＶＨＬ综合征时，患者的发病年龄一

般较早，较单发者的平均年龄早１０年［４］，患者可能

合并颅内病灶或脊髓多发病灶，也可同时合并视网

膜血管母细胞瘤、肾透明细胞癌、肾囊肿、嗜铬细胞

瘤、胰腺神经内分泌肿瘤、胰腺囊肿等［１７］。对于单

发的患者，手术是首选的治疗方案；当合并ＶＨＬ综

合征时，患者病变往往多发，目前尚无治愈的方

法［１，４］。一般认为，应切除明确引起症状的肿瘤、有

瘤周水肿或者明确有增大的肿瘤，对于小的、未引起

症状的肿瘤可予以随访［１，１８１９］。本组中１例 ＶＨＬ
综合征患者合并髓内多发，切除引起症状的病变后，

其余病变予以随访，随访５年余，尚未见肿瘤增大。

４　利益冲突
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