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颅咽管瘤的诊治现状

魏宜功 综述 徐建国 审校

颅咽管瘤是良性病理、恶性临床结果的肿瘤，是

14岁以下儿童鞍区最常见肿瘤[1，2]，是神经外科医生

面临的最困惑的难题之一[3]。随着皮质激素的有效

利用、显微神经外科及立体定向放射外科的发展，颅

咽管瘤的切除率及神经保护有了很大的改观。本文

就颅咽管瘤诊治现状进行综述。

1 颅咽管瘤的临床表现

1.1 颅内压增高症状 头痛、呕吐、视乳头水肿、外展

神经麻痹、精神状态改变等。还要儿童头围增大，头

部叩击呈破罐声、头皮静脉怒张等。

1.2 视神经、视交又受压症状 可表现为视力减退、

视野缺和眼底变化等，如双侧下象限盲，提示压迫由

上向下；鞍内型肿瘤由下向上压迫视交叉，产生视野

缺损特点与垂体瘤相同。视力减退与肿瘤直接压迫

视路和颅高压引起的视乳盘水肿导致视神经萎缩有

关，视路血循环障碍而致突发失明。

1.3 内分泌功能障碍 肿瘤压迫垂体和/或下丘脑所

致。垂体前叶4种激素的分泌减少，产生相应症状，

如儿童生长激素减少导致身体发育障碍、身材矮小；

促性腺就素减少致性器官发育障碍，女孩无月经、乳

房不发育，男孩睾丸小、无阴毛；抗利尿激素减少出

现尿崩症；泌乳素分泌异常导致闭经-泌乳综合征。

1.4 邻近症状 海绵窦综合征、蝶窦破坏致鼻出血、

脑脊液鼻漏等；额叶精神症状、颞叶癫痫发作、脑干

及小脑受压症状。

2 颅咽管瘤的病理与分型

2.1 病理 颅咽管瘤肉眼观多呈灰白、灰黄色，质柔

软，囊性居多，内可见不同颜色的囊液，囊壁可钙化

呈蛋壳样，囊液呈机油样或金黄色液体，含有大量胆

固醇结晶。研究发现囊液含人绒毛膜促性腺激素、

胰岛素样生长因子-Ⅰ、胰岛素样生长因子-Ⅱ、胰岛

素样生长因子粘蛋白、IL-1、IL-6、和肿瘤坏死因子-
α[4]。瘤周常有胶质增生，星形胶质细胞可以和

Rosenthal纤维形成结节状伸入周围脑组织或者包绕

血管，周围脑组织胶质反应增生形成假包膜，为手术

完整切除肿瘤提供相对的界面，但也会因牵拉造成

丘脑损伤。

2.2 组织分型 一般分为牙釉质型、鳞形乳头型和混

合型。牙釉质型多见于儿童，约占 94.6%[5]，最外层

为柱状上皮细胞，中心呈栅栏状，内层为星状细胞；

鳞形乳头型由分化良好的鳞形上皮细胞组成；混合

型少见。也有学者提出第三型——梭形细胞型，属

恶性[1]。

2.3 部位分型

2.3.1 鞍上型肿瘤 肿瘤位于鞍膈以上，蝶鞍和垂体

常不受损害。肿瘤向前上方生长挤压视交叉，与视

交叉的关系可分为视交叉前型、视交又后型，肿瘤向

上侵犯第三脑室甚至突入其内，称为脑室型。

2.3.2 鞍内型肿瘤 肿瘤在鞍内生长使蝶鞍扩大，向

上生长使鞍膈上抬甚至穿破鞍膈形成鞍上型肿瘤，

向下生长可侵入蝶窦、筛窦内。鞍上肿瘤通过缩小

的鞍膈与鞍下肿瘤相连形成“哑铃状”，影像学上称

“束带征”。

2.3.3 大型肿瘤 体积大，呈多结节状，可同时侵犯视

交叉、额叶底部、海绵窦、颞叶、第三脑室、基底节、大

脑脚、脚间窝、导水管及脑干等处。

2.3.4 非典型部位肿瘤 可长在蝶窦、斜坡、咽后壁、

颅后窝及松果体等部位。有学者根据肿瘤与鞍膈及

脑室的关系分为鞍内、鞍内-鞍上、鞍膈上、脑室内

外、室旁、室内共 5型。也有学者根据肿瘤与蝶鞍、

视交叉及第三脑室底的关系分视交又前、视交又后、
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视交又下及脑室内四型。甚至，有学者根据肿瘤垂

