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儿童鞍区肿瘤的治疗策略
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摘　要：目的　探讨儿童鞍区肿瘤的诊断、手术治疗及效果。方法　回顾性分析我院自 ２０１４年 １月至 ２０１７年 ５月 １７０
例儿童鞍区肿瘤资料，根据肿瘤的具体位置及大小选择手术入路，其中额下入路 ９０例、翼点入路 ３０例、纵裂 －胼胝体入

路３０例、额下联合纵裂入路２０例。术后病理诊断颅咽管瘤９０例，生殖细胞瘤 ４５例，视神经胶质瘤 ２０例，垂体瘤 ８例，

下丘脑错构瘤７例。结果　全切１３２例，次全切 ２３例，大部分切除 １５例，术后死亡 ４例。出院后随访 ３个月 ～３年，术

后接受放化疗７２例，肿瘤复发２５例，再次手术１０例。结论　根据肿瘤生长位置和大小选择合适手术入路，提高全切率

是儿童鞍区肿瘤治疗的关键，术后的放化疗亦不容忽视。
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　　我院小儿神经外科自 ２０１４年 １月至 ２０１７年
５月间对 １７０例儿童鞍区肿瘤患者施行手术，获良
好疗效，本文对其进行回顾性分析。

１　临床资料
１．１　一般资料

本组男９５例，女７５例。年龄２月 ～１４岁，平均

５．５岁。其中颅咽管瘤 ９０例（５２．９％），生殖细胞
瘤４５例（２６．５％），视神经胶质瘤 ２０例（１１．８％），
垂体瘤８例（４．７％），下丘脑错构瘤７例（４．１％）。
１．２　临床症状

头 痛 头 晕 １１５例 （６７．６％），呕 吐 ４５例
（２６．５％），视力下降、视野缺损 ５０例（２９．４％），
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多饮 多 尿 ２２ 例 （１２．９％），发 育 异 常 １５ 例
（８．８％）。病程 １０天至半年，平均 ２０天。
１．３　影像学资料

全部病例术前及术后均行颅脑 ＣＴ及 ＭＲＩ检
查。其中囊性肿瘤 ７５例（４４．１％），囊实混合肿瘤
５５例（３２．４％），完全实性 ４０例（２３．５％），瘤体
内有钙化 ８０例（４７．１％）。肿瘤单纯位于鞍上者
６２例（３６．５％），向鞍旁生长累及海绵窦者 ５３例
（３１．２％），向 第 三 脑 室 方 向 生 长 者 ３５ 例
（２０．６％），有 ２０例（１１．８％）阻塞室间孔导致脑
积水。肿瘤直径 １．５～７ｃｍ，平均 ３．６ｃｍ。
１．４　手术方式

额下入路 ９０例，翼点入路 ３０例，纵裂 －胼胝
体入路 ３０例，额下联合纵裂入路 ２０例，２５例术中
显微镜直视下行三脑室底造瘘，１０例术中行脑室
－腹腔分流。
２　结果
２．１　手术切除程度

本组颅咽管瘤全切 ７２例，次全切 １０例，大部
分切除 ８例；生殖细胞瘤全切 ３８例，次全切 ５例，
大部分切除２例；视神经胶质瘤全切１２例，次全切
５例，大部分切除 ３例；垂体瘤全切 ６例，次全切 １
例，大部分切除１例；下丘脑错构瘤全切４例，次全
切 ２例，大部分切除 １例。
２．２　手术结果

１７０例患儿经术中观察和术后影像学复查证
实 １３２例全切（７７．６％），２３例次全切（１３．５％），
１５例大部分切除（８．８％）。术后死亡 ４例，其中 ２
例为颅咽管瘤，术后持续高热昏迷，水电解质紊

乱，尿崩，分别于术后第７天和第９天死亡，考虑因
为瘤体过大，术中牵拉致下丘脑损伤所致；１例为
视神经胶质瘤，术后持续高热昏迷，于术后第 １２
天死亡，考虑为术中损伤深静脉所致；１例生殖细
胞瘤，术后出现癫痫抽搐、呛咳后出现肺部感染，

