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&&!摘&要"&目的&为了提高对儿童颅咽管瘤的诊断率以及减少术后并发症的发生)该研究探讨小儿颅咽管瘤

的诊断方法,手术方式及术后并发症的防治( 方法&回顾性分析 =! 例小儿颅咽管瘤的临床表现,手术方法和术后

并发症治疗的经验( 结果&=! 例患儿主要临床表现为*头痛)视力下降)生长发育迟缓等( 'R和\SC可确诊颅咽

管瘤( =! 例颅咽管瘤中)肿瘤全切除 !% 例$?!7=Q%)次全切除 D 例$!?7!Q%)大部分切除 @ 例$##7?Q%( 术后出

现尿崩症者 !% 例$?!7=Q%)= 例为长期性尿崩( ? 例$!%7> Q%出现下丘脑损伤症状( 无死亡病例( 随访 =#7D 个

月) D 例$!?7!Q%患儿复发( 结论& 小儿颅咽管瘤的诊断主要依据临床表现,'R和\SC检查)该病以开颅手术治

疗为首选( 肿瘤切除的程度应考虑降低肿瘤的复发和减少并发症的发生为原则(
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&&颅咽管瘤是最常见的儿童颅内肿瘤之一)约占

小儿颅内肿瘤的 !?Q( 在临床表现,手术方式的选

择等方面)小儿颅咽管瘤与成人颅咽管瘤存在不同

特点!!"

)小儿颅咽管瘤多以囊性病变为特点( 手术

治疗小儿颅咽管瘤)以及术后并发症的处理仍存在

着一些需要解决的问题( 本组自 #$$> 年 ? 月至

#$$" 年 !# 月对 =! 例小儿颅咽管瘤进行手术治疗)

现总结如下(

$H资料与方法

$7$H一般资料

男 !" 例)女 != 例( 平均年龄 !!7? 岁$@ N!>

岁%)病程 # N!! 个月( 临床表现*头痛 #D 例)视力

障碍 !@ 例)身材矮小 !? 例)尿多者 !# 例( 生长激

素$VK%水平低下$ g#

$

;Oc%!D 例( 其中 @ 例合并

有黄体生成激素$cK% $ g!!# CnOc%,卵泡刺激素

$ L̀K% $ g!!$ CnOc%低下)基础代谢率均偏低(
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= 例合并促肾上腺皮质激素$9'RK%低下$" 3/*

g!D *;Oc%( D 例合并促甲状腺激素 $RLK%低下

$ g$7!# /CnOc%(

$7!H影像学检查

所有患儿均行 'R与 \SC检查( 'R表现为颅

内鞍区有低密度囊性病变)囊内有高密度实质性病

变)强化明显#囊壁有高密度钙化斑#病变边界锐利)

周围无水肿( \SC表现为鞍区囊性病变)长 R

!

,R

#

加权像)囊腔内有不均匀信号)强化明显( 本组 !"

例肿瘤生长在鞍上)!$ 例瘤体位于鞍内,鞍上)= 例

肿瘤主体位于鞍内( ? 例肿瘤以实质性肿块为主)

