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　　摘　要：　随着鼻内镜外科技术的发展，其在儿童鼻颅底病变的治疗上也开始得到越来越多的应用，但鉴于儿
童解剖特点及手术的难度，此类手术并不普及。本文对儿童鼻颅底外科的发展现状、相关解剖及鼻内镜鼻颅底手

术重建的方法和特点进行阐述，并对儿童鼻颅底病变的诊疗和未来发展方向进行展望。
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　　儿童颅底肿瘤仅占颅底肿瘤的５．６％，与成人
相比，具有独特的组织病理学特征［１］。在已发表的

文献中，儿童颅底大部分病变位于前颅底，约占

５０％以上［２４］。在儿童颅底疾病中还有其他几个关

键因素。首先，儿童的各种病变主要由良性或先天

性疾病构成，如颅咽管瘤或脑膜脑膨出［２，４］，恶性病

变如肉瘤等也有报道；其次，颅底肿瘤在儿科人群中

很少见，尽管许多肿瘤对化学反应敏感，但外科干预

仍在治疗中发挥重要作用。由于颅面复合体和颅底

发育不成熟，外科医生需要注意儿童解剖结构和解

剖标志的差异；第三，手术计划需要考虑不成熟的颅

面结构，以防止不必要的后遗症。常见的颅底手术

入路，经过适当调整，可以安全有效地应用于儿童患

者。尊重解剖年龄相关的关系，采用多学科的方法，

在最大限度地暴露和切除病变的同时，精细操作并

尽量减少组织损伤至关重要。近２０年，鼻内镜外科
技术已经广泛应用在成人鼻颅底疾病的手术治疗，

在儿童鼻颅底病变的治疗上也开始得到越来越多的

应用。
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１　儿童鼻颅底外科的发展及现状

颅底病变在儿童患者相对少见，而且大多数是

良性［５］。但是良性肿瘤有时生长也会导致一些严

重的损害，对于这些肿瘤通常需要手术切除。传统

的开颅手术或颅面联合进路手术对于儿童患者来

说，除了和成人手术一样具有感染、脑脊液漏、脑出

血、脑神经麻痹及视力减退等并发症外，还有一个最

重要的影响即它们可能会损伤颅面骨骼的生发中

心，随后导致面部不对称［６７］。鼻内镜手术提供了

一个相对传统手术损伤更小的选择。鼻内镜颅底手

术的范围不仅包括斜坡、蝶鞍及鞍旁等病变，也包括

鞍上病变。而且，由于许多儿童患者颅底病变位于

中线，鼻内镜手术具有独特的优势，可以不用处理神

经、血管而直接到达病变，同时具有良好的视

野［８９］。儿童患者行鼻内镜手术最大的挑战主要是

鼻腔操作空间狭小、颅底较小，特别是婴幼儿鼻窦气

房尚未气化［５，１０］。目前的研究表明鼻内镜手术在

儿童是一种安全、高效的方法。

Ｋａｓｓａｍ等［５］报道鼻内镜治疗２５例儿童颅底病
变，年龄３～１８岁，平均年龄１３．５岁。病变种类较
多，手术干预包括活检、部分切除、次全切、完整切除

以及脑脊液鼻漏修补和视神经减压，无死亡病例；术

后２例出现脑脊液鼻漏，１例泌乳素瘤在术后１年
复发。Ｃａｓｔｅｌｎｕｏｖｏ等［１１］回顾了 １１例年龄为 １～
１５岁的鼻脑膜脑膨出患儿，经鼻内镜下切除膨出脑
组织并进行修补，无并发症出现。ｄｅＤｉｖｉｔｉｉｓ等［６］报