继发呼吸循环衰竭于术后 １月死亡。本组其他患
儿的术后并发症中，３１例出现一过性下丘脑损伤
症状：尿崩症 ２９例，１例发展为永久性尿崩；意识
障碍加深 １０例，后逐渐恢复意识正常；高热 ２０
例。视力下降 ２４例中，恢复正常 １８例，好转 ２
例，无变化 ２例。癫痫发作 ５例。脑脊液鼻漏 ３
例，经平卧处理均在 １个月内鼻漏停止。
２．３　术后随访

出院后 １７０患儿随访 １６６例 ３个月 ～３年，术
后接受放化疗 ７２例，肿瘤复发 ２５例，术后再次手

术 １０例。
３　讨论
３．１　肿瘤类型及影像学特点

儿童鞍区肿瘤呈多结节状，体积较大的肿瘤向

视交叉前后及鞍外生长，向前可达额叶底部，向侧

方可长入海绵窦、颞叶等处，向上可至第三脑室、

基底节等处，向后可压迫 Ｗｉｌｌ环、大脑脚、脚间窝、
中央导水管以及脑干。常见的儿童鞍区肿瘤包括

颅咽管瘤、生殖细胞瘤、视神经胶质瘤、垂体瘤、下

丘脑错构瘤等。

１）颅咽管瘤：本组有９０例，是最常见的的先天
性颅内肿瘤之一，占儿童鞍区肿瘤第一位。在病理

分型上，小儿几乎全部为釉齿质型，囊变部分大于

９０％，且囊壁有钙化，术后易复发。影像学特点：
ＭＲＩ表现为鞍区囊性病变，长 Ｔ１、Ｔ２加权像，囊腔
内有不均匀信号，结节强化明显［１］。

２）生殖细胞瘤：本组入选４５例，儿童颅内生殖
细胞瘤占儿童颅内肿瘤的 ３％ ～８％，颅内生殖细
胞瘤最好发于松果体区，其次为鞍上区、丘脑和基

底节区，发生在大脑半球、小脑半球和脑干者罕

见［２］。肿瘤多呈球形，呈浸润性生长，可沿脑室壁

“匍匐”生长。肿瘤组织易脱落，并沿脑脊液通道

向它处种植转移。实验室检查：通过血清及脑脊液

中人绒毛膜促性腺激素（ＨＣＧ）、甲胎蛋白（ＡＦＰ）
和胎盘碱性磷酸酶（ＰＬＡＰ）的测定可帮助诊断生殖
细胞瘤。影像学特点：ＣＴ平扫可见与脑灰质等密
度或稍高密度影，肿瘤外形呈圆形，不规则型或蝴

蝶形，对诊断生殖细胞瘤有着特征性价值，而松果

体钙化率达 ９０％以上。ＭＲＩ显示 Ｔ１像为等或稍
低信号影，Ｔ２为稍高信号，注药后均匀一致强化，
边界清楚。生殖细胞瘤的预后与其病检结果良恶

性程度无明显关系，本组 ４５例生殖细胞瘤中有 ５
例为成熟型畸胎瘤，但是术后行放化疗后于半年内

复发，再次手术后病检为混合型生殖细胞瘤，考虑患

儿可能第一次手术时即为混合型生殖细胞瘤，瘤体

含畸胎瘤成分较多，而绒毛膜癌成分等较少，送检时

只夹取了畸胎瘤组织，造成病检结果分型有偏差。

３）视神经胶质瘤：本组入选 ２０例，视神经胶质
瘤的发病率相对较低，以儿童较为多见，男女发病率

无明显差异。根据临床表现及影像学结果，分为三

种类型，即眶内视神经型、视交叉型及视交叉 －下丘
脑弥散型［３］。患儿可有不同程度的视力下降及视野

缺损，当肿瘤较大时可向后压迫第三脑室引起脑积

水，进而出现颅内压增高症状。当肿瘤侵犯垂体时
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则可出现相应的内分泌症状。影像学特点：颅骨 Ｘ
线片可见一侧视神经孔扩大，可有“梨形”蝶鞍，一

