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实质性血管网状细胞瘤１例报告并文献复习
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［摘　要］　目的　探讨血管网状细胞瘤的临床特点、诊断和治疗方法，以期提高该病的诊断和治疗水平。方法　回顾性分析
我科１例经病理证实的血管网状细胞瘤的临床表现、影像学表现、病理特点等临床资料，通过查阅及复习近５年相关文献，结合已
有经验探讨该疾病。结果　本病临床表现以慢性颅内压增高症状为主，术前红细胞及血红蛋白增高，术前予以瘤体供血动脉栓塞
后显微镜下全切，术后病理证实为血管网状细胞瘤。结论　血管网状细胞瘤系良性肿瘤，手术切除为主要治疗手段，对于血供丰富
的病例，术前行供血动脉栓塞有利于提高手术全切率。对于不能手术或复发的病例，可考虑行伽马刀治疗。

［关键词］血管网状细胞瘤；诊断；治疗；；颅内肿瘤

［中图分类号］Ｒ７３２．２　［文献标识码］Ｂ　［收稿日期］２０１８０１２６

　［基金项目］湖北省教育厅科学研究指导性项目（Ｂ２０１７００６）
　［通信作者］周　游，Ｅｍａｉｌ：ｙｚｈｏｕ２００１ｗｈｃｎ＠１６３．ｃｏｍ

　　血管网状细胞瘤（ｈｅｍａｎｇｉｏｂｌａｓｔｏｍａｓ，ＨＢｓ）又称为
血管母细胞瘤，其起源于中胚层细胞的胚胎残留组织，

为颅内血管性良性肿瘤［１］。该病以手术切除为主要

手段，对于不能手术或复发的病例，可考虑行伽马刀治

疗［１２］。由于该病临床少见，目前对于该病特点、诊断、

治疗及预后尚缺乏较完整的认识。本研究回顾性分析

我科２０１７年２月成功诊治的１例血管网状细胞瘤患
者资料并结合相关文献对该病的诊治作进一步探讨。

１　资料与方法

１．１　临床资料
患者，男，２７岁，主因头痛１个月余入院。１个月

前患者无明显诱因出现晨起后头痛伴恶心，持续

３０ｍｉｎ后症状自行缓解，无呕吐、眼球震颤、共济失调
及步态不稳症状。遂就诊于我院，行头部 ＭＲＩ提示：
Ｔ１ＷＩ信号高于囊液，Ｔ２ＷＩ呈稍低于囊液而高于脑实
质信号，增强后瘤体实质性部分强化明显，囊液部分不

强化。同时瘤体可见血管流空影，考虑为血管网状细

胞瘤。入院血常规示：红细胞６．１８×１０１２／Ｌ，血红蛋白
１８１ｇ／Ｌ。肝胰肾超声未见异常。
１．２　治疗方法

血管网状细胞瘤因血供丰富［１］，故本例患者在术

前行瘤体供血动脉栓塞术（图１），术后显微镜下再行
肿瘤全切术。术中见肿瘤大小约４ｃｍ×５ｃｍ，呈紫红
色，血供丰富，边界清晰，吸出瘤内淡黄色胶冻样囊液

约５ｍＬ，沿实质性肿瘤周边仔细分离，电凝肿瘤周围

ａ：ＤＳＡ示瘤体供血丰富；ｂ：术前栓塞后瘤体供血
图１　肿瘤术前瘤体栓塞前后供血

供血动脉并切断见肿瘤体积逐渐缩小，完整切除肿瘤

并送检。

１．３　文献检索方法
使用国内外数据库进行文献检索。中文采用中国

知网（ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｃｎｋｉ．ｎｅｔ／）和万方医学网（ｈｔｔｐ：／／
ｍｅｄ．ｗａｎｆａｎｇｄａｔａ．ｃｏｍ．ｃｎ／）数据。以“血管母细胞瘤”
或“血管网状细胞瘤”为关键词检索；外文采用

ＰｕｂＭｅｄ（ｈｔｔｐｓ：／／ｗｗｗ．ｎｃｂｉ．ｎｌｍ．ｎｉｈ．ｇｏｖ／ｐｕｂｍｅｄ／）数据
库数据，以“ｈｅｍａｎｇｉｏｂｌａｓｔｏｍａｓ”为关键词进行检索。
均检索近５年的文献。选取文献内容为血管网状细胞
瘤的病例报道及相关疾病特点、诊断、治疗和预后等。
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２　结果

