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　　摘　要：　目的　探讨颅底脊索瘤的临床特点，诊断和手术治疗方法。方法　回顾性分析５４例接受手术治疗
的颅底脊索瘤患者临床资料并介绍典型病例。结果　５４例颅底脊索瘤患者头痛、视力受损症状最为常见，肿瘤全
切１９例（３５．２％），次全切２８例（５１．８％），大部分切除７例（１３．０％）。４１例患者术后临床症状有不同程度的缓
解，３５例肿瘤未达到全切者术后均行辅助放射治疗。随访３个月至４年，复发１４例，脑脊液漏８例，颅内血肿６
例，其中１１例患者行二次手术。结论　颅底脊索瘤手术治疗为主要方法，根据肿瘤的部位、特点及病变侵犯程度，
辅助神经导航及神经电生理监测技术，选择不同手术入路，必要时联合入路，可提高肿瘤全切率，术后辅助放射治

疗可延缓肿瘤复发。
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　　脊索瘤是颅内一种起源于胚胎残存脊索组
织［１］，生长缓慢的低度恶性肿瘤。临床发病率较

低，约占颅内原发肿瘤的０．１％ ～０．２％。常发生于
颅底斜坡、鞍区等中线部位且位置深，生长不规则，

可表现为类圆形、分叶状等多种形态，呈侵袭性、持

续性缓慢生长、恶性进展，易复发，常侵袭颅底及周

围重要解剖结构。

我院２０１０年３月 ～２０１９年３月收治颅底脊索
瘤患者５４例，经手术治疗临床效果较好，现总结报
道如下。

１　临床资料

１．１　一般资料
５４例颅底脊索瘤患者，男３０例，女２４例；年龄

３０～６７岁，平均４８．７岁；病程６个月至７年。其中
·１４２·
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头痛头晕 ３６例，视力减退、视野缺损、复视 ３２例，
动眼神经、展神经麻痹 ４例，偏瘫 ８例，行走不稳
７例，后组脑神经受损症状（声音嘶哑、饮水呛咳等）
１１例，鼻塞、鼻出血３例。
１．２　影像学检查

５４例患者手术前后均行 ＣＴ、ＭＲＩ检查，以确定
肿瘤位置及与周围结构的毗邻关系及骨质破坏情

况。ＣＴ扫描示肿瘤大多表现为形态不规则等密度
或稍高密度影或混合密度影，常伴有不规则钙化及

骨性结构的破坏。ＭＲＩＴ１像肿瘤表现为等或低型
号，Ｔ２像肿瘤表现为不均匀高信号，增强呈不均匀
强化。１０例行患者行螺旋 ＣＴ三维血管成像，显示
基底动脉及椎动脉受压移位。１７例行头颅正侧位
Ｘ线检查，鞍区、斜坡骨质均有不同程度的破坏。
１１例患者行神经导航术中定位。
１．３　治疗

５４例患者共行 ６５次手术治疗，其中１１例患者
接受二次手术。手术入路包括：经鼻蝶入路３２次，
枕下远外侧入路９次，乙状窦后入路１６次，前方颅
底入路３次，颞下硬膜外入路５次。肿瘤未达到全
切者术后均行辅助放射治疗。

１．４　随访与评定
所有患者均在术后３个月、６个月、１年、２年随

诊，了解患者临床症状缓解程度，并行 ＭＲＩ检查。
２年以上随访了解有无相关临床症状，必要时行
ＭＲＩ检查。通过术前及术后患者 ＭＥＩ检查评定切
除程度，残留＜５０％为大部分切除，残留＜１０％为次
全切，无残留为全切。

