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　　摘　要：　目的　探讨异位颅咽管瘤（ｅｃｔｏｐｉｃｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｇｉｏｍａ）的临床诊断、手术疗效及预后，以期减少临床漏
诊误诊。方法　将收治的采用内镜经鼻入路手术治疗、病理确诊的３例异位颅咽管瘤患者的临床症状、影像学检
查、手术方法以及预后情况进行总结。结果　３例患者发病部位分别位于蝶窦、颞下窝１例，随访２２个月，分别采
用２次内镜经鼻入路手术，并行放疗后肿瘤组织恶变致全身多器官功能衰竭死亡；后鼻孔、软腭１例，术后随访
１８个月，未见复发；颞下窝１例，术后随访３年，未见复发。结论　异位颅咽管瘤非常罕见，诊断主要依靠病理及免
疫组化检测。手术切除目前仍然作为首选治疗方式，是否应行放射治疗有待商榷。
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　　颅咽管瘤（ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｇｉｏｍａ）是一种罕见的实
体瘤或囊－实性混合肿瘤，通常起源于沿鼻咽至间
脑连线上的 Ｒａｔｈｋｅ囊的残余部分［１］。多数起自鞍

上区垂体柄（与视交叉毗邻），小部分肿瘤起源于蝶

鞍内，极少数被描述为位于视觉系统或第三脑室内。

因此颅咽管瘤多好发于鞍上，少部分发生于鞍内，或

者于鞍上、鞍内同时发生，也可偶见于鼻咽部、第三

脑室、侧脑室。众多报道主要累计蝶窦、鼻咽

部［２－３］。此外累及筛窦、上颌窦、鼻腔者亦时有报

道，但发生于颞下窝、软腭部位者极其罕见，我们称

之为异位颅咽管瘤（ｅｃｔｏｐｉｃｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａ）［４］。
本文将我科收治的３例异位颅咽管瘤患者的病例资
料进行总结，以探讨异位颅咽管瘤的诊断与手术

疗效。

１　临床资料

１．１　病例报告
患者１，男，５５岁。因右鼻塞半年，伴张口困难

·９３５·
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１月余，于２０１０年６月２９日入院。入院后查体：双
侧瞳孔等大等圆，光反射正常，视力、视野正常，粗测

