
书书书

第１９卷第１期
２０１３年２月 　　　　　　　　　　　　　　 中国耳鼻咽喉颅底外科杂志

ＣｈｉｎｅｓｅＪｏｕｒｎａｌｏｆＯｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌｏｇｙ－ＳｋｕｌｌＢａｓｅＳｕｒｇｅｒｙ　　　　　　　　　　　　　
Ｖｏｌ．１９Ｎｏ．１
　 Ｆｅｂ．２０１３

作者简介：欧阳陶辉，男，硕士研究生。
通讯作者：陈　坚，Ｅｍａｉｌ：ｔｊｃｊ３９２８０＠ｙａｈｏｏ．ｃｏｍ．ｃｎ．

ＤＯＩ：１０．１１７９８／ｊ．ｉｓｓｎ．１００７１５２０．２０１３０１０１１ ·论著·

６６例颅底脊索瘤的临床诊治和预后分析
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　　摘　要：　目的　探讨颅底脊索瘤的临床特点、诊断、治疗和预后。方法　回顾性分析 ２０００年 １月
～２０１０年 １月接受手术治疗且有完整随访资料的 ６６例颅底脊索瘤，并分析其临床症状、体征、影像学
检 查及手术径路。结果　６６例颅底脊索瘤患者头痛、视力受损症状最为常见。肿瘤全切或基本全切
除 ２５例（３２．５％），次全切除 ３２例（４７．６％），部分切除 ９例（１１．７％）。术后 ２８例患者辅助性接受伽
马刀治疗。３，５年无进展生存率分别为 ８２．６％和４５％；３，５年的总体生存率分别为８９．２％和７０．９％。
结论　目前脊索瘤手术全切除率不高，容易复发，预后差，较彻底的手术切除结合伽马刀治疗能使颅底
脊索瘤取得相对满意的疗效。
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　　脊索瘤是一种低度恶性的先天性肿瘤，起
源于残余的脊索，发生率约为 １／１００００００［１２］。
脊索 瘤 发 生 部 位 以 骶 骨 最 常 见 （５０％ ～
６０％），颅底其次（２５％ ～３５％），极少数发生
在颈椎和胸椎［３］。颅底脊索瘤通常位于斜坡

中线附近和蝶骨后部，少数可起源于岩骨尖。

近年来，尽管神经影像学、显微外科及颅底外

科技术取得了较大的进展，但颅底脊索瘤的治

疗仍是神经外科的难题，主要由于肿瘤位置较

深，毗邻重要的神经、血管，侵犯骨质，致使手

术全切率低，且术后容易复发，预后差。我院

自 ２０００年１月 ～２０１０年１月收治颅底脊索瘤
７７例，其中 １１例失访。本文选取有完整随访
资料的 ６６例患者就其临床特点、诊断、治疗及
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预后情况分析如下。

１　材料和方法

１．１　一般资料
本组 ６６例患者中男 ４０例，女 ２６例，男女

比例约为 １．５３∶１；患者年龄 ５～６７岁，平均
３９岁；病程 ２～６２个月，平均 ３３个月。颅底
脊索瘤常呈广泛性浸润生长，生长缓慢，病程

长；临床表现以受累部位不同而异，其中头痛

和视力障碍最常见（表 １）。

表 １　６６例脊索瘤患者的症状和体征

症状与体征 例数 比例（％）

头痛　　 ４２ ６３．６

视力障碍 ４３ ６５．２

头昏　　 ２３ ３４．８

偏瘫　　 １０ １５．２

行走不稳 ９ １３．６

肢本乏力 ６ ９．１

呕吐　　 ５ ７．６

１．３　影像学检查
６６例患者术前均行 ＣＴ和 ＭＲＩ检查，ＣＴ扫

描显示肿瘤大多表现为与脑组织近似的低密

度影或略高密度或混合密度影，常伴有不规则

的钙化及骨结构破坏。ＭＲＩ发现 Ｔ１加权像上
肿瘤为低或等信号，注射造影剂后常呈不均匀

强化，Ｔ２加权像上呈不均匀高信号。２９例行
头颅正、侧位 Ｘ线检查，均见斜坡、鞍区不同
程度的骨质破坏。

１．４　治疗
６６例患者的 １１３次手术均在本院完成，其

中有 ２７例接受过 ２次手术，１０例接受过 ３次
手术。手术径路：扩大额下硬膜外径路 ２４例，
经鼻蝶径路 １６例，翼点径路 １２例，远外侧径
路 ６例 ，额 颞 眶 颧 径 路５例 ，经 咽 腭 径 路
３例。手术肿瘤全切除 ２５例（３２．５％），次全切
除 ３２例（４７．６％），部分切除 ９例（１１．７％）。
术后因肿瘤残留或复发，有 ２８例接受过伽马
刀（γ刀）治疗。
１．５　统计方法