２　结果

本组患者肿瘤全切１９例（３５．２％），次全切２８
例（５１．８％），大部分切除７例（１３．０％）。术后病
理结果证明均为脊索瘤。４１例患者术后临床症状
有不同程度的缓解，３５例肿瘤未达到全切者术后均
行放射治疗，随访３个月至４年，复发１４例，４例行
再次手术。术后发生脑脊液漏８例（１４．８％），其中
二次手术修补５例，经治疗后均治愈；颅内血肿６例
（１１．１％），其中二次手术２例，经治疗后均恢复良
好；新发脑神经麻痹４例（７．４％）；本组２例老年患
者因术后严重肺部感染死亡。

３　典型病例

病例１，女，５８岁。因头痛１年余，加重伴眼部

胀痛、视物双影、模糊３个月入院。入院查体：双侧
瞳孔等大等圆，直径约３ｍｍ，对光灵敏，右侧眼球外
展受限，余方向运动正常。双侧视力大致正常，余脑

神经检查未见明显异常。ＭＲＩ见：鞍区异常不均质
强化肿瘤，与斜坡上缘分界不清。选择经蝶鼻内镜

切除术，术中磨钻去除鞍底骨质，勾刀切开肿瘤包

膜，见肿瘤呈红褐色，质地较韧，血供丰富，跟周围组

织界限尚存。肿瘤侵及双侧海绵窦，肿瘤主体位于

鞍内，分块切除肿瘤。患者术后恢复良好，头疼及复

视症状较术前明显改善，术后病理诊断脊索瘤。随

访１０个月复查ＭＲＩ示肿瘤无明显复发（图１）。
病例２，男，４５岁。突发性视物模糊，头晕、斜视

伴视物重影入院。双眼斜视，视物重影。入院查体：

双侧瞳孔等大等圆，直径约３ｍｍ，对光灵敏，双侧眼
球外展受限，左侧面部及舌部感觉减退，余脑神经检

查未见明显异常。ＭＲＩ见：斜坡占位，压迫脑干及基
底动脉，突入蝶窦，幕上轻度脑积水。选择神经导航

定位辅助下经蝶鼻内镜切除术，术中磨钻磨除蝶窦

前壁及斜坡骨质以充分暴露肿瘤，勾刀切开肿瘤包

膜，见肿瘤呈粉红色，质地软，血供较丰富。右侧海

绵窦内下壁渗血明显，明胶海绵压迫止血。肿瘤侵

及范围大，位于斜坡的肿瘤向颅内方向生长，肿瘤与

硬脑膜粘连紧密，将硬脑膜推向上方，吸除肿瘤后，

可见菲薄的硬脑膜已破损，脑脊液流出。导航定位

后，继续切除肿瘤，左侧桥前池部分肿瘤残留达次全

切除。切除肿瘤后自体肌肉组织及人工硬脑膜修补

脑脊液漏，患者术后恢复良好，视力较术前明显改善，

无新发脑神经损伤，病理诊断脊索瘤。术后给与放

疗，随访６个月复查ＭＲＩ示肿瘤无明显复发（图２）。

４　讨论

颅底脊索瘤具有生长缓慢特点，故早期临床症

状表现多不典型，常常给临床诊断及治疗带来困

难［２］。肿瘤多发生于颞枕联合区，常见于鞍区、斜

坡，持续性的头疼及视力障碍为主要表现。随着病

程进展，后期症状复杂多变，与肿瘤大小、生长部位

及周围毗邻结构相关。部分病变浸润性生长可侵犯

鼻窦、海绵窦、垂体窝、甚至到达桥小脑角区及颅颈

交接区挤压脑干，产生鼻塞、鼻出血、耳鸣、眩晕、浅

感觉减退及脑干、脑神经等不同神经受损症状。因

颅底脊索瘤生长缓慢且呈侵袭性生长及颅底局部解

剖复杂的特性，临床发现时肿瘤体积大、侵及范围

广、累及周围海绵窦、颈内动脉、脑神经等重要结构，

·２４２·
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图１　病例１影像学检查 　１Ａ：术前ＭＲＩ平扫见混杂信号；１Ｂ：术前ＭＲＩ增强见不均匀增强；１Ｃ：术前ＭＲＩ增强见病变与鞍
背及斜坡上缘界限不清，视交叉上抬；１Ｄ：术后ＭＲＩ增强见肿瘤切除完全；１Ｅ：术后ＭＲＩ增强视交叉回位良好，肿瘤无明显复
发　　图２　 病例２影像学检查 　２Ａ：术前ＭＲＩ平扫见不均匀信号影；２Ｂ：术前 ＭＲＩ增强见不均匀增强，肿瘤向前突入蝶
窦，向后挤压脑干及基底动脉；２Ｃ：术前ＭＲＩ增强见垂体受推挤向上移位；２Ｄ：术后复查ＭＲＩ示蝶窦内肿瘤完全切除，左侧桥
前池少量残留，无明显复发；２Ｅ：术后复查ＭＲＩ示垂体及脑干受压回位良好

