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伴腺垂体功能减退症的空泡蝶鞍综合征１例并文献复习
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　　空泡蝶鞍综合征（ｅｍｐｔｙｓｅｌｌａｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＥＳＳ）是
指蛛网膜下腔疝入蝶鞍，致使垂体受压而出现的一

系列临床症状，可表现为头痛、视力损害、内分泌

异常、肥胖等症状，约 ２０％ ～５０％患者伴有内分泌
异常，出现部分性或全垂体功能减退，甚至发生垂

体危象［１］；１０％患者出现高催乳素血症［２］。本文报

道一例伴腺垂体功能减退症及高催乳素血症的空

泡蝶鞍综合征，临床出现幻觉及痛性痉挛等少见表

现。

１　病例资料
患者，女，７１岁。因“反复头昏、幻觉 １年余，

加重半月”入院。患者近 １年来出现发作性头昏，
发作时神志清楚但反应变迟钝，持续约 ５ｍｉｎ缓
解，发作时间无规律，有时出现幻觉，无视物旋转、

呕吐等症状，在多家医院诊疗无效。半月前无诱因

再发头昏，视物旋转一次，伴全身乏力、恶心及反

复呕吐，呕吐物为胃内容物，非喷射性。右下肢反

复出现痛性痉挛，发作时右下肢肌肉板样强直，持

续数十秒缓解，体位改变时诱发。入我院当晚出现

幻觉，内容生动。

入院体查：体温 ３７．３℃，脉搏 １００次／ｍｉｎ，呼
吸 ２０次／ｍｉｎ，血压 １３０／６４ｍｍＨｇ。体型肥胖，表
情淡漠，精神较差。皮肤粗糙，少光泽，体毛稀少。

神志清楚，接触欠佳，多问不答或少答。颈软，克、

布氏征阴性。颅神经检查无异常。四肢肌张力不

高，肌力 ５级，腱反射活跃。双侧病理征阴性。
辅助检查：血红蛋白 ９９ｇ／Ｌ，白蛋白 ２８．２ｇ／Ｌ，

胆固醇、高密度脂蛋白及低密度脂蛋白均降低，血

钠 １３６．１ｍｍｏｌ／Ｌ。脑脊液检查均正常。Ｃ反应蛋
白 ８１．３ｍｇ／Ｌ（０～８ｍｇ／Ｌ），免疫球蛋白 Ａ（ＩｇＡ）
４０６０ｍｇ／Ｌ（６９０～３８２０ｍｇ／Ｌ），抗甲状腺球蛋白
Ｇ（ＡＴｇ）１１６６ＩＵ／ｍＬ（０～１１５ＩＵ／ｍＬ），甲状腺过
氧化物酶抗体（ＡＴＰＯ）２６．７９ＩＵ／ｍＬ（０～３４ＩＵ／
ｍＬ）。垂体及靶腺功能检查提示腺垂体及各靶腺
功能减退，见表 １。颅脑 ＭＲＩ为典型空泡蝶鞍改
变，见图 １。

诊断：空泡蝶鞍综合征并腺垂体功能减退症，

高催乳素血症，继发性甲状腺功能减退症，肾上腺

功能减退症，性腺功能减退症。

治疗经过：入院后先给予泼尼松 ７．５ｍｇ／ｄ，分
两次口服，３ｄ后加用甲状腺素片 ２５μｇ／ｄ，同时辅
以补钙、神经营养、抗精神症状、营养支持及维持

水电解质平衡等对症治疗，患者头昏缓解，呕吐、

痛性痉挛症状消失，未再出现精神症状，体力、精

神及进食情况明显好转，病情稳定出院。出院 １月
后电话随访患者，泼尼松减至５ｍｇ／ｄ长期维持，甲
状腺素片仍以 ２５μｇ／ｄ维持，病情平稳。

表１　垂体及靶腺功能检查结果及参考值

　内分泌激素 测定值 参考值

垂体功能检查

　ＴＳＨ ０．５０６ ０．２７４．２ｍＩＵ／Ｌ
　ＡＣＴＨ ０．７６ 血（７１０点）：１．６１３．９ｐｍｏｌ／Ｌ
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续表１

　内分泌激素 测定值 参考值

　ＦＳＨ １．５６ 卵泡期３．５１２．５，排卵期４．７２１．５，黄体期１．７７．７，绝经期２５．８１３４．８ＩＵ／Ｌ
　ＬＨ ０．１５ 卵泡期２．４１２．６，排卵期１４９５．６，黄体期１１１．４，绝经期７．７５８．５ＩＵ／Ｌ
　ＰＲＬ １１８．１ ４．７９２３．３ｎｇ／ｍＬ
甲状腺功能检查

