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家族性多发性神经系统血管母细胞瘤
`

1 例报道

R e P o r t o f a c韶e p f f a m i l i a r P o l y
一

h em
a n g io b l a s t o m a i n n e r v o u s s y s t e m

蒋金奸
.

肖文华 (第三军 医大学附属西南医院肿瘤科 ) 重庆
,
4 0 0 038

血管母细胞瘤 又称血管 网状细胞瘤
,

是颅内较少见的一种

良性血管瘤
·

多数单发
,

偶见多发
。

有遗传倾向 l1[
。

1 临床资料
厂

-

;然嚣薰嘿翼巍嚣
后 病理诊断

:

左小脑
、

延 髓
、

颈髓血 管母 细胞瘤
。

术 后第 4 天始

意识不清
,

颈 5 以 下截瘫
。

经抢 救
,

意识转清
,

肢体 活动仍 困难
。

1如 8 年 12 月 29 日到本 院复查 M R I 示
:

lT 加 权 图
:

颈
、

胸
、

腰

段脊位增粗
,

呈不 均质较低信号强度
,

见 管状囊腔存 在
。

T :
加

权 图
:

颈
、

胸
、

腰段毯卑囊肿呈中等或较高信号强度
。

诊断为
:

髓

内多发性血管母细胞瘤
。

遂入本科
。

人院时左上肢肌力 vI 级
,

双

下肢肌张力亢 进
,

刺激时双卞肢肌肉呈无意识强烈收缩
,

双膝

反射强
。

人 院后予颈胸段主病灶 区外 照射 (6 M V
一

X 线 ) D T 40

G y
。

经放疗后
,

病情有所缓解
。

一

患者母 亲及 l 姐均 以右侧偏瘫起病
。

行 M R I 检查诊断为
:

小脑
、

延盆
、

颐髓血管母细胞瘤
。

母亲未经治疗
,

已 于 19 8 8 年亡

故
。

其姐 开颅活检
,

病理诊断为血管母细胞瘤
。

术后 曾到本科行

颈髓主病灶区外照射
,

D T 4 0 G y
。

经放疗后右侧肢体活动渐
,

现

生活可 自理
。

2 讨论

本病国 内文献报告较少
,

神经系统多发者尤少见
。

上海医

科大学曾报告 10 0 例
,

多发者仅 1 例川
。

此 一家系 3 例均多发于

神经系统实属罕见
。

血管母细胞瘤 的治疗
,

单病灶者 以手术切

除为主
;
多发者 手术难 以清 除

,

疗效较差
,

由于脊髓对放射线耐

受性差
,

亦不宜 x 刀治疗
。

外 照射可命名血管内皮细胞肿胀
,

坏

死
,

从而使血管 闭塞
,

对稳定病情有一定疗效
。

目前 国外 已有报

道
几

、
血管生成抑制剂 7 干扰素在小鼠体内 已有确切的抗母细胞

瘤作用田
。

将来怎样将抗 新生血 管 和抗 血管生成剂 应用 于临

床
,

还有待于进一步探究
。
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