２．１　患者治疗结果
患者术后恢复良好，查体无神经系统阳性症状。

术后２周患者痊愈出院。术后 ＭＲＩ复查提示肿瘤全
切（图２），术后１周红细胞 ４．９２×１０１２／Ｌ，血红蛋白
１４５ｇ／Ｌ，术后 ２周红细胞 ４．５９×１０１２／Ｌ，血红蛋白
１３２ｇ／Ｌ。病理检查提示：镜下见大小不等，管腔不规
则的毛细血管及间质细胞（图３）。病理诊断：血管母
细胞瘤（ＷＨＯＩ级），免疫组化：ＣＤ３４，ＣＤ３１（血管
＋），ＮＳＥ（灶＋），Ｓ１００（部分＋），ＣＤ５６（＋），αｉｎｈｉｂ
ｉｎ（＋），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），ＣＤ１０（－），ＧＦＡＰ（－），ＶＥＧＦ
（－），ＥＭＡ（－），ｋｉ６７ＬＩ２％。

ａ：术前ＭＲＩ；ｂ：术后ＭＲＩ
图２　手术前后ＭＲＩ检查

ａ：光镜特点；ｂ：免疫组化
图３　病理学检查

２．２　文献检索结果
在中文数据库中，以“血管网状细胞瘤”或“血管

母细胞瘤”为关键词检索，检索出２０篇相关文献，经
查阅其中６篇可纳入本次文献复习。在 ＰｕｂＭｅｄ数据
库以“ｈｅｍａｎｇｉｏｂｌａｓｔｏｍａｓ”为关键词进行检索，检索出
４４篇文献，经查阅其中１２篇可纳入本次文献复习。

通过查阅文献，就目前对血管网状细胞瘤的临床

及病理特点、诊断、治疗和预后等总结如下：血管母细

胞瘤是中枢神经系统相对少见的肿瘤，任何年龄均可

发病，一般发生于成年人，进展缓慢，属于 ＷＨＯＩ级肿
瘤。男女发病比例相当，中枢神经系统任何部位均可

发生，但以小脑为主。临床表现主要为慢性颅内压增

高症状，因该病瘤体细胞含有产生红细胞生成素分泌

颗粒，故部分患者可以合并红细胞及血红蛋白增多。

辅助诊断主要依据 ＣＴ、ＭＲＩ及 ＣＴＡ检查。病理学检
查提示：肿瘤组织中的血管内皮细胞均表达 ＣＤ３４，肿
瘤的间质细胞对 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ、ＮＳＥ及 αｉｎｈｉｂｉｎ等多呈阳
性表达。治疗以手术治疗为主，对于瘤体供血丰富的

病例术前可以考虑术前行瘤体供血动脉栓塞。对于不

能手术或复发的病例，可考虑行伽马刀治疗。

３　讨论

血管网状细胞瘤好发于颅后窝，占颅后窝肿瘤

１０％左右；绝大多数位于小脑半球，好发年龄为３０～
５０岁；约５％患者有家族倾向。血管网状细胞瘤常与
视网膜血管瘤、内脏先天性囊肿和肿瘤同时存在，也可

能包括睾丸网囊腺瘤等组成特殊的综合征［３］，称为

ＶｏｎＨｉｐｐｅｌＬｉｎｄａｕ综合征，该病为一种罕见的常染色
体显性遗传病，病因认为是位于常染色体３Ｐ２５．３的
ＶＨＬ抑癌基因发生突变［１］。本例患者肝胰肾超声未

见异常，故诊断血管网状细胞瘤。血管网状细胞瘤因

为肿瘤生长过快或肿瘤压迫阻塞脑脊液循环通路可导

致颅内压升高的相关症状。本例患者以头痛、恶心为

主要症状就诊，无小脑损害体征。因瘤体细胞含有产

生促红细胞生成素（ＥＰＯ）的分泌颗粒，因此患者可有
红细胞增多症。本例患者入院血常规示：红细胞

６．１８×１０１２／Ｌ，血红蛋白１８１ｇ／Ｌ，符合该标准，且术后
２周血红蛋白降至正常，与相关研究一致［１］。

ＨＢｓ根据影像学根据囊腔占肿瘤实质部分大小可
分为囊结节型、实质型、囊实型［４］，但临床将其分为囊

性或实质性［１］，以囊性者多见（８０％），即使是实体肿
瘤，也常伴有小的囊腔形成［５］，该病例 ＭＲＩ表现为：
Ｔ１ＷＩ信号高于囊液，Ｔ２ＷＩ呈稍低于囊液而高于脑实
质信号，增强后瘤体实质性部分强化明显，囊液部分不

