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·临床经验·

儿童 Ｒａｔｈｋｅ囊肿的临床特点分析
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　　Ｒａｔｈｋｅ囊肿（Ｒａｔｈｋｅｃｌｅｆｔｃｙｓｔ）是一种垂体非腺
瘤性良性病变，起源于胚胎颅咽管的残余上皮细胞。

大部分Ｒａｔｈｋｅ囊肿是无症状的，有症状的Ｒａｔｈｋｅ囊
肿一般有三大临床表现，即内分泌功能紊乱、头痛、

视觉障碍［１］。以往儿童Ｒａｔｈｋｅ囊肿很少诊断，但随
着头颅ＭＲＩ技术的不断发展，临床诊断逐年增多。
本研究对我院２００７年６月至２０１０年１２月收治的
２５例临床诊断为 Ｒａｔｈｋｅ囊肿的病例的临床特点进
行分析。

１　临床资料

１．１　研究对象
本组患儿共２５例，男９例，女１６例，男∶女为

１∶１．８；年龄６～１８岁，平均１０．４岁。临床表现为矮
小（１２例）、性早熟（６例）、青春发育快速进展
（２例）、多垂体激素功能低下（２例）、高催乳素血症
（１例）、先天性肾上腺皮质增生症（１例）、性腺功能
减退（１例）。
１．２　内分泌评估

２５例患儿中，２０例进行了比较完整的内分泌评
估。１３例患儿进行了两项生长激素激发试验（可乐
宁＋精氨酸），其中５例经生长激素激发试验证实
为生长激素缺乏症；另有４例检测了血生长激素水
平，均小于５ｎｇ／ｍＬ。１０例患儿进行了促性腺激素
释放刺激试验，其中６例经促性腺激素释放刺激试
验证实为中枢性性早熟。７例患儿检测了血黄体生
成素和卵泡刺激素，其中仅１例１６岁矮小患儿两者
水平较高，分别超过１０ｍＩＵ／ｍＬ和２５ｍＩＵ／ｍＬ，考
虑为进入青春发育期所致。分别有１０例和１６例患
儿检测了血睾酮和雌二醇，其中１例中枢性性早熟
患儿有血睾酮、雌二醇升高，２例中枢性性早熟合并

生长激素缺乏症患儿雌二醇升高。分别有 ６例和
５例患儿检测了血促肾上腺皮质激素和皮质醇，除
１例先天性肾上腺皮质增生症患儿表现为血促肾上
腺皮质激素升高、血皮质醇降低外，其余均正常。

１４例患儿检测了血催乳素，其中２例患儿血催乳素
水平增高，１例甚至超过了２００ｎｇ／ｍＬ。１４例患儿
评估了甲状腺功能，除１例多垂体激素功能低下患
儿表现为甲状腺功能减退外，其余均正常。２０例患
儿中仅有１例矮小患儿有多饮多尿症状数日，但经
禁水加压素试验排除尿崩症。

１．３　头颅ＭＲＩ表现
２５例患儿均经头颅 ＭＲＩ（平扫 ＋增强）检测疑

诊为Ｒａｔｈｋｅ囊肿，直径大小３～２０ｍｍ不等，均表现
为头颅鞍区类圆形或类椭圆形病灶，Ｔ１加权相呈低
信号１５例，等信号５例，高信号５例；Ｔ２加权相呈
高信号１５例，等信号２例，低信号８例；６例增强扫
描时囊壁有强化，６例垂体柄有轻度偏移。患儿典
型头颅ＭＲＩ图像见图１。
１．４　诊断

根据临床表现、实验室内分泌检查结果，结合头

颅ＭＲＩ表现，２５例患儿均临床诊断为Ｒａｔｈｋｅ囊肿。
１．５　治疗

２５例患儿中，２例生长激素缺乏症患儿行生长
激素治疗，２例中枢性性早熟患儿行促性腺激素释
放激素类似物治疗，１例先天性肾上腺皮质增生症
患儿因出现中枢性性早熟症状，故同时给予口服皮