嗅觉功能正常，双耳听力正常，四肢肌力、肌张力正

常，肢体深、浅感觉均正常。右侧中鼻道后部外侧壁

稍膨隆。张口受限，张口度仅一横指。术前常规实

验室检查未见明显异常，胸片示双肺纹理增粗，颈部

及腹部 Ｂ超、头颈部血管超声均未见明显异常。影
像检查：鼻窦 ＣＴ扫描示右侧蝶窦内可见软组织密
度影充填，窦壁骨质有破坏、吸收，其内密度不均，边

界欠清晰，肿物向窦腔外侧壁突出，侵犯颞下窝

（图１）。颅底ＭＲＩ检查示右侧蝶窦、颞下窝内可见
囊实性病变，呈椭圆形，Ｔ１呈等信号、Ｔ２呈混杂信
号；增强扫描可见病灶囊壁呈不规则轻中度强化，囊

内病变部分强化（图２）。于２０１０年７月１日全身
麻醉下行内镜经鼻入路肿物切除术。术中见右侧蝶

窦前外壁翼腭窝方向、中鼻道后方稍膨隆，表面黏膜

光滑。开放上颌窦及蝶窦后，见病变自右侧蝶窦侵

及翼腭窝、颞下窝，上颌窦后壁骨质受压变薄。解剖

出蝶腭动脉并充分止血后逐步暴露病变，见病变组

织呈囊实性，实性部分白色、质软、不易出血，囊内见

少许胆固醇样结晶。肿瘤大小约３．２ｃｍ×２．８ｃｍ×
２．１ｃｍ，与周围组织无明显粘连。分次全部切除肿
瘤，范围前至上颌窦后壁，后至咽鼓管圆枕，上至颞

叶内侧，部分硬脑膜暴露，下至翼腭窝底部，外侧至

翼突外侧板，内侧至蝶窦中隔。术中出血约１００ｍｌ。
术后病理诊断为颅咽管瘤伴胆固醇结晶、坏死及钙

化。患者术后恢复良好（图３）。６个月后复查颅底
ＭＲＩ发现右侧眶下占位，约 ２．１ｃｍ×１．２ｃｍ×
０．６ｃｍ，无明显异常症状及体征，考虑颅咽管瘤复发
可能性大。完善各项术前检查后，于 ２０１１年 １月
２０日再次全身麻醉下行内镜经鼻入路肿物切除术。
术中见右侧眶下壁膨隆，表面大量炎性肉芽及瘢痕

组织，清理后暴露肿瘤，呈白色、质软、不易出血肿

物。分次全部切除肿瘤，范围前至上颌窦前壁；后至

咽鼓管圆枕；上至颞叶内侧及眶底部眶筋膜，部分硬

脑膜暴露；下至翼腭窝底部；外侧至翼突外侧板及眶

外侧；内侧至蝶窦中隔。术中出血约５０ｍｌ。术后病
理诊断仍为颅咽管瘤。

患者２，女，４５岁。因鼻塞、流涕 ８个月入院。
入院查体：双侧瞳孔等大等圆，光反射正常，视力、视

野正常，粗测嗅觉功能正常，鼻腔底壁可见局部隆

起，表面黏膜光滑、无溃破。颅底 ＭＲＩ检查发现：鼻
腔内可见囊实性肿物，Ｔ１、Ｔ２加权均呈等高混杂信
号，硬腭部分受侵，增强扫描为实质性部分中度增

强，囊性部分无增强（图４）。于２０１２年１１月１４日
全身麻醉下行内镜经鼻入路肿物切除术。术中见鼻

腔肿物自鼻中隔后方侵及对侧，鼻腔底壁膨隆，表面

黏膜光滑。开放双侧上颌窦及蝶窦后，解剖出蝶腭

动脉并充分止血后逐步暴露病变，见病变组织呈囊

实性，实性部分白色、质软、易出血，囊内见少许胆固

醇样结晶，与周围组织无明显粘连，沿肿瘤外缘完整

切除肿瘤，术中出血约１５０ｍｌ，患者术后恢复良好

图１　鼻窦ＣＴ示右侧蝶窦内可见软组织密度影充填，窦壁骨质有破坏，边界欠清，侵犯颞下窝　　图２　颅底ＭＲＩ示右侧蝶
窦、颞下窝内可见囊实性病变，呈椭圆形等Ｔ１（ａ）、混杂信号Ｔ２（ｂ、ｃ），增强扫描可见病灶囊壁呈不规则轻中度强化，囊内病变
部分强化（ｄ、ｅ）　　图３　颞下窝肿瘤全部切除，未见肿物残留　ａ：水平位　ｂ：冠状位

·０４５·
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（图５）。术后病理诊断为颅咽管瘤。
患者３，男，３８岁，因左侧间断性头痛半年入院。

１０年前曾行“鼻息肉切除术”，术后恢复良好。体检
无异常。术前常规实验室检查未见明显异常。头颅

ＭＲＩ检查可见左侧颞下窝类椭圆形占位，呈囊实性，
Ｔ１呈等信号、Ｔ２呈高信号，信号不均，增强后扫描可
见病灶呈不均匀轻中度强化（图６）。于２０１４年９月
１６日全身麻醉下行内镜经翼突入路肿物切除术。
术中开放左侧上颌窦及其后壁，上颌窦后壁骨质受