道了鼻内镜下经蝶窦手术治疗３例颅底病变患儿，
其中彻底切除颅咽管瘤和垂体腺瘤各１例，修补脑
膜脑膨出 １例，无并发症出现。笔者团队通过影像
导航辅助，完成了１１例青少年鼻颅底骨化纤维瘤经
鼻内镜下彻底切除，无颅底及眶内并发症；１例术后
１５个月局部复发，其余均无复发［１２］。Ｃｈｉｖｕｋｕｌａ
等［１３］回顾了 １３３例鼻内镜手术的儿童患者，包括
１１２例颅底肿瘤和２１例骨性缺损，患儿手术时年龄
平均１２．７岁。颅底肿瘤包括纤维血管瘤２４例、颅
咽管瘤１６例、Ｒａｔｈｋｅ囊肿１２例、垂体腺瘤１１例、脊
索瘤１０例、表皮样瘤９例和其他病变３０例，其中恶
性肿瘤１９例，１４例患儿接受了辅助性放疗，５例进
行了化疗。１６例患儿肿瘤复发并再次手术。并发
症包括脑脊液漏１４例、脑膜炎５例、短期尿崩８例
和长期尿崩症 １２例、５例患儿并发短暂脑神经麻
痹、３例患儿并发持续脑神经麻痹。

ＬｏＰｒｅｓｔｉ等［１４］回顾了 １３年 ３９例儿童颅底病
变，并与之前报道的１９９２—２００２年的患儿进行了比
较。最常见的良性病变包括神经鞘瘤、幼年鼻咽血

管纤维瘤和颅咽管瘤；最常见的恶性肿瘤是软骨肉

瘤、脊索瘤和横纹肌肉瘤。除了在最近的队列中增

加内镜手术技术使用外，两组患者采用了不同的手

术方法。最常见的肿瘤起源部位是颞下窝、鼻窦腔、

斜坡、颞骨和鞍旁。两组患者的总切除率及术后并

发症发生率相近。

２　儿童鼻内镜鼻颅底解剖学研究及认识

经鼻内镜颅底手术的开展对颅底解剖提出了更

高要求，这是由于颅底结构复杂，重要神经血管不仅

数量多而且走行曲折，在外科领域视其为“手术危

险区”。而鼻内镜下手术又缺乏立体感和精确的距

离感，因此有必要从各个角度详细研究，尤其是了解

各组织结构在不同断面上的空间位置关系。

鼻、鼻窦不同部位分别与前、中、后颅窝相邻。

对于成人患者来说，额、筛窦主要与前颅窝相关，因

此两侧眶内壁之间的前颅底区，包括筛板、筛顶等部

位均可通过额、筛窦到达，而位于眶内壁以外的前颅

底区鼻内镜则一般不易到达。蝶窦主要与中颅窝关

系密切，后上与蝶鞍相邻、两侧与海绵窦及颞叶相

邻、后下与斜坡脑干区相邻。因此，蝶窦气化良好

时，经蝶窦进路可以到达蝶骨平台区、蝶鞍区、眶尖

海绵窦区、破裂孔区、斜坡脑干区以及颞骨岩部等。

上颌窦主要通过后外壁与翼腭窝相邻，而翼腭窝向

后上又与蝶窦及颅中窝相关。鼻内镜下通过切除上

颌窦内壁和后外壁、蝶骨翼突及其内外侧板、蝶窦前

壁及底壁，使鼻腔、上颌窦、筛窦、蝶窦、翼腭窝、颞下

窝等成为一个大腔，从而进行中颅底和后颅底病变

地切除。

儿童患者由于鼻腔、鼻窦包括颅底结构发育阶

段不同，解剖结构的不同决定了手术的方法有别于

成人患者。儿童颅底及颌面部复合体体积较小，颅骨

较薄，额、中颅窝底较平；儿童的神经血管比成人的更

薄更脆弱；与发育完全的成人头盖骨相比，儿童的特

定解剖标志并不一致。另一个重要的解剖学差异是

鼻窦的发育阶段，鼻窦在胎儿期第３个月开始发育，
在胚胎时期，少数鼻窦仅有始基，出生后才逐渐成长；

尚有一些鼻窦，胚胎时还没有始基，所以鼻窦的发

育，主要在出生之后［１５］。鼻窦最初开始气化的时间

不一致，Ｓｈｅｃｈｔｍａｎ等［１６］、Ｗｅｉｇｌｅｉｎ等［１７］认为上颌窦
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和筛窦出生时即已气化，而额窦、蝶窦在４岁左右
开始气化，１２岁时气化状态良好，２０岁达到成人状
态。Ｗｏｌｆ等［１８］通过对１０２例儿童颅骨和尸头鼻窦
的解剖结构进行测量发现：新生儿鼻腔外侧壁相当