治疗中往往无法完全切除，对临床手术治疗带来巨

大挑战。随着显微神经外科技术的发展，多种神经

外科手术入路不断改良提高及术中神经导航定位、

神经电生理监测等多种技术的融合，极大推动颅底

脊索瘤外科手术治疗发展。

颅底脊索瘤因其颅外至颅内广泛侵袭性生长的

特性，结合临床分型及分期能够较为准确的反映病

变部位及对周边结构的侵犯程度。不仅能够指导术

前综合评估及术前手术入路的选择，而且对术后疗

效及判定预后也有实际意义。颅底脊索瘤目前国内

外学者分型方法尚不统一。ＡｌＭｅｆｔｙ等［３］依据侵犯

范围分为ⅠⅢ型，国内周定标等［４］按照脊索瘤生长

位置将其分为５型：①鞍区型：肿瘤累及视路和垂
体；②颅中窝型：肿瘤向鞍旁、颅中窝发展；③斜坡－
颅后窝型：肿瘤突向后方压迫脑干、脑神经和基底动

脉；④鼻（口）咽型：肿瘤累及鼻咽部；⑤混合型：肿
瘤累及范围广泛。目前国内学者大多支持周定标等

的分型。对于颅底脊索瘤的分型，主要目的是解释

临床症状和指导合适的手术入路方式。本组病例我

们参考此分型方法，依据 ＣＴ、ＭＲＩ等影像学资料所
显示的肿瘤特点选择决定手术治疗方式。

目前脊索瘤治疗的金标准是进行广泛的手术切

除及术后放疗［５－６］，肿瘤切除程度是脊索瘤预后的

一项重要指标［７－９］。尽管对于颅底脊索瘤手术治疗

有很多种入路方式，但是由于肿瘤侵犯范围各不相

同，目前仍没有哪一种入路能够适用于不同类型肿

瘤的手术切除。手术入路选择多基于肿瘤大小、位

置、侵犯范围和手术医生的经验，有多种经典入路可

供选择：①经口颚入路［１０－１１］，该入路主要用于低位

斜坡、颅颈交界处肿瘤的切除，但亦具有术野狭小，

位置深，侧向暴露受限，与鼻咽相通增加感染几率的

缺点。结合术中神经导航定位、内镜技术可有效避

免颅底解剖复杂的困难，尽可能保护脑神经等重要

结构，使手术定位、切除更加准确有效；②经蝶和扩
大经蝶入路［１２］，经蝶入路对鞍区中线部位暴露良

好，具有操作显露良好，安全性高，创伤小的优点。

适用于局限在蝶窦、中上斜坡的肿瘤，但对侵及硬膜

下的肿瘤手术操作时脑脊液漏发生率较高。总结本

组５４例患者３２次经蝶入路，其中肿瘤全切率较高，
经蝶入路对于体积不甚大且生长部位主要位于中、

上斜坡，肿瘤大部在硬膜外，向蝶窦、鼻腔侵袭生长

的肿瘤具有一定优势。经蝶入路亦适用于侵及到前

颅窝底、筛窦、海绵窦前壁和内壁、硬膜外以及生长

到下斜坡的软性肿瘤，但对于体积巨大，侵袭范围广

泛的肿瘤手术全切难度巨大，重在解除肿瘤对脑干、

血管、脑神经的压迫，改善临床症状。术中应注意颅

底硬脑膜的保护，最大程度避免脑脊液漏的发生，术

中如硬脑膜破损发生脑脊液漏应行修补。本组病例

发生８例脑脊液漏，其中５例二次手术经自体肌肉、
脂肪及生物蛋白胶多层黏贴修补后治愈。内镜技术