压变薄，切除部分翼突后暴露肿瘤，见病变侵及翼腭

窝、颞下窝，呈囊实性，实性部分白色、质软、不易出

血，囊内见少许胆固醇样结晶。肿瘤大小约３．２ｃｍ×
２．８ｃｍ×６．０ｃｍ，与周围组织无明显粘连，分次全部
切除肿瘤。术中出血约２００ｍｌ。患者术后恢复良好
（图７），术后病理诊断为颅咽管瘤伴胆固醇结晶。
１．２　资料总结

本组患者年龄 ３８～５５岁，平均年龄 ４６岁，男
２例，女１例。３例患者发病部位分别是，蝶窦、颞下
窝１例，后鼻孔、软腭１例，颞下窝１例，均不是颅咽
管瘤常见的发病部位 －蝶鞍区、鞍上区；其中患者１
术后６个月颞下窝部位肿瘤复发，再次经鼻内镜下
切除后予放疗，９个月后局部恶变，患者及家属放弃

治疗，７个月后因化脓性脑膜炎致多器官功能衰竭
死亡。患者２及患者３均采用内镜经鼻入路手术切
除，患者２随访１８个月，未见复发，患者３随访３年，
未见复发。

２　讨论

过去，颅咽管瘤也被称作 Ｒａｔｈｋｅ囊肿瘤或垂体
管肿瘤。Ｒａｔｈｋｅ囊与第三脑室底漏斗部的漏斗柄及
原始神经垂体于妊娠第４周相遇，第８、９周两部分
逐渐融合成垂体，第１２周随着蝶骨和蝶鞍的发育，
颅咽管与垂体分离。颅咽管在解剖上连接蝶鞍前部

及软腭与鼻中隔交界处。本组病例中患者２的肿瘤
即发生于此解剖区域，可见与颅咽管的胚胎发育密

切相关。正常情况下颅咽管在胚胎时期逐渐退化消

失，成人出现颅咽管残迹的概率约为０．４２％［５］。对

于颅咽管瘤的组织发生，一种学说认为来源于胚胎

时期 Ｒａｔｈｋｅ囊的残留，常出现于垂体结节部、咽后
壁及蝶骨，可以解释颅咽管瘤多起源于鞍上、蝶窦及

咽部等中线位置；另一种学说认为来自 Ｒａｔｈｋｅ囊残
余鳞状上皮的迁移化生，可以解释异位颅咽管瘤的

发生，有时可以迁移异位于颞下窝［２］。本组病例中

图４　鼻腔内可见囊实性肿物，Ｔ１（ａ）、Ｔ２（ｂ）加权均呈等高混杂信号，硬腭部分受侵，增强扫描为实质性部分中度增强，囊性
部分无增强（ｃ）　　图５　肿瘤全部切除，未见肿物残留　　图６　左侧颞下窝类椭圆形占位，呈囊实性，等Ｔ１（ａ）、长Ｔ２（ｂ），
信号不均，增强后扫描可见病灶呈不均匀轻中度强化（ｃ）　　图７　颞下窝肿瘤全部切除，未见肿物残留

·１４５·
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患者１及患者３的肿瘤即发生于此，也有力地映证
了这一学说。