　ＦＴ３ ２．３５ ３．１６．８ｐｍｏｌ／Ｌ
　ＦＴ４ ５．４７ １２２２ｐｍｏｌ／Ｌ
肾上腺功能检查

　Ｃｏｒｔｉｓｏｌ ０．０７ ８ＡＭ：６．２１９．４，４ＰＭ：２．３１１．９μｇ／ｄＬ性腺功能检查
　Ｅ２ ３７．７５ 卵泡期４６６０７，排卵期３１５１８２８，黄体期１６１７７４，绝经期＜１８．４２０１ｐｍｏｌ／Ｌ
　Ｐ ＜０．０３ 卵泡期０．２１．５，排卵期０．８３．０，黄体期１．７２７，绝经期０．１０．８ｎｇ／ｍＬ
　Ｔ ＜０．０２５ ２０４９岁：０．０８４０．４８１，＞５０岁：０．０２９０．４０８ｎｇ／ｍＬ

图 １　颅脑 ＭＲＩ所见。ＡＢ：横轴位，颅脑 ＭＲＩ平扫示垂体变扁，偏于左侧，厚约 ０．３ｃｍ，垂体柄偏后，蝶鞍内大

部分为长 Ｔ１、长 Ｔ２信号，为典型空泡蝶鞍的影像特点。Ｃ：增强后未见强化。Ｄ：冠状位，蝶鞍内长 Ｔ１信

号，垂体变薄。Ｅ：矢状位，蝶鞍内长 Ｔ１信号，垂体受压变扁，呈弧线状。

２　讨论
空泡蝶鞍患者多数无自觉症状，极易误诊及漏

诊，合并腺垂体功能减退症时，起病也较隐匿，早

期症状缺乏特异性，主要表现为各靶腺功能减退：

①因 ＴＳＨ分泌减少，出现继发性甲状腺功能减退，
临床可出现肥胖，记忆力下降，反应迟钝，表情淡

漠，皮肤干燥，颜面及四肢水肿，肌肉乏力，痛性痉

挛，贫血等症状。②ＡＣＴＨ分泌减少，出现继发性
肾上腺功能减退，临床表现为乏力，淡漠甚至精神

失常，食欲减退，恶心，呕吐，血压降低，低血糖，低

血纳等。③ＦＳＨ及 ＬＨ分泌减少，出现继发性性腺
功能减退，导致月经不规律，产后无乳，阴毛腋毛

脱落等表现；而高催乳素血症一般无明显临床症状

及体征。本例中的高龄妇女以发作性头晕起病，出

现较少见的幻觉及痛性痉挛等临床表现，极容易误

诊，早期行内分泌检查以评价垂体靶腺功能有助于

早期诊断。

ＥＳＳ按照其病因可分为原发性和继发性两类：
前者指蝶鞍内无病灶，在先天性鞍膈发育缺陷、良

性颅高压、妊娠等作用因素下使蛛网膜下腔疝入蝶

鞍内；后者常继发于鞍区局部各种病理性疾病，如

鞍区肿瘤及其手术史或放疗史、颅内感染、外伤以

及 Ｓｈｅｅｈａｎ’ｓ综合征等［３，４］。本例中的患者无鞍区

肿瘤、感染及外伤的证据，亦无鞍区手术及放疗
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史，考虑为原发性 ＥＳＳ。
但目前关于原发性 ＥＳＳ继发腺垂体功能减退

的机制仍不十分明确，已有研究表明免疫功能紊乱

可能参与其发病机制［５］。早在 １９９８年，Ｋｏｍａｔｓｕ等
发现原发性 ＥＳＳ患者体内存在抗垂体抗体，并推测
这些抗体可能与垂体萎缩及病情发展密切相关［６］。

近年也有研究提出在特发性垂体功能减退症中，以

抗垂体抗体及抗下丘脑抗体为特征的免疫反应能

更好地反应垂体或下丘脑的病变机制［７］。Ｇａｒｃíａ
Ｃｅｎｔｅｎｏ等从自身免疫性甲状腺炎的角度探讨了
ＥＳＳ的发病机制亦得出类似结论［８］。在本例患者

的血清学分析中，我们亦检测到免疫球蛋白 Ｇ
（ＩｇＧ）及抗甲状腺球蛋白 Ｇ（ＡＴｇ）均明显升高，
提示该患者的自身免疫可能参与其发病机制。
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