于很大的鼻甲，多数标本有上鼻甲，前后筛窦气房数

量上与成人相等，大小仍属于发育不全，额窦尚未发

育，大多数蝶窦未发育。４岁时下鼻道发育不完全，
筛窦和上颌窦迅速发育，额窦开始发育，蝶骨气腔形

成，蝶窦开始发育。８岁时鼻窦继续向各方向扩展，
１２岁时鼻腔和鼻窦几乎完成其发育，接近成人水
平。另一个重要概念是上颌骨复合体内的恒牙列，

在１０岁以下的儿童中，牙列形成过程仍在进行中，
因此在更小的儿童中也有保护上颌骨复合体的需

要。除非绝对必要，否则应谨慎避免使用会破坏上

颌窦发育的手术。此外，蝶窦的气化是一个由前向

后逐步开始的过程，它塑造颅底，影响骨结构与相关

神经血管成分之间的关系，使手术暴露更加困难，从

而对手术计划产生了很大的影响。虽然正常的解剖

结构各不相同，但由感染或先天性病变引起的异常

解剖也可能扭曲解剖标志，使手术存在困难。

Ｋａｓｓａｍ等［５］通过对４３０例患者（５．８％为儿童）
的回顾性分析，确定了内镜手术在儿童患者中的可

行性和安全性，这些患者采用多种内镜入路进入内

侧颅底病变。在儿童内镜颅底手术中应注意：鼻孔

和梨状孔通常足够大，可以容纳常见的内镜和仪器，

但对于较小的患儿，梨状孔可能会限制通道。梨状

孔宽度在 ６～７岁以下年龄段明显窄于成年人。
２岁以下儿童和 ７岁儿童的平均孔径分别为
１７．２ｍｍ和 １９．２ｍｍ，而成年人的平均孔径为
２２．２ｍｍ［１９］。目前还没有客观地确定儿童这些宽
度减少是否对经鼻颅底手术方法有影响。Ｔａｔｒｅａｕ
等［１９］通过测量ＣＴ扫描的解剖数据提出经鼻内镜行
儿童鼻颅底手术与年龄相关的解剖限制，认为梨状

孔宽度仅仅可能成为２岁以下患儿手术的一个限制
因素；儿童的颈内动脉间距与成人没有明显差别；虽

然蝶窦气化不全导致需要手术中更多地钻磨蝶骨，

但通过影像学检查及术中影像导航的使用等，其研

究结果表明其不会成为儿童患者行鼻内镜颅底手术

的禁忌证。我们团队对脑膜脑膨出及脑脊液鼻漏儿

童行鼻内镜下手术修补，２３例患儿中２岁以下的婴
幼儿有１０例，最小为３个月，手术均顺利完成修补，
无并发症及复发［２０］。在年龄小的儿童中特别靠前

的前颅底病变可能在技术上非常困难，因为需要更

大的角度和更小的操作空间，在这种情况下，需要采

取开放的办法。开放入路也适用于需要良好手术通

路和暴露的恶性肿瘤患者。总的来说，主要的解剖

参数不会成为儿童鼻颅底病变行鼻内镜手术的

限制。

３　儿童颅底重建

当颅底肿瘤侵犯软组织和骨组织时，肿瘤切除

可造成广泛的颅底缺损，肿瘤切除后，颅底缺损需要

精确持久的重建：①支持脑、眶、神经及血管结构；
②防止脑脊液漏出；③重建存在污染的鼻腔鼻窦环
境和无菌颅内环境之间的隔离；④防止气流进入颅
内；⑤恢复鼻腔和咽腔，维持功能性鼻窦系统。如果
没有形成合适的重建，会出现包括脑脊液漏、脑膜