强化。同时瘤体可见血管流空影。本例患者虽然兼有

囊实型 ＭＲＩ特点，但依据影像学表现，术中瘤体供血
及病理情况，仍将其归为实质性。

血管网状细胞瘤的治疗以手术治疗为主，笔者认

为对于血管网状细胞瘤患者可常规行ＤＳＡ检查，以了
解瘤体供血情况，从而可以让术者做到心中有数，必要

时可根据供血情况行瘤体供血动脉栓塞术，以提高手

术全切率及降低手术风险。有研究认为术中显微镜下

手术，有利于肿瘤全切及降低并发症的发生［６８］；另有

研究表明，对于瘤体供血丰富的病例，术前栓塞可以显

著减少术后并发症，同时可以减少肿瘤出血，提高切除

率［９１０］。而本病例术前进行瘤体栓塞联合显微镜下全

切肿瘤，预后良好，也证实了该结论。但据 Ａｍｐｉｅ
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等［２］的一项对瘤体较大和供血丰富的５０３例血管网状
细胞瘤患者荟萃分析表明，栓塞组（１１１例）瘤体全切
率为８３．７％，术中输血者为 １５．３％，术后再出血者
８．４％，术后并发症发生率１１．７％；未栓塞组（３９２例）
瘤体全切率９５．６％，术中输血者０．５１％，术后再出血
１．６％，术后并发症发生率２０．７％。据 Ｎｉｕ等［１１］认为

影响患者预后最重要的一个因素就是再出血。Ｆｕｋｕｄａ
等［１２］对３０例血管网状细胞瘤行肿瘤切除患者随访
１２～２７４个月研究表明，有４例患者复发，分别在术后
６个月，１７个月，６年及２２年。术后９例患者出现神
经功能受损症状，作者通过单变量分析，影响患者预后

的两个因素包括年龄及瘤体类型（囊性或实性），其中

实性者较囊性者差。

此外，对于一些高风险及手术难度较大的患者可

以考虑行伽马刀治疗。据 Ｓｉｌｖａ等［１３］对１２例共行２０
次伽马刀治疗的患者平均随访约６４个月（２～１８４个
月），其研究表明：肿瘤控制率在第１年，３年，５年分
别为１００％，９０％，８５％。因此，对于不适合手术的患
者而言，伽马刀可能会是一种安全有效的治疗手段。

光镜下血管网状细胞的典型表现为含有丰富的血

管网和血管网之间的间质细胞［１１］，本病例与之相符，

也证实了其血管源性肿瘤。李俊芝等［１４］研究表明，肿

瘤组织中的血管内皮细胞均表达 ＣＤ３４，多数间质细
胞表达 αｉｎｈｉｂｉｎ、Ｄ２４０，少数表达 Ｓ１００、神经元特异
性烯醇化酶（ＮＳＥ），血管内皮细胞和间质细胞均表达
波形蛋白（Ｖｉｍｅｎｔｉｎ），而一般不表达胶质纤维酸性蛋
白（ＧＦＡＰ）、上皮膜抗原（ＥＭＡ）、ＣＫ。Ｋｉ６７表达较低
或不表达。另有研究认为，肿瘤的间质细胞对 Ｖｉｍｅｎ
ｔｉｎ、ＮＳＥ及αｉｎｈｉｂｉｎ等多呈阳性表达，而对ＣＫ、ＥＭＡ、
ＧＦＡＰ等多呈阴性表达［１５１６］。本病例免疫组化结果显

示：ＣＤ３４、ＣＤ３１（血管 ＋），ＮＳＥ（灶 ＋），Ｓ１００（部分
＋），ＣＤ５６（＋），αｉｎｈｉｂｉｎ（＋），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），ＣＤ１０
（－），ＧＦＡＰ（－），ＶＥＧＦ（－），ＥＭＡ（－），ｋｉ６７ＬＩ２％，
其病例特点与相关研究基本一致［１７］。

综上所述，血管网状细胞瘤的诊断主要依据临床

表现，血常规，ＭＲＩ，ＤＳＡ及术后病理学检查予以支持，
治疗上主要以手术切除为主，虽然有报道显示术前对

于瘤体较大及供血丰富的病例行术前栓塞并无明显优

势，但仍有较多文献对于术前供血动脉予以栓塞予以

肯定。影响患者预后的主要因素有术后再出血、年龄、

瘤体性状等，其次，对于不能行手术治疗的患者可以考

虑行伽马刀治疗。
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