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1 病例资料

25岁女性，因反复头晕、头痛 10余年、加重 3个月入院。

入院体格检查：神志清楚，未发现神经系统阳性体征。头颅

MRI平扫+增强（图1A~F）：双侧侧脑室、第三脑室扩张，脑室

系统内实性占位，T1WI呈稍低信号影，T2WI呈高低混杂信号

影，DWI未见弥散受限，增强后明显强化，与松果体分界不

清，向下延伸至角间池，向上沿第三脑室生长及右侧侧脑室

生长，压迫中脑导水管，幕上脑室系统积液、扩张。完善术前

检查排除手术禁忌后，全麻下行经右侧额上沟入路手术。术

中切开约 2.5 cm瘘口进入右侧侧脑室，可见肿瘤堵塞孟氏

孔，部分肿瘤突入侧脑室，肿瘤质地较韧，血供不丰富，边界

清楚。术中全切除肿瘤。术后恢复佳，未发生尿崩、电解质

紊乱、激素功能紊乱等并发症。术后病理证实为乳头型颅咽

管瘤。出院时头痛消失。术后9个月复查MRI未见肿瘤复发

（图1G~I），无神经功能障碍及内分泌功能障碍。

2 讨 论

颅咽管瘤为颅内常见的先天上皮源性肿瘤，肿瘤的具体

发病位置主要是由外胚层发育后残余的部位所决定，大多数

颅咽管瘤主要位于鞍区，完全位于脑室内的颅咽管瘤很罕

见。脑室内颅咽管瘤主要以鳞形乳头型多见，需要与胶样囊

肿、生殖细胞瘤、淋巴瘤、脉络丛乳头状瘤和胶质瘤鉴别。CT
均可表现为稍高密度的肿块，鉴别较为困难。MRI是脑室内

颅咽管瘤术前诊断的最佳影像学检查，可以清晰地显示肿瘤

与脑室壁之间的关系，但是缺乏特异性影像表现。因此，单

纯通过影像学检查来鉴别脑室内颅咽管瘤非常困难。颅咽

管瘤易表现出视力障碍、内分泌功能紊乱、尿崩、水电解平衡

紊乱等，但脑室内颅咽管瘤很少有视力障碍、内分泌紊乱、尿

崩和水电解质平衡紊乱等表现。肿瘤位于脑室内，有较大空

间，发病早期通常不会有症状或症状轻微，待肿瘤长大引起

脑脊液循环障碍后才逐渐表现出颅内压增高症状。因此，对

病史较长，首发症状为头痛等颅内压增高症状的成年病人，

结合影像学表现，需考虑脑室内颅咽管瘤的可能。

颅咽管瘤术后易出现水钠紊乱、尿崩、激素内分泌功能

紊乱等严重并发症，因此，全切除颅咽管瘤通常较为困难。

但对脑室内颅咽管瘤，术后极少发生严重并发症，复发率低，

预后较好。

总之，脑室内颅咽管瘤临床罕见，其临床表现不具有一

般颅咽管瘤常见的临床症状，主要以逐渐加重的颅内压增高

症状为表现，影像学检查缺乏特异性表现，因此术前明确诊

断脑室内颅咽管瘤较为困难。但对以颅内压增高症状为首

发表现的成年病人，MRI表现为T1等或稍高信号，T2高信号的

脑室内病变，需要考虑颅咽管瘤的可能。脑室内颅咽管瘤与

周围重要结构粘连较轻，通常可以达到全切除，术后严重并

发症少，复发率低，远期预后较好。术中最大限度做到全切

除，并注意封堵脑脊液循环通路，反复冲洗脑室，尽量减少肿

瘤细胞残留，术后可行立体定向放射治疗进一步巩固疗效。
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图1 脑室内颅咽管瘤手术前后MRI表现

A. 术前MRI T1平扫轴位；B. 术前MRI DWI；C. 术前MRI T2平扫矢

状位；D. 术前MRI T1增强轴位；E. 术前MRI T1增强冠状位；F. 术前

MRI T1增强矢状位；G~I. 术后9个月复查MRI，未见肿瘤复发
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