具有创伤小，广角照明好，视野清晰，便于识别局部

解剖结构，手术准确性高等优点［１３－１４］。随着内镜技

术的不断进步，内镜下切除颅底脊索瘤的范围会更

加广泛；③经额颞眶颧入路［１５］，适用于肿瘤广泛侵

·３４２·
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袭海绵窦、中颅窝，其优点是多角度显露肿瘤，对脑

组织牵拉少，并可显露额下颅底入路的盲区；④扩大
中颅窝底入路（耳前颞下入路），适用于肿瘤硬膜外

侵犯中颅窝、中下斜坡、岩尖及颞下窝，可幕上下联

合切除肿瘤而无需牵拉脑组织；⑤远外侧入
路［１６－１８］，适用于侵及斜坡中下部、颈静脉孔区、枕骨

大孔区的肿瘤，具有术野广阔、操作距离短及易于控

制出血的优点。最小程度牵拉血管、神经，避免牵拉

脑干，同时可以提高全切率，改善预后；⑥乙状窦后
入路，适用于向桥小脑角区发展的肿瘤；⑦联合入
路，适用于侵袭范围巨大的肿瘤，采用两种或多种的

手术入路，争取彻底切除病变［１９］。对于颅底脊索瘤

手术入路的选择我们建议遵循以下原则［２，２０］：①最
近距离；②肿瘤的部位；③更多地切除肿瘤；④尽可
能减少并发症；⑤能够先缓解严重的临床症状；⑥肿
瘤侵袭广泛者宜采用联合入路。虽然手术入路选择

很多，但是肿瘤全切或近全切仍然很难做到。鼻内

镜下经蝶入路对比其他入路具有一定优势，但对于

体积巨大，侵袭范围广泛的肿瘤任然无法达到全切，

根据肿瘤的部位、特点及病变侵袭程度，选择特定的

手术入路或不同手术入路联合进行肿瘤完整切除是

必要的。

Ｃｏｌｌｉ等［２１］研究报道斜坡脊索瘤术后复发率可

达４４％～６０％，目前颅底脊索瘤治疗推荐方案为手
术切除大部分肿瘤或术后辅助放射治疗，本组病例

复发１４例，再次手术４例，分析本组病例复发再手
术率低原因与地区经济能力及治疗效果接受度有

关。文献报道质子重离子治疗脊索瘤取得较好的短

期疗效，但长期疗效和不良反应仍需进一步研究，且

国内目前尚未很好开展［２２］。虽然术后放射治疗对

于延缓肿瘤术后复发及改善预后具有明显效果，但

是不提倡术前放疗，因为术前放疗可能导致肿瘤组

织特性发生改变，增加手术切除难度［２１，２３］。术中神

经导航可辨别肿瘤与周围重要结构的空间关系，能

够有效的提高手术安全性，精准定位，提高手术效

率［２４］。在神经电生理监测下，注意对后组脑神经、

椎动脉、脑干的保护，才能达到最大程度切除肿瘤与

最大程度保护神经功能之间的平衡。内镜技术、术

中辅助神经导航、神经电生理监测、３Ｄ打印模拟重
建等多种技术的应用对于减少术后并发症，改善颅

底脊索瘤患者的预后都是重要的因素［２５］。
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