术 后生存结果的评价使用整体生存率

（ｏｖｅｒａｌｌｓｕｒｖｉｖａｌ，ＯＳ）和无进展生存率（ｐｒｏｇｒｅｓ
ｓｉｏｎｆｒｅｅｓｕｒｖｉｖａｌ，ＰＦＳ），功能状态的评价使用
Ｋａｒｎｏｆｓｋｙｓｃｏｒｅ（ＫＰＳ）。整体生存期的计算是从
第一次手术到死亡，无进展生存期的计算是从

第一次手术到肿瘤复发或转移。ＫａｐｌａｎＭｅｉｅｒ
曲线图用来估计生存分布状况和计算 ３年及 ５
年的 ＯＳ和 ＰＦＳ。

２　结果

２．１　手术并发症
在 １１３次手术中，３５次（３１％）出现了手术

并发症，包括脑脊液漏、颅内血肿及颅内感染等

（表 ２），其中 ２例患者因严重并发症而死亡。

表 ２　６６例脊索瘤患者的手术并发症

例数 比例（％） 疗效

脑脊液漏　　　 ８ ７．１ 治愈

颅内血肿　　　 ６ ５．３ 治愈

偏瘫　　　　　 ５ ４．４ 有所改善

脑梗塞　　　　 ４ ３．５ 有所改善

癫痫　　　　　 ３ ２．７ 无效

脑膜炎　　　　 ３ ２．７ 治愈

后组脑神经麻痹 ６ ５．３ ２例改善，４例无效

２．２　病理分型
根据２００２年 ＷＨＯ肿瘤分型。脊索瘤分为

３个亚型，６６例脊索瘤中普通型脊索瘤 ５０例、
软骨样脊索瘤 １１倒、低分化型脊索瘤 ５例。
２．３　预后及随访

２例患者死于其他疾病；２１例患者首次术
后 １２～１３０个月因肿瘤复发死亡，普通型脊索
瘤 １６例，软骨样脊索瘤 ３例，低分化型脊索瘤
４例。其中 ６例为部分切除患者，１４例为次全
切患者，３例为全切患者；在 ３组不同切除程度
中，全切的 ＰＦＳ和 ＯＳ均为最好，而部分切除的
ＰＦＳ和 ＯＳ均为最差，且这些差异有统计学意义
（Ｐ＜０．０５，图 １和图 ２）。目前仍生存者有
４３例，这 ４３例患者术前和目前的平均功能状
态评分（ＫＰＳ）分别是 ８７．３和 ７６．３。６６例术
后平均随访 ５０．６个月。３，５年无进展生存率
分别为 ８２．６％和 ４５％；３，５年的总体生存率
分别为 ８９．２％和 ７０．９％。
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图 １　无进展生存期与切除程度的关系（Ｐ＜０．０５）　图 ２　总体生存期与切除程度的关系（Ｐ＜０．０５）

３　讨论

　　据国外文献报道，脊索瘤可发生于从儿童
到老人的任何年龄，平均发病年龄在四十岁左

右［４］，主要见于男性［５］，症状以头痛和视力受

损最常见，体征以外展神经受损最常见［４，６］，本

组病例结果与国外的这些报道基本一致。

因解剖的复杂性，脊索瘤手术后常发生各

种不同的并发症。本组病例 １１３次手术并发
症见于 ３５次手术（３１％），以脑脊液漏的发生
最多见。相较于之前并发症发生率 ２２．６％ ～
６０．３％［７１１］的各种报道，本组并发症发生率