般无钙化。ＣＴ示常有梗阻性脑积水，表现为颅内压
增高征象，如脑回压迹增宽、鞍背骨质吸收等。可

见视神经的增粗，病灶呈等密度，有不规则强化。可

有前床突、鞍结节的骨质吸收和视神经孔的扩大。

鞍上池的闭塞，鞍区等密度的占位病变，巨大瘤体向

第三脑室生长阻塞室间孔而使侧脑室扩大。

４）垂体瘤：本组入选 ８例，１８岁以前的青少年
儿童只有 ２％ ～４％发生垂体瘤，占儿童颅内肿瘤
的 ２％超过 ９０％有激素分泌功能［４］。垂体腺瘤有

包膜，常突破鞍隔向上生长，甚至进入三脑室，鞍

内常引起骨破坏或蝶鞍扩大、鞍底下陷等，向侧旁

生长可侵犯海绵窦，瘤内可因出血而发生囊变。影

像学特点：ＣＴ平扫见蝶鞍扩大，鞍内及鞍上池内有
圆形等密度或稍高密度影，边缘清楚，肿瘤内部可

见低密度囊变、坏死区。鞍上池部分或全部闭塞。

当肿瘤侵犯海绵窦时，可见海绵窦内充满等密度

影，外缘膨隆。部分肿瘤可向下生长，突入蝶窦

内。ＭＲＩ显示垂体瘤多数位于鞍内，可向上、向两
侧、向下生长从而产生各种影像学表现，有时由于

突破鞍隔向上生长而呈“哑铃”型。

５）下丘脑错构瘤：本组入选 ７例，是一种少见
的先天性脑发育异常，又称灰结节错构瘤或下丘

脑神经元错构瘤，是引起小儿青春期前性早熟的原

因之一［５］，发病多在儿童早期，平均发病年龄 ２０
个月。可出现性早熟、痴笑样癫痫，有些可伴有其

他类型癫痫或行为异常等。影像学特点：典型的下

丘脑神经元错构瘤在 ＭＲ影像上表现为位于中线灰
结节、乳头体处的圆形或椭圆形肿块，病灶边缘清

楚，内部信号均匀。Ｔ１加权像上其信号强度类似于
脑皮质信号强度，Ｔ２加权像上表现为等或稍高信号
强度影［６］。由于下丘脑神经元错构瘤是一异位的神

经组织团块，故静脉注入对比剂后肿块无增强。

３．２　手术入路的选择
随着临床医学和器械的不断改善，鞍区肿瘤可

以采用多种入路显微手术治疗［７］。本组应用的手

术入路包括如下：

１）额下入路：本组有９０例，是儿童鞍区肿瘤手
术当中应用最广泛的入路，优点是能清楚的暴露视

神经、视交叉及同侧的颈内动脉，缺点是第三脑室

内的肿瘤暴露不清，同侧视束暴露差，抬离牵拉额

叶易损伤嗅神经。

２）翼点入路：本组有 ３０例，路径最短，可直达

鞍上区，可暴露同侧颈内动脉、大脑前动脉、视神

经、视束、视交叉下方及后方、垂体柄、第 ３脑室
底、大脑脚间窝及上斜坡等。优点适用于鞍内向鞍

上一侧生长的肿瘤，以及鞍上视交叉下、视交叉后

脚间池的脑室外肿瘤，可以充分利用鞍区 ４个解剖
间隙进行手术，不易发生肿瘤残留［８］。缺点是基本

上只能暴露单侧，对侧视神经、颈内动脉暴露差。

３）纵裂 －胼胝体入路：本组有３０例，国外相关
研究证实［９］此术式适用于肿瘤长入第 ３脑室和鞍
后的患儿，优点是不会损伤皮质功能区，两侧第 ３
脑室壁暴露清楚，缺点是术中不易辨认垂体柄，分