质类固醇激素治疗和肌注促性腺激素释放激素类似

物治疗。所有治疗的患儿均嘱严格按医嘱治疗并定

时复查内分泌激素水平及头颅ＭＲＩ。其余患儿均未
治疗，嘱密切随访观察。２５例患儿由于并无头痛、
视觉障碍等囊肿压迫表现，故无一例进行手术，都是

以观察随访为主。

·２３６·
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　　图１　Ｒａｔｈｋｅ囊肿患儿的典型头颅ＭＲＩ图像　Ａ：矢状位Ｔ１ＷＩ序列呈低信号灶（箭头所示）；Ｂ：冠状位Ｔ１ＷＩ序列呈低信
号灶（箭头所示）；Ｃ：冠状位Ｔ２ＷＩ序列呈高信号灶（箭头所示）；Ｄ：冠状位增强扫描见病灶囊壁呈环状强化（箭头所示），囊液无强化。

２　讨论

研究发现胚胎发育至第７周后，垂体前叶与垂体
中叶之间常残留有腔隙，此腔隙被称为Ｒａｔｈｋｅ裂，通
常在胚胎１２周时应逐渐被上皮细胞等填充而消失，
但在部分人中该腔隙可扩大形成含有囊液的 Ｒａｔｈｋｅ
囊肿。

本研究中，儿童 Ｒａｔｈｋｅ囊肿的发病是女性多于
男性，性别比例与文献报道基本一致［２］。儿童Ｒａｔｈｋｅ
囊肿最主要的症状为内分泌功能紊乱，临床可表现为

矮小、性早熟、性发育延迟、高催乳素血症、中枢性尿

崩症等［３］，视觉障碍、头痛比较少见，本研究病例临床

表现与之基本一致。

儿童Ｒａｔｈｋｅ囊肿的内分泌功能紊乱表现多种多
样，并无特异性，但完整的内分泌评估（包括下丘脑－
垂体－肾上腺轴和下丘脑－垂体－性腺轴上的所有
内分泌激素）有助于判断Ｒａｔｈｋｅ囊肿影响的范围，为
临床诊断和治疗提供实验室依据。本研究并不是所

有患儿都进行了内分泌评估，有的即使评估了也并不

完整，这些都应该在今后的工作中逐步改善。

Ｒａｔｈｋｅ囊肿的诊断主要依靠头颅 ＭＲＩ，典型的
Ｒａｔｈｋｅ囊肿的头颅ＭＲＩ表现为头颅鞍区内的一类圆
形异常囊状信号灶，信号通常均匀，边缘光滑，Ｔ１ＷＩ
序列上多为低信号，Ｔ２ＷＩ序列上多为高信号，增强后
病灶无明显强化［４］；囊肿大小可在 ５～２５ｍｍ不
等［５６］，本组患儿的头颅ＭＲＩ表现与之基本类似。但
当囊内蛋白成分较少时，在ＭＲＩ上表现为Ｔ１ＷＩ低信
号，Ｔ２ＷＩ高信号；囊内蛋白含量增多时表现为Ｔ１ＷＩ、
Ｔ２ＷＩ均为高信号；随着蛋白含量的进一步增多，病灶
在ＭＲＩ上表现为 Ｔ１ＷＩ高信号，Ｔ２ＷＩ低信号。有时
Ｒａｔｈｋｅ囊肿增强扫描后可见囊壁环形强化，多为周围
组织炎性改变或周围强化的垂体所致。本组患儿的

头颅ＭＲＩ结果基本符合这些表现。总之，头颅 ＭＲＩ

表现是诊断儿童 Ｒａｔｈｋｅ囊肿的重要依据，同时还应
结合患儿的临床表现、完整的内分泌激素评估、随访

及短期复查头颅 ＭＲＩ情况以观察病灶变化，必要时
可以手术切除病灶并行病理检验以明确病灶性质。

由于Ｒａｔｈｋｅ囊肿预后一般良好，增长非常缓
慢，且头颅手术对于儿童来说创伤巨大，绝大多数患

儿只能凭临床症状和影像学表现进行临床诊断。本

组２５例患儿无一例手术，均嘱密切观察随访。本组
行各种治疗的５名患儿，由于时间尚短，这些治疗对
Ｒａｔｈｋｅ囊肿有无影响以及有何种影响目前并无明
确的定论，还需要更长时间的观察研究，所以对于这

５例患儿均嘱严格按医嘱治疗并定时复查内分泌激
素水平及头颅ＭＲＩ。

本研究通过对我院过去３年临床诊断病例的回
顾性分析发现，儿童Ｒａｔｈｋｅ囊肿的神经症状和眼部
症状并不明显，多因内分泌功能紊乱就诊而发现，所

以对患儿进行完整的内分泌评估有利于疾病的诊

断、治疗及判断预后。
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