较低。

随着显微手术技术和放射治疗水平的提

高，国外已有大量的研究来探讨颅底脊索瘤的

手术和放射治疗。绝大多数的学者主张应较

彻底的手术切除脊索瘤，较彻底的肿瘤切除可

延长患者的整体生存期，Ｔｚｏｒｔｚｉｄｉｓ等［１１］强调了

彻底的肿瘤切除在延长无进展生存期的价值，

Ｇａｙ［１２］也提倡应彻底切除肿瘤，特别是初次手
术时，其报道肿瘤全切除率达 ６７％，次全切除
２３％，部分切除 １０％。ＡｌＭｅｆｔｙａｎｄＢｏｒｂａ［７］报

道 ２５例患者中全切除率为 ４３．５％，次全切除
率 ４７．８％，部分切除率 ８．７％。本组 ６６例患
者中，肿瘤全切除率为 ３２．５％，次全切除率
４７．６％，部分切除率 １１．７％；在 ３组不同切除
程度中，全切的 ＰＦＳ和 ＯＳ均为最好，而部分切
除的 ＰＦＳ和 ＯＳ均为最差。该结果也说明较彻
底的手术切除在治疗脊索瘤中的作用是非常

肯定的，有助于延长患者 ＰＦＳ和 ＯＳ。
颅底脊索瘤手术径路很多，但是没有哪一

种手术径路能适用于所有的颅底脊索瘤，手术

径路的选择对手术肿瘤切除程度及并发症有

一定影响，手术入路主要取决于肿瘤的生长方

式和大小。目前临床上采用的手术径路主要

有经扩大额下硬膜外径路，经鼻蝶径路，额颞
眶颧径路，翼点径路、经远外侧径路、经咽腭
径路等。

扩大额下硬膜外径路可用于累及上、中及

部分下斜坡、蝶窦、筛窦及海绵窦内侧部的脊

索瘤，可清晰暴露整个颅底的中线区，并行视

神经减压，有助于视力恢复［１３］。但对向侧方生

长或硬膜下的脊索瘤暴露不佳，容易出现嗅觉

障碍。

经鼻蝶径路可用于局限于鞍区或中上斜坡

及向鼻旁窦方向侵袭生长的颅底脊索瘤，此径

路可以很好地显露病变。该径路切除病变操

作安全、创伤小、省时，但处理侵及硬膜下的肿

瘤时容易出现脑脊液漏的并发症。

额颞眶颧径路适合于海绵窦广泛受累的
患者，尤其适用于肿瘤主体位于三叉神经根水

平以上且向一侧突出的患者。翼点径路可用

于鞍旁及蝶窦且侵犯双侧海绵窦的脊索瘤。

经远外侧径路可用于斜坡中下部的脊索

瘤，该径路操作距离较短，术野广阔，容易暴露

椎动脉，有利于控制出血。经咽腭径路特别
适合于颅颈交界处脊索瘤的部分切除［１４］。

一般而言，即使是最好的手术径路和手术

医生，颅底脊索瘤的全切也比较困难，同时患
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者术后功能状态也是必须考虑的。对于术后

残留或复发的肿瘤，辅助性放疗可起到一定的

作用。文献报道常规剂量的放疗可以推迟肿

瘤复发的时间，但无法延长总体生存期，因而

如今不被临床推广［１５］。相反，高能量的质子束

的作用却被大量的学者肯定［１６１８］，但目前高能

量的质子束还未在国内很好开展，对于术后直

径小于３ｃｍ的残存或复发肿瘤，国内一般推荐
使用伽马刀治疗，其效果也被不少学者肯定。

如今，对于颅底脊索瘤，较彻底的手术切

除，术后有残留或复发者，再辅助放射治疗，这

种治疗方案被绝大部分国内外学者肯定［１２，１９］。

对脊索瘤的化疗疗效一直不佳，最近一些研究

报道格列卫和爱必妥／吉非替尼治疗可能有利
于晚期或转移性脊索瘤［２０］，但这些研究目前只

是局限于小样本和短期随访［２１］。据文献报道，

脊索瘤５年 ＰＦＳ和 ＯＳ分别是２９．３％ ～７６％和
３０％ ～８７．８％［１１，１４，２２２４］。本组病例，肿瘤全切

除和次全切除率共达８８．３％，术后残留或复发
者有 ２８例接受了伽马刀治疗，５年的 ＰＦＳ和
ＯＳ分别为 ４５％和 ７０．９％。可见，本组病例的
预后相对较好。

在本组病例中，绝大部分患者术后能保留

日常生活的能力，目前仍生存的患者 ４３例，其
术前和术后的平均 ＫＰＳ分别为 ８７．３，７６．３。
Ｓｅｎ等［１５］报 道 术 前 和 术 后 平 均 ＫＰＳ分 别 为
８７．０和８０．０；Ｐａｍｉｒ等［１９］报道术前和术后平均