离胼胝体前部易损伤两侧穹窿，引发脑室炎、梗阻

性脑积水。

４）额下联合纵裂入路：本组有２０例，经额下 －
纵裂入路术式能在 Ｉ、ＩＶ间隙直视下切除由鞍内经
鞍上、鞍后长入第三脑室的鞍区巨大肿瘤，提高患

儿手术治疗效果，减少并发症发生。缺点是术中创

伤大，术后额叶硬膜下积液较明显。

不同的手术入路有其各自的优缺点，鞍区肿瘤

理想的手术入路应尽量经过最短距离到达肿瘤，充

分暴露手术视野，减少对额叶的牵拉。术前应充分

评估患儿病情，根据肿瘤的位置、起源、生长方向、

血供、静脉回流、脑室大小、是否位于优势半球等

综合考虑，确定最佳手术入路［１０，１１］。

３．３　术中处理技巧
骨窗的内缘稍超过中线，前缘达到眉弓上，创

造良好的手术视野（直视三脑室内）。关于保护下

丘脑，应尽量做到直视下锐性分离切除肿瘤，切勿

因视野被挡而强行牵拉拖拽肿瘤；保护大脑前动

脉、前交通动脉，尽可能保留鞍区所有的穿行血

管；对于瘤体较大的鞍区肿瘤，根据肿瘤生长走

向，一般先经额下入路释放脑脊液留出空间，切除

鞍上、鞍内、三脑室底的肿瘤，后改用前额纵裂入

路经室间孔切除三脑室后壁残余肿瘤。如肿瘤为

囊性肿瘤，术中通过室间孔看到囊壁后，先予以穿

刺抽吸干净囊液，再适当牵拉剥除囊壁，可以最大

程度避免损伤三脑室壁及下丘脑，而遇到实质性肿

瘤，术中必须严格保护第三脑室壁，若肿瘤与脑室

黏连紧密，分离困难时可残留部分肿瘤组织，以解

除梗阻性脑积水为主要手术目的。某些鞍区巨大

颅咽管瘤的患者，其垂体柄与瘤体关系紧密，或者

垂体柄瘤化，Ｙａｓａｒｇｉｌ等［１２］认为仅在少数情况下能

保留垂体柄的功能，全切肿瘤比垂体柄保留更重

要，尤其是儿童。鞍区肿瘤尤其是松果体区的肿瘤
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患儿，肿瘤常堵塞或压迫闭塞导水管，术前即造成

脑积水，而且有一定比例的患儿术后脑积水不能缓

解或缓解后再出现，可以在肿瘤切除同时，在显微

镜直视下行三脑室底造瘘术，以减少术后脑积水并

发症发生率［１３］。

３．４　术后放化疗
颅内单纯生殖细胞瘤对放疗极其敏感，只需较

小照射剂量即可使肿瘤明显缩小，成人可作为治疗

该病主要手段［１４，１５］。但大多数生殖细胞瘤的患儿

出现症状时，瘤体体积较大，位置较深，且多伴有

脑积水，所以不主张立体定向穿刺活检取少量组织

病检后放疗。而开颅手术能切除大部分肿瘤减少

肿瘤体积，打通脑脊液循环，缓解或消除脑积水，

术后再行放疗预后更好。无分泌功能腺瘤，也主张

术后放疗。视神经室管膜瘤或室管膜母细胞瘤属

于中度敏感，一般建议对 ３岁以上的未完全切除星
形细胞瘤局部给予放疗，对生存期的延长是有助

的。放疗风险包括神经系统发育迟缓，垂体内分泌

功能受损以及迟发的血管效应（ＭｏｙａＭｏｙａ病）［１６］。
儿童脑肿瘤化疗：生殖细胞肿瘤预后较好；婴

幼儿对放射耐受性差，有人主张 ３岁以内的脑瘤患
儿术后先化疗，先推迟复发１～２年，待４岁后再行
放疗，可有效避免放疗的副作用。Ｒａｋｏｔｏｎｊａｎａｈａｒｙ
等［１７］分析采用以卡铂为主的传统化疗方案治疗

１８０例视神经胶质瘤患儿，５年生存率 ９５％，１０年
生存率为 ９１．６％，１５年生存率 ８０．７％。

综上所述，目前儿童鞍区肿瘤的治疗采取以手

术为主，辅以放疗、化疗及其他辅助治疗手段在内

的综合治疗。手术治疗是目前绝大多数小儿鞍区

肿瘤首选的治疗手段，手术是否全切除是影响预后

的最主要因素。由于手术切除程度与绝大多数小

儿鞍区肿瘤疗效和预后有着密切的关系，注意手术

技巧，如何提高手术全切除率及尽量减少术后并发

症是临床小儿神经外科医生努力追求的目标。为

减少术后脑积水并发症发生率，术中可在显微镜直

视下行三脑室底造瘘术。另外，术后应及时有效的

行放化疗以减少肿瘤复发。
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