直方向生长高度分为 5级：Ⅰ级肿瘤位于鞍内或鞍

膈下；Ⅱ级肿瘤累及鞍上池，伴或不伴鞍内累及；Ⅲ
级肿瘤累及第三脑室下半部；Ⅳ级肿瘤累及第三脑

室上半部；Ⅴ级肿瘤累及透明隔或侧脑室；并用字母

A、P、S、L表示肿瘤向前、后、下及外侧方向扩展。游

潮和周良学[6]将颅咽管瘤分为 5大类型：Ⅰ型，隔下

型，包括隔下柄前型（Ⅰa）和柄后型（Ⅰb）；Ⅱ型，经

垂体柄型；Ⅲ型，隔上柄前型，又分为视交叉前型（Ⅲ
a）和视交叉-垂体柄间型（Ⅲb）；Ⅳ型，隔上柄后型，

又分为后界不超过脚间池（Ⅳa型），后界超过脚间池

达斜坡中部（Ⅳb型），后界累及枕大孔（Ⅳc型）；Ⅴ
型，柄侧型；Ⅵ型包括异位的、巨大畸形的或者跨多

个颅窝的颅咽管瘤。漆松涛等[7]将颅咽管瘤分为Q、

S、T三型。

3 颅咽管瘤的辅助检查

3.1 CT扫描 病变位于鞍区上方，囊实性的囊液为低

密度影，囊液中胆固醇和蛋白呈等、高密度影；85%~
90%的儿童颅咽管瘤可见钙化灶，囊壁周围钙化明

显，形成“蛋壳样”。

3.2 MRI扫描 由于瘤内囊液成分不同，MRI信号多

种多样。囊性部分平扫多呈长T1、长T2信号，短T1信

号主要是囊内含角化蛋白、液态胆固醇或亚急性出

血所致，长 T2信号是由囊内胆固醇含量决定的 [8]。

MRI增强示肿瘤实质部分及囊壁强化，强化的实质

部分常位于下方，囊腔位于上方，类似“热气球”样[9]，

影像学上称为“椒盐征”[10]。

3.3 血清激素检查 类似于垂体腺瘤，如血清生长激

素、黄体生成素、卵泡刺激素、促肾上腺皮质激素、促

甲状腺激素、游离T3/T4、皮质醇等均可出现不同程

度低下，泌乳素轻、中度升高。

5 颅咽管瘤的治疗

5.1 手术治疗

5.1.1 一般原则 目前，手术是有效和首选的方法。

手术切除肿瘤能达到解除对视神经及其他神经组织

的压迫，解除颅内压增高。肿瘤周围可形成胶质反

应带或蛛网膜分界，应争取全切除肿瘤，尤其是儿

童，以防复发。对于将肿瘤大部分、部分切除或仅作

囊肿穿刺抽液，再行放疗的做法目前已不主张。随

着显微神经外科技术的发展，颅咽管瘤基本可达到

全切除。

5.1.2 术前影像学评估 可了解肿瘤部位、生长方式

及肿瘤与鞍膈、视交叉、垂体柄、周围血管、第三脑室

的关系，有利于手术入路的选择。蝶鞍呈球形扩大，

垂体受压、鞍膈隆起，视交叉（或第三脑室底）向后上

移位，提示肿瘤为鞍内型或肿瘤伴有向上生长。蝶

鞍不大，肿瘤位于鞍膈与第三脑室底之间并使之上

移，垂体柄偏向于一侧或者后移，提示肿瘤为鞍上型

的视交叉下型。肿瘤由视交叉前间隙向前方突出，

则为视交叉前型，表明该间隙宽大，利于手术暴露和

操作。视交叉前置，多为视交叉后型（终板型），肿瘤

常占据脚间窝，前方入路则显示不良。大脑前动脉

复合体可提示视交叉的位置，对手术入路设计有参

考价值。肿瘤是否为第三脑室外型、脑室内外型或

脑室内型，临床上有时很难区别，但对术中操作有重

要意义。

5.1.3 术前处理 有脑积水，需先行脑室-腹腔分流术

或腰大池置管释放脑脊液以缓解颅内压增高，术中

注意区分和保护蛛网膜及胶质增生带的层次及界

面。对于囊实性者，先行囊液抽吸（避免囊液漏出导

致术后无菌性脑膜炎）、囊壁塌陷后再行包膜切除，

术中应保护视神经、视交又、下丘脑、垂体柄等重要

功能。

5.1.4 手术入路选择 须兼顾最大限度暴露肿瘤和最

小损伤原则[11，12 ]

5.1.4.1 额下-纵裂入路 可暴露视神经、视交叉、颈

内动脉、大脑前动脉、垂体柄等，适用于视交叉后置

型、鞍内向鞍上生长较大肿瘤，或鞍上视交叉前上生

长的第三脑室外肿瘤，此入路尤其适用于儿童[13]。

5.1.4.2 翼点入路 适用于大部分颅咽管瘤[14]，可从侧

方观察切除肿瘤，暴露同侧颈内动脉、大脑前动脉、

视神经及视束、视交叉、垂体柄、第三脑室底大脑脚

间窝及上斜坡等处。

5.1.4.3 终板入路 通过额下入路、翼点入路、前纵裂

入路到达视交叉并打开终板，暴露第三脑室外的肿

瘤，适用于视交叉前置型、鞍上视交叉后第三脑室外

或脑室内外生长的肿瘤。

5.1.4.4 经胼胝体入路或侧脑室入路 适用于肿瘤位

于第三脑室。

5.1.4.5 经蝶入路（神经内镜）适用于肿瘤位于鞍内

或从鞍内向鞍上扩展。近年来，神经内镜经扩大鼻

蝶入路切除颅咽管瘤已成为一种安全、有效的手术

方式[15]。

5.1.4.6 联合入路 有些巨大肿瘤需采取联合入路或

分期手术。如额下-翼点入路[9]对多数分级为Ⅲ、Ⅳ、

Ⅴ级颅咽管瘤是一种安全而理想的手术入路。
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5.1.5 术后常见并发症