炎、脑疝和张力性气颅等并发症。

颅底缺损区首先由 Ｉｒｉｓｈ等［２１］分为前颅底

（４４％），侧颅底（９％），后颅底（３２％），Ｉ型、ＩＩ型和
ＩＩＩ型或以上３种类型的组合（１５％）。儿童患者的
定位无明显差异，大部分患者发生在前部 （３３％）、
前中部（１７％）及中部病变（４２％），后部病变（８％）
比例较低［１］。选择合适的重建技术主要取决于缺

损的大小、术前影像和骨重建的需要。同时还要考

虑缺损的病因、解剖位置、既往手术史、年龄等因素。

儿童颅底重建的目标与成人相似，但在目前的文献

中没有对儿童人群给予特别的关注。

对于修补材料使用，通过术前对于缺损部位和

大小的充分评估，根据术者的经验和技术能力进行

选择。针对儿童和青少年，为了减少总手术时间、术

中失血及术后住院时间，应该就地取材，如果鼻腔内

材料可以满足修补的需要则尽可能少的再增加第二

切口，比如取颞肌筋膜；缺损部位较大则通常考虑放

置硬性材料进行颅底重建，避免脑组织重新疝出到

颅外。硬性修补材料包括取自于鼻中隔、鼻甲的骨

片。鼻中隔骨片提供了重要的强度和通过器械很容

易修剪塑造，鼻甲骨通常较薄，或部分可能形状不符

合颅底。其他原因的脑膜脑膨出、脑脊液鼻漏如果

颅内压正常，不需要硬性材料，用软组织材料即可很

好的修复，包括游离或带蒂的黏膜瓣、筋膜及肌肉

等，鼻中隔带蒂黏膜瓣相对常用，最初在２００６年报
道使用［２２］，易获得且不需要另外增加鼻外切口。

Ｐｕｒｃｅｌｌ等［２３］尝试使用标准化测量方法来说明儿童

潜在鼻中隔长度与鞍区缺损长度之间的关系，研究

表明鼻中隔带蒂黏膜瓣长度不限制重建儿童鞍区缺

损。在２岁以下的儿童中，有成功经蝶窦内镜下鼻
·１１１·
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中隔带蒂黏膜瓣重建的病例报道。较小的缺损包括