颅咽管瘤大约占所有脑肿瘤的 １．２％ ～
４．６％［６］，儿童中，颅咽管瘤约占脑肿瘤的 ５％ ～
１０％［７］。颅咽管瘤发病有两个好发年龄段：一个为

５～１４岁的儿童，另一个为５０～７５岁的成人［８］。男

性与女性的发病率无明显差异。然而，异位颅咽管

瘤非常罕见，查阅文献全部为个案病例报道［９－１０］，

故其发病率及性别差异等无法统计。

异位颅咽管瘤与常见部位颅咽管瘤临床症状差

别不大，出现临床表现与肿瘤的原发部位及侵犯范

围有关，结合本组病例并总结文献报道，蝶鞍下颅咽

管瘤临床表现主要包括：鼻塞、头痛、视力视野改变，

鼻出血、复视、面部感觉异常，严重者可出现颅内压

力增高、脑脊液鼻漏，内分泌功能障碍，甚至还会出

现意识障碍等［１１－１３］。

在影像学表现方面，颅咽管瘤中７０％以上呈囊
性，单发或多发，囊内多含有黄绿色胆固醇结晶液

体，８０％左右囊内可发现钙化点，ＣＴ扫描常表现为
低密度囊性占位，多数病例囊内可发现点片状高密

度钙化影。ＭＲＩ扫描则因其组织病理表现多样而使
信号复杂多变，常表现为：Ｔ１Ｗ１呈等、低或混杂信
号，Ｔ２Ｗ１多表现为高信号，增强后囊壁环状强化，
肿瘤实性部分均匀或不均匀强化。肿瘤组织内常常

出现钙化为其有别于此区域其他肿瘤的特征征象之

一。因此，同时实施ＣＴ与ＭＲＩ检查并结合对照，对
于颅咽管瘤的诊断有着重大意义［１４－１５］。

病理特点与传统上的鞍区颅咽管瘤相似，大体

可分为囊性、囊实性及实性３种类型，大多数表现为
囊性或囊实性，实性者少见。囊壁由鳞状细胞和胶

原纤维构成，囊内容物主要为退变液化的上皮细胞

碎屑，并含有淡黄色至褐绿色含胆固醇结晶。本组

患者的肿瘤组织均为囊实性，与文献报道基本一致。

根据 ＷＨＯ肿瘤分级，颅咽管瘤为 ＷＨＯⅠ级肿
瘤［１６］，但临床上仍可发现少数组织学表现恶性的病

例，目前已有１３例报道［１７］。本组病例中患者１两
次手术并辅助放疗后肿瘤恶变，是否与放疗相关有

待进一步探讨。颅咽管瘤病理类型分为造釉细胞型

和乳头型，其中以造釉细胞型多见，主要发生于儿

童，肿瘤组织常伴有退行性变、囊变和角化，囊内脱

落细胞可发生钙化而形成具有特征性的钙化灶。乳

头型多为实质性肿瘤，几乎全部见于成人，一般无牙

釉质型的角化珠、钙化及胆固醇结晶。最新研究发

现这两种病理类型在鞍区的发生位置并无差别［１８］。

目前对于颅咽管瘤的治疗仍然首选手术全部切

除。当肿瘤侵犯重要组织结构，全切肿瘤极有可能

造成严重的致残率甚至致死时，应选择次全切除术，

术后辅助放射治疗［１９－２０］。颅咽管瘤从组织学分型、

病理学类型认为其属于良性肿瘤，肿瘤细胞分裂较

慢，但术后容易复发，且手术难度大，死亡率相对较

高。因此，颅咽管瘤与一般良性肿瘤有很大区别，甚

至比部分恶性肿瘤的治疗效果还差。颅咽管瘤术后

复发率高的主要原因是术中未完全切除，与病变具

体部位、侵犯范围、是否累及重要血管神经、术者外

科技术水平、手术设备等因素有关。如能彻底切除，

颅咽管瘤是有望治愈的。由于颅咽管瘤的位置比较

特殊，非常深在，周围又毗邻许多重要的脑神经结

构，而且颅咽管瘤的肿瘤壁常常发生钙化，所以手术

往往难以全部切除，术后易复发，因此颅咽管瘤的预

后并不令人满意［２１－２２］。本组患者１第２次手术后
即选择了术后放疗，但疗效仍不佳。而其余２例则
采取的全切术，术后取得满意疗效，可见争取一次手

术全切仍应是异位颅咽管瘤的首选治疗。

总之，异位颅咽管瘤在临床上非常罕见，多数学

者认为来自胚胎发育时期 Ｒａｔｈｋｅ囊残余鳞状上皮
的迁移化生。除发生部位不同外，其临床表现、体

征、影像学特征、病理学特征，都与传统意义上的鞍

区及鞍上颅咽管瘤无明显差异。我们经治的这３例
患者都采取内镜经鼻入路将肿瘤全切，取得了比较

满意的疗效，其中１例放疗后发生恶变，故是否可以
辅助放疗有待总结更多临床病例进一步探讨。
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［Ｊ］．ＮｅｕｒｏｌＭｅｄＣｈｉｒ，２０１４，５４（１２）：９７４－９８２．