钙化明显)有少量囊液)约占肿瘤体积的 !$Q##! 例

肿瘤大部分单一囊性)仅在鞍上,下丘脑周围的肿瘤

边缘可见弧形钙化斑)实质性部分占肿瘤体积的

!$Q#> 例为多囊性)= ND 个囊腔)肿瘤边缘见散在

钙化斑)无实质性肿瘤( 肿瘤直径大小为 !7D N>7D

F/)其中 !! 例伴有梗阻性脑积水(

$7IH手术方法

=! 例患者手术均取单侧额下入路( 开颅后均

在显微镜下切除肿瘤)其中 " 例经视交叉前入路)#=

例经鞍上终板入路( 显露肿瘤后首先吸除囊液)待

囊液抽空后囊壁塌陷)再仔细分离囊壁与周围的结

构*下丘脑,垂体柄,视神经和颈内动脉等( 分块切

除囊壁)常规关颅(

!H结果

术后经'R或\SC检查证实*肿瘤全切除 !% 例

$?!7=Q%)次全切除 D 例$!?7!Q%)大部分切除 @

例$##7?Q%( 术后头痛缓解者 ## 例)= 例无好转(

视力好转者 !D 例)# 例无改善( 皮瓣皮下积液 #

例)经穿刺抽液)加压包扎后好转( !$ 例术后缄默

症)! 周后好转( !! 例脑积水者术后均好转( 术前

VK)cK) L̀K等激素水平低下者)术后未恢复正常(

术后出现尿崩症者 !% 例$?!7=Q%)一过性尿崩者

!D 例)用垂体后叶素治疗好转)= 例术后 ! 月仍尿

多) = $$$ N> $$$ /cO2)口服弥凝片 $7! /;)隔日一

次)可控制尿量约在 # $$$ /cO2( ? 例患儿术后出

现明显下丘脑损伤症状)表现为高热,水电解质紊

乱)其中 # 例合并有消化道出血)# 例发生昏迷)经

抢救治疗均痊愈出院( 无死亡病例( D 例次全切

者)临床观察( @ 例大部分切除者)术后 # N= 个月

内行伽玛刀 $

/

M刀%治疗( 随访 =#7D 个月)D 例

$!?7!Q%患儿复发(

IH讨论

颅咽管瘤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( 儿童与成人的颅咽管瘤在

病理,临床表现,治疗及预后等方面均有一定的差

异!#)="

(

在病理分型上)小儿颅咽管瘤几乎全部为釉齿

质型)成人分为釉齿质型$?"Q% 和鳞状乳头上皮型

$=#Q%( 釉齿质型颅咽管瘤囊变部分大于 %$Q)且

囊壁有钙化#鳞状上皮型颅咽管瘤囊变部分约为

D$Q)囊壁钙化斑极少!!"

( 小儿颅咽管瘤临床上多

表现为头痛,视力下降,视野缺损和生长发育迟缓,

身材矮小,生殖器幼稚等症状和体征( 因为病理特

性的不同)影像学上小儿颅咽管瘤的 'R扫描表现

为鞍区囊性病变)囊壁有高密度的钙化影)囊腔内实

质性病变少( 而且 'R能观察到钙化斑或钙化灶)

有利于鉴别诊断其他鞍区病变)如鞍区生殖细胞瘤,

垂体腺瘤,鞍区脑膜瘤等!#"

( 而\SC能更明确地了

解病变是否有囊腔)以及囊腔的大小和位置)但\SC

不能识别病变是否有钙化( 本组 =! 例小儿颅咽管

瘤)所有病例均有不同程度的囊变)其中囊性病变为

主的有 #D 例$"$7?Q%)? 例$!%7>Q%以实质性为主

的肿块中也有囊性病变)实质性病变多为胆固醇结

晶或上皮样组织( 儿童鞍区其他肿瘤如*生殖细胞

瘤和垂体腺瘤)'R扫描显示鞍区为实质性肿块)无

囊变,无钙化斑,强化明显等特征( 结合儿童临床表

现和'R,\SC影像学特点)术前对颅咽管瘤的诊断

一般较容易(

目前对小儿颅咽管瘤的治疗均采用手术切除)

其目的是在保留患儿视力与避免内分泌功能紊乱的

同时)有效控制肿瘤的复发( 当患儿已经有视力下

降,下丘脑功能损伤和脑积水时)应首先采取显微外

科切除肿瘤)解除肿瘤对周围神经结构的压迫( 手

术入路主要包括*翼点入路,纵裂胼胝体入路,额下

入路三种!>"

( 翼点入路适合于瘤体位于三脑室外

的大颅咽管瘤)但该入路最大的困难在于手术需在

视神经和颈内动脉,大脑前动脉之间操作)手术风险

大)易导致动脉出血和痉挛等情况( 纵裂胼胝体入

路适用于长入三脑室内的颅咽管瘤)但此入路不能

显露鞍区)故限制了鞍区内肿瘤的切除( 额下入路

适用于鞍内鞍上肿瘤)术中显露终板间隙和视交叉

前间隙可全切肿瘤!D"

