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　　摘　要：　目的　探讨颅底脊索瘤的临床特点及手术治疗方案。方法　回顾性分析湘雅医院神经外科２０１１年
１月—２０１９年１２月经显微手术治疗的３３例颅底脊索瘤患者的病例资料，统计手术入路、病变切除程度及术后并
发症等情况，分析患者临床疗效。结果　３３例患者中，全切除１９例，次全切除１２例，大部分切除２例，全切除率
５７．６％。术后有２例患者新发眼球外展受限、复视，术后１个月逐渐恢复正常；术后脑脊液鼻漏２例，均为经鼻蝶术
后患者，其中１例予腰大池引流１周后拔管无脑脊液漏，１例行脑脊液漏修补术；有２例术后出现垂体功能减退，予
激素替代治疗２～３个月后逐渐恢复。无围手术期死亡病例。术后随访时间６～１０８个月，１９例全切除患者中有
５例复发，复发率２６．３％；１２例次全切除患者中有４例明显进展；２例大部分切除患者中１例术后进展迅速，半年后
死亡。３３例患者中位无进展生存期（ＰＦＳ）７３个月，５年 ＰＦＳ６３．２％，５年生存率９６．７％。结论　颅底脊索瘤首选
治疗方式是外科手术，术前应对其进行详细的影像学评估，选择合适的颅底手术入路尽可能提高肿瘤全切除率，术

后辅助放疗可延缓肿瘤复发。
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　　脊索瘤起源于脊索动物胚胎的残余脊索组织，
这些组织存在于骨性颅脊轴内。在临床上，脊索瘤

好发于斜坡和颅颈交界区 （３２％），骶尾骨区
（２９％），以及沿脊柱轴的其他部位（３３％）［１］。脊索
瘤在颅内肿瘤中占比不到１％，多位于颅底，占原发
性骨肿瘤的３％，年发生率为１０万分之０．０８，发病
高峰在６０岁，男女比例约为２∶１［２］。脊索瘤是一种
较罕见的难治性肿瘤，虽然其生长缓慢，但局部侵袭

性强，尤其是颅底脊索瘤毗邻脑干、神经和动脉等重

要结构，全切除仍极具挑战。本研究通过总结３３例
颅底脊索瘤患者的临床资料，从术前准备、诊断及鉴

别诊断、手术方式及疗效等方面对颅底脊索瘤的显

微手术治疗进行了深入探讨。

１　资料与方法

１．１　一般资料
收集２０１１年１月—２０１９年１２月经中南大学湘

雅医院神经外科手术治疗的３３例颅底脊索瘤患者
的临床资料。其中男 １８例，女 １５例，年龄 １８～
６９岁，平均年龄４４岁。初次手术患者２７例，６例于
其他医院治疗后复发再次手术；有７例患者术前曾
于外院接受伽马刀或普通放射治疗。主要临床症状

包括：头部及颈枕部疼痛１１例，面部麻木８例，视力
下降、视野缺损７例，眼睑下垂５例，复视５例，声音
嘶哑、饮水呛咳３例，肢体麻木、乏力３例。
１．２　影像学检查

所有患者术前常规行 ＭＲＩ、ＣＴ、颅底 ＨＲＣＴ、ＣＴ
颅脑血管造影（ＣＴａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＣＴＡ）等检查。病变
直径２８～６２ｍｍ，平均（４１±１７）ｍｍ。影像学显示肿
瘤主体位于上斜坡及鞍背８例，中斜坡３例，中上斜
坡９例，中下斜坡６例，下斜坡及上颈段２例，全斜
坡受累５例。多个解剖结构受累者２７例，其中累及
海绵窦６例，并不同程度包绕颈内动脉；累及鼻腔筛
窦３例；侵及桥前池并压迫脑干５例；侵及桥脑小脑
角区７例；侵及颈静脉孔区及咽旁隙４例；侵及颞下
窝２例。
１．３　手术入路及显微外科治疗

所有患者均采用显微外科治疗，其中２例术中辅
助内镜。根据病变累及部位采用不同手术入路，其

中：单鼻孔经蝶窦入路１６例，枕下乙状窦后入路７例，
髁旁颈外侧入路４例，颞前经海绵窦入路２例，经口
达斜坡入路２例，扩大翼点入路１例，枕下远外侧入
路１例。

１．４　术后随访
通过门诊随诊或电话随访，术后３、９、１２个月复

查头部ＭＲＩ，此后每年复查１次。观察肿瘤有无进
展、复发及脑神经功能变化情况等。

２　结果

３３例患者中全切除１９例，次全切除１２例，大
部分切除２例，全切除率５７．６％。术后头部及颈枕
部疼痛，肢体乏力、麻木，视力下降等症状明显改善；

术前动眼神经、外展神经麻痹，后组脑神经功能障碍

术后均有不同程度恢复。术后有２例患者新发眼球
外展受限、复视，术后１个月逐渐恢复正常；术后脑
脊液鼻漏２例，均为经鼻蝶术后患者，其中１例予腰
大池引流１周后拔管无脑脊液漏，１例行脑脊液漏
修补术；有２例术后出现垂体功能减退，予激素替代
治疗２～３个月后逐渐恢复。无围手术期死亡病例。
术后随访时间 ６～１０８个月，平均随访 ６０个月。
１９例全切除患者中有５例复发，复发率２６．３％，复
发后均予再次手术治疗全切除，术后均恢复良好；