筛凹、蝶骨平台或蝶鞍，也可以用中鼻甲黏膜瓣在内

镜下封闭。这个带蒂黏膜瓣是以蝶腭动脉中鼻甲支

为基础，它要小很多。我们对于儿童颅底缺损采用

最多的为鼻中隔带蒂黏膜瓣，较大缺损同时使用筛

骨垂直板骨片、中鼻甲骨片或阔筋膜等，均能满足修

补的需要。无论选择何种黏膜瓣，内镜下对整个缺

损的充分暴露是成功重建修补的必要条件。

４　挑战与展望

一般来说，成人人群中的许多概念和方法也适

用于儿童人群。然而，某些儿科特有的考虑值得一

提。胚胎、胎儿和婴儿颅底的生长发育对了解儿童

颅底解剖及其变异具有重要作用。常见的颅底手术

入路，经过适当的的调整，可以安全有效地应用于儿

童患者。依照解剖年龄相关的关系，在最大限度地

暴露和切除病变的同时，尽量减少损伤和关键结构

的操作至关重要。

由于儿童鼻窦欠发达，颅面骨骼和鼻腔整体尺

寸较小，儿童尤其是４岁以下患儿的内镜颅底手术
进路极具挑战性，精确和准确的手术计划在这一人

群中尤为重要。合适的内镜器械是手术的基础，内

镜为常规的鼻内镜，０、３０、７０度直径４ｍｍ的硬质内
镜。对于４岁以下的婴幼儿，可以使用直径２．７ｍｍ
的硬质内镜。手术器械除了一般鼻窦开放器械外，

其他包括电动切割吸引器、电钻及各种角度的钻头、

单双极电凝等。前颅底手术尤其是额窦手术，需要

环咬钳、各种角度的刮匙、探针及各种长而细的吸引

器头等。蝶鞍斜坡区手术则要准备咬骨钳、圆凿、长

而细的吸引器头、剪刀、剥离子及刮匙等。目前具有

颅底相关的显微器械，但针对儿童的相关器械仍然

非常缺乏，也为儿童内镜颅底手术增加了难度。

发育中的颅面结构意味着某些标志在儿童和成

人中是不同的，儿童这些结构的发育程度对于颅底

手术进路是一个重要的考量因素。成功的儿童颅底

手术需要对复杂的颅面发育过程有一个全面了解，

以及对儿童和成人颅底解剖结构的考虑。由于儿童

和青少年颅底肿瘤的病理类型各不相同，很难预测

切除后缺损的程度，也很难计划复杂的重建过程，同

时还要考虑到后续生长的可能性。

儿童患者的循环血容量明显小于成人，因此，特

别重要的是在手术过程中认真监测失血情况，心动过

速、呼吸过速、毛细血管延迟充盈、排尿减少是低容量

血症的早期指标，而低血压和感觉器官改变则是晚期

容量衰竭的指标［２４］。相对成人来说，儿童似乎少量

的术中出血量可能即需要术中输血。此外，儿童体表

面积与体积的比例越高，体温就会急剧下降，这是儿

科麻醉中必须考虑和控制的一个重要因素［１４］。

目前儿童恶性实体肿瘤的治疗主要是综合治

疗，包括手术治疗、化疗、放疗、免疫治疗、造血干细

胞移植及基因治疗等。儿童时期是一个特殊时期，

身体的各个器官都处于发育阶段。制定治疗方案应

根据患儿的机体状况、肿瘤的病理学分类、组织亚

型、临床分期和进展趋势，还必须考虑治疗对其正常

生长发育的影响。对于儿童鼻腔鼻窦颅底恶性肿瘤

来说，考虑到开放手术对患儿颅面骨发育的影响，而

且当肿瘤贴近大血管和重要神经时，开放式手术也

很难做到肿瘤整块切除。鼻内镜手术相对来说创伤

小、安全、并发症少，是适合儿童患者的手术方法。

但目前多数学者认为手术目的在于尽可能切除肿

瘤，同时应充分注意到术后生活质量。随着对儿童

恶性肿瘤研究地深入及分子生物学技术发展，为综

合治疗提供更多的治疗方法。手术方面，鼻内镜手

术对于初次诊断、分期及姑息性切除、根治性切除具

有积极意义；放疗方面，病灶局部植入放射性粒子进

行跟踪病灶、长期、小剂量放疗提高疗效及预后具有

积极意义。其他如免疫治疗、生物学治疗、靶向治疗

及基因治疗等技术也在不断研究及应用中。我们目

前联合儿童肿瘤科，通过鼻内镜手术切除或者活检

病理明确肿瘤组织学类型，然后进行化疗等综合治

疗，取得了较好的疗效。此外，在治疗这些复杂肿瘤

时，多学科的护理至关重要。鉴于儿童和青少年颅

底肿瘤所面临的心理问题，儿童心理学或精神病学

专家应介入这些患者的护理。总之，儿童颅底外科

是一个独特的挑战，对于目前国内外大多数中心来

说，病例较少，疾病转归规律尤其是区别于成人特点

的认识还很不充分，治疗经验较少。儿童鼻颅底肿

瘤，因儿童生长发育的特殊性，如果缺乏儿科学介

入，其诊疗与护理，包括手术决策，难以合理准确。

因此，儿童颅底外科应成为颅底外科的分支学科，亟

需多学科协作提供最佳诊疗方案，并在这种工作模

式下对于疾病进行综合治疗和随访，累及相关经验，

并进行专业人员培训和技术准入，以优化手术计划

和治疗结果。
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