( 本组 =! 例患者全部采用额

下入路)其中 #= 例肿瘤位于鞍上)造成视交叉前间

隙狭小或闭塞)三脑室底扩张变薄与终板融合形成

+>??+
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单层膜样结构( 术中经终板间隙切开此膜从三脑室

底切除部分肿瘤后) 视交叉受压缓解) 视交叉前间

隙变宽)可再经此间隙切除残留视交叉前,垂体柄上

和鞍内的肿瘤( 本组另外 " 例患儿)术中见视交叉

间隙增宽)从此间隙穿刺囊腔)使囊腔缩小)囊壁与

周围结构分离)显微镜下切除肿瘤( 本组 !! 例伴有

脑积水的患儿)术中切除肿瘤后解除了对侧脑室室

间孔的压迫( 术后恢复正常的脑脊液循环)脑积水

消失(

小儿颅咽管瘤与下丘脑,垂体柄,视神经和视交

叉等重要神经结构粘连极为紧密( 为保护以上结

构)减少术后并发症的发生)术中残留部分颅咽管瘤

是难免的)但术后应给予残余肿瘤的放疗)控制肿瘤

的复发( 普通放疗易引起放射性脑坏死,下丘脑功

能障碍等毒性反应)引起患儿学习能力下降,尿崩等

并发症(

/

M刀治疗的副反应小)疗效肯定!?)@"

( 本组

=! 例患儿)!% 例全切( D 例次全切者)肿瘤仅存下

丘脑周围的囊壁)而未行放疗)给予临床观察( @ 例

部分切除者均行
/

M刀治疗)无放疗后不良反应(

颅咽管瘤手术后下丘脑损伤症状如高热,水电

解质紊乱等也是严重并发症)特别是尿崩,低钠血

症,消化道出血,昏迷等可导致患儿死亡!""

( 颅咽

管瘤常起源于垂体柄)术中为了保留垂体柄常需要

细致耐心地进行手术操作)这有利于防止术后尿崩,

下丘脑功能的紊乱( h3

&

34;)6等!%"报告术中 #"Q的

患者保留垂体柄) 但仍有 %$Q的病人发生尿崩症(

本组所有患儿)术中在分离垂体柄上的肿瘤时)均采

用及时计算单位时间内尿量的措施)即术中在剥离

垂体柄上的肿瘤时)每 !D /)* 精确记录尿量)如果

每 !D /)* 的尿量超过 D$ /c)提示手术操作对垂体

柄有严重的损伤)术中立即停止对垂体柄的操作)宁

愿残留肿瘤)也不破坏垂体柄和下丘脑的结构( 但

即使是如此谨慎处理)术后仍然有 !D 例$>"7>Q%

患儿出现一过性尿崩)其中 !# 例尿崩停止)= 例为

长期尿崩)服用弥凝片后可控制尿量( 本组 ? 例出

现严重的低钠血症)其中 > 例为抗利尿激素分泌不

适当综合征 $JI*24,/.,Y)*3004,04)3-.J.F4.-),* ,Y

3*-)2):4.-)F(,4/,*.) LC9UK%)# 例为脑性盐耗综合

征 $F.4.G436J36-Z3J-)*;JI*24,/.) 'LTL %( > 例

LC9UK患儿)给予限制入水量,适当补充生理盐水

等治疗( # 例 'LTL 患儿)给予口服和静脉充分补

钠,补水)扩充血容量等治疗( 静脉滴注等渗

$$7%Q% 或高渗$=Q%盐水)补钠量可根据公式计

算( 纠正低钠血症时)应使血钠缓慢升高接近正常

值( 血钠纠正过快或过度)会导致不可逆的脑干脱

髓鞘病)导致永久性神经功能损伤或死亡!!$"

( 本组

? 例高热患儿经物理降温)得到缓解#消化道出血者

给予护胃,止血,输血等对症处理#昏迷患儿考虑为

癫
!

所致)经抗
!

,促醒,预防并发症等治疗后)逐步

苏醒好转(
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