１２例次全切除患者中有４例明显进展，经再次手术
并术后放疗后目前均带瘤生存；２例大部分切除患
者中１例术后进展迅速，半年后死亡，１例术后于我
院行放射治疗，目前肿瘤无明显进展。经统计，

３３例患者中位无进展生存期（ＰＦＳ）７３个月，５年
ＰＦＳ６３．２％，５年生存率９６．７％。

３　典型病例

患者，女，５４岁，因右眼外展受限４年，左眼轻度
外展受限伴头晕呕吐半月余入院。入院查体：神清，

视力左眼０．６，右眼０．４，右眼外展完全受限，左眼外
展轻微受限，眼底检查未见明显异常。双瞳直径

３ｍｍ，等大等圆，光反射灵敏，余脑神经检查未见明
显异常。ＭＲＩ示斜坡右侧见一不规则形占位性病变。
采取枕下乙状窦后入路全切除肿瘤。见病变位于右

侧岩尖－斜坡中线区域，局部骨质破坏，突破硬膜向
硬膜下生长。肿瘤质地中等，血供丰富，实性，边界清

楚，面神经位于肿瘤上级，后组脑神经位于肿瘤背侧，

与脑干有粘连，断离肿瘤基地，行瘤内减压后，依次沿

肿瘤表面蛛网膜界面分离肿瘤下极、上极、内侧面，分

块全切除肿瘤。最后再次处理肿瘤斜坡基底并切除

被肿瘤破坏骨质。取自体大腿部脂肪填塞斜坡骨质。

术后患者外展功能逐渐恢复，病检示脊索瘤。术后随

访半年，复查ＭＲＩ肿瘤未见复发。见图１。
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４　讨 论

颅底脊索瘤通常起源于斜坡中线部位，其临床

表现主要取决于生长部位、膨胀方向以及生长速度。

头部及枕颈部疼痛是由于肿瘤膨胀性生长，颅底硬

膜受到牵拉，张力增高，支配颅底硬膜的神经受刺激

而引起。肿瘤进一步生长牵拉斜坡硬膜使得第６组

脑神经麻痹，从而导致其向外侧凝视时出现复视现

象。当肿瘤向鞍区生长时，通常会出现垂体功能低

下及视交叉的受压症状［３］。肿瘤向鞍旁区域的侵

袭性生长可致海绵窦综合征。斜坡中线区域病变可

压迫脑桥使其产生相应症状及体征，其向一侧及对

侧的生长可类似于桥脑小脑角病变而出现相应的症

状及体征。起源于下斜坡基底部的肿瘤可至后组脑

神经麻痹，甚至压迫延髓可导致患者突然死亡［４］。

鉴于解剖位置的复杂性及肿瘤的侵袭性特点，

·５８２·
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颅底脊索瘤患者术前需接受细致的影像学检查。

ＭＲＩ检查可以清楚地显示肿瘤起源位置，对邻近结
构如蝶窦、海绵窦、鼻咽、咽旁间隙等的侵犯，评估肿

瘤是否侵袭到硬膜下及脑干受累程度。ＣＴＡ检查
可了解肿瘤是否挤压包绕颈内动脉、椎基底动脉脉

等颅内重要血管。ＣＴ及颅底 ＨＲＣＴ可以显示颅底
骨质破坏情况及肿瘤是否侵入蝶窦、乳突气房等结

果。术前对影像学进行仔细研究有助于术者充分预

估手术风险，避免术中损伤重要神经血管结构，减少

术后脑脊液漏、颅内感染等并发症。

我们在临床实践中发现，颅底脊索瘤尽管在起

源部位，影像学表现方面有其特点，但仍需与以下疾

病进行鉴别：起源于上斜坡侵犯鞍区鞍旁的脊索瘤

需与侵袭性垂体腺瘤鉴别，脊索瘤在 Ｔ１像上呈等
－低信号，由于含水丰富在 Ｔ２像上呈现出高信号，
而垂体腺瘤呈等 Ｔ１等 Ｔ２信号，且大部分侵袭性垂
体瘤患者垂体功能亢进，血激素水平高于正常，如泌

乳素高，可先药物控制。侵犯鼻咽部的脊索瘤与