ＫＰＳ分别为 ８６．２和 ８２．６。这些数据也许提示
术前和术后功能状态没有明显变化。

根据发病缓慢、病程较长、多发性脑神经损

害等临床特点，结合肿瘤所在部位、明显骨质

破坏及 ＣＴ、ＭＲＩ等影像学检查所见，脊索瘤的
诊断多无困难。虽然有时需与垂体瘤、脑膜

瘤、神经鞘瘤等鉴别，但除侵袭性垂体瘤外，这

些肿瘤很少会像脊索瘤一样引起斜坡鞍区广
泛的骨质破坏。比较困难的是如何与鼻咽癌、

颅底软骨性肿瘤和巨细胞瘤鉴别，尤其是软骨

肉瘤，其起源、临床和影像学表现、病理学特征

与脊索瘤十分相似，但预后却比脊索瘤好［４，１４］。

免疫组化有助于鉴别脊索瘤和软骨肉瘤，前者

表达 ｃｙｔｏｋｅｒａｔｉｎ，而后者不表达，另外 ＥＭＡ，ｖｉｍ
ｅｎｔｉｎ，Ｓ１００在前者也是高表达的，后者却不表
达 或 低 表 达［２５］。 本 组 病 例 免 疫 组 化 中

ｃｙｔｏｋｅｒａｔｉｎ，ＥＭＡ，ｖｉｍｅｎｔｉｎ，Ｓ１００分别为１００％，

９２．９％，８３．３％，８８．１％。本组病例绝大部分
于术前明确了临床诊断，但仍有 ２例误诊为颅
咽管瘤、颅颈段神经鞘瘤，最终经病理证实为

脊索瘤。

脊索瘤的组织病理学分为 ３个亚型：普通
型脊索瘤、软骨样脊索瘤、低分化型脊索瘤。

本组病例中普通型脊索瘤 ５０例，软骨样脊索
瘤 １１例，低分化型脊索瘤 ５例。２３例死亡患
者中普通型脊索瘤 １６例，软骨样脊索瘤 ３例，
低分化型脊索瘤 ４例。与普通型脊索瘤相比，
软骨样脊索瘤的预后良好，而低分化型脊索瘤

预后最差。

目前脊索瘤手术全切除率不高，容易复发，

预后差，较彻底的手术切除和伽马刀治疗的结

合治疗颅底脊索瘤可取得相对满意的疗效。
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·消息·

《中国耳鼻咽喉颅底外科杂志》２０１３年征订启事

　　《中国耳鼻咽喉颅底外科杂志》是中华人民共和国教育部主管、中南大学主办、中南大学湘雅医院承办、
国内外公开发行的医学学术性期刊，已被列入中国科技论文统计源期刊。本刊以耳鼻咽喉颅底外科工作者

为主要读者对象，重点报道耳鼻咽喉颅底外科领域内领先的科研成果、基础理论研究及先进的临床诊疗经

验。本刊设有论著、短篇论著、临床报道、经验交流、技术与方法、病案报道、综述等栏目。本刊为双月刊，定

价１２．００元，全年７２．００元，全国各地邮局均可订阅，邮发代号４２－１７１。本刊编辑部可免费为读者代办邮
购。通讯地址：湖南省长沙市湘雅路８７号中南大学湘雅医院《中国耳鼻咽喉颅底外科杂志》编辑部（湘雅医
院内），邮编：４１０００８，投稿网址：ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｘｙｏｓｂｓ．ｃｏｍ，Ｅｍａｉｌ：ｘｙｅｎｔ＠１２６．ｃｏｍ，电话（传真）：０７３１－
８４３２７４６９。欢迎踊跃投稿、积极订阅。
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