［２０］ＺｙｇｏｕｒａｋｉｓＣＣ，ＫａｕｒＧ，ＫｕｎｗａｒＳ，ｅｔａｌ．Ｍｏｄｅｒｎｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆ８４

ｎｅｗｌｙｄｉａｇｎｏｓｅｄｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａｓ［Ｊ］．ＪＣｌｉｎＮｅｕｒｏｓｃｉ，２０１４，

２１（９）：１５５８－１５６６．

［２１］ＭüｌｌｅｒＨＬ．Ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａ［Ｊ］．ＥｎｄｏｃｒＲｅｖ，２０１４，３５（３）：

５１３－５４３．

［２２］ＬｉＺ，ＸｕＪ，ＨｕａｎｇＳ，ｅｔａｌ．Ａｂｅｒｒａｎｔｍｅｍｂｒａｎｏｕｓｅｘｐｒｅｓｓｉｏｎｏｆ

βｃａｔｅｎｉｎｐｒｅｄｉｃｔｓｐｏｏｒｐｒｏｇｎｏｓｉｓｉｎｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏ

ｍａ［Ｊ］．ＡｎｎＤｉａｇｎＰａｔｈｏｌ，２０１５，１９（６）：４０３－４０８．

（收稿日期：２０１８－１０－０１）

（上接第５３８页）

　　 ｐｈｙｓｉｃａｌｔｈｅｒａｐｙｔｒｅａｔｍｅｎｔｉｎｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｓｕｂｊｅｃｔｉｖｅｔｉｎｎｉｔｕｓ：ａ

ｓｙｓｔｅｍａｔｉｃｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］．ＦｒｏｎｔＮｅｕｒｏｓｃｉ，２０１６，１０：５４５．

［１９］ＨｏａｒｅＤＪ，ＡｄｊａｍｉａｎＰ，ＳｅｒｅｄａＭ．Ｅｌｅｃｔｒｉｃａｌｓｔｉｍｕｌａｔｉｏｎｏｆｔｈｅ

ｅａｒ，ｈｅａｄ，ｃｒａｎｉａｌＮｅｒｖｅ，ｏｒｃｏｒｔｅｘｆｏｒｔｈｅｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｔｉｎｎｉｔｕｓ：ａ

ｓｃｏｐｉｎｇｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］．ＮｅｕｒａｌＰｌａｓｔ，２０１６：５１３０５０３．

［２０］曾祥丽，王树芳，陈玉连，等．无自觉听力障碍的耳鸣患者４６２

例听力分析［Ｊ］．临床耳鼻咽喉头颈外科杂志，２００７，２１（１９）：

８８２－８８４．

　　 ＺｅｎｇＸＬ，ＷａｎｇＳＦ，ＣｈｅｎＹＬ，ｅｔａｌ．Ｔｈｅａｕｄｉｏｇｒａｍｓｏｆ４６２ｔｉｎｎｉ

ｔｕｓｖｉｃｔｉｍｓｗｈｏｎｅｖｅｒｐｅｒｃｅｉｖｅｄｈｅａｒｉｎｇｌｏｓｓ［Ｊ］．ＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｌｉｎｉ

ｃａｌＯｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌｏｇｙＨｅａｄａｎｄＮｅｃｋＳｕｒｇｅｙ，２００７，２１（１９）：

８８２－８８４．

（收稿日期：２０１８－０７－１８）

·３４５·