5.1.5.1 下丘脑损害 是最常见也是术后死亡和残疾

的主要原因。①尿崩症，系垂体柄受损后抗利尿激

素释放减少导致，常见术后 48~96 h，数天至两周可

恢复，约 8%的病人成为永久性尿崩[16，17]。可使用短

效垂体后叶素、卡马西平或去氨加压素（弥凝）。②
体温失调，多为中枢性高热，应予以物理降温、退热

剂、冰毯治疗等，少数体温不升呈危重状态，预后

差。③急性消化道出血，常见呕血和黑便等，宜早期

应用质子泵抑制剂保护胃黏膜，失血严重者需输血

纠正，严重者需手术处理。④循环衰竭，急性肾上腺

皮质衰竭的现象，呈休克状态，术前积极补充激素水

平，术后使用大剂量皮质激素。⑤饮食过度及肥胖，

术后病理性肥胖可高达52%，常见于儿童，可能与下

丘脑前部进食中枢损伤有关 [18，19]。路帅宾等 [20]认为

术后糖皮质激素、甲状腺激素的缺乏及肥胖对病人

长期生命质量产生不利影响，术中应注意对下丘脑

结构的保护。

5.1.5.2 视力受损 为术中损伤视路及其供应血管所

致。

5.1.5.3 无菌性脑膜炎 多为术中肿囊内容物溢出所

致。术中应尽可能避免和减少囊内容物对术野的污

染，术中使用地塞米松生理盐水冲洗有一定帮助，术

后可行腰椎穿刺术释放脑脊液，激素的应用对缓解

发热亦有帮助。

5.1.5.4 癫痫 与血钠素乱、肿瘤直径、术后血肿相关
[21]。

5.1.5.5 脑脊液漏 是经蝶入路手术和显露切除鞍结

节后的并发症，因脑脊液漏继发颅内感染可高达

90%[16]，目前国内采用“脂肪片+阔筋膜+带蒂粘膜

瓣”的多层修复效果理想[9]。周跃飞等[22]采用人工生

物膜+原位骨瓣+带蒂鼻中隔黏膜瓣多层修补可有效

减少脑脊液漏。术后需卧床休息，可预防性行腰大

池置管脑脊液引流促进蝶窦伤口愈合，常规使用抗

生素预防颅内感染。

5.1.5.6 垂体功能低下 对于术前存在垂体功能减退

者，恢复较困难，术后应按内分泌水平予激素替代治

疗。术后内分泌异常和尿崩较术前更明显[5]。

5.1.5.7 行为和情感异常 有研究显示高达68 %的儿

童术后会出现包括性格改变、注意力不集中、焦虑和

社会问题甚至还存在记忆和认知障碍等[23]。

5.1.5.8 其他罕见并发症 如并发尾状核、壳核、皮质

下脱髓鞘改变[24]。

5.2 放射治疗 对于术后肿瘤有残余者，可辅以放射

治疗。最新研究表明伽玛刀和立体定向放疗能对肿

瘤精确定位并有效放疗[25~28]。射线可杀死有分泌能

力和形成囊肿的细胞，减少肿瘤的血供、抑制肿瘤生

长，延长肿瘤复发时间，延长生存期。常用颅外放疗

有 60钴、直线加速器等，目前推荐儿童每 6周 50 Gy/
32次，成人每 7周 55 Gy/35次，以减少或避免并发

症。立体定向放疗边缘剂量以 12~15 Gy为宜，适应

于直径<2 cm的实体肿瘤，要求视神经、视交叉与视

束的受照射剂量应<10 Gy，垂体柄和下丘脑耐受剂

量分别为8 Gy和7 Gy，肿瘤边缘远离视器3~5 mm以

上[29]。也可将放射性核素 32P和 98Y通过立体定向穿

刺技术置入贮液囊后囊内注入放射治疗肿瘤 [30，31]。

5.3 化学疗法 目前，尚无特殊有效的化学药物。有

学者采用博来霉素注入肿瘤囊腔后使肿瘤细胞退化
[32]，也有学者通过开颅或者内镜技术瘤腔内置储液

囊并应用α-干扰素治疗；但这两种方法对于囊性颅

咽管瘤效果较好，而对于实质性肿瘤疗效差。研究

发现多种基因在颅咽管瘤出现异常表达，与肿瘤侵

袭性级病人预后有关，提示针对性应用抑制剂可能

有助于抑制肿瘤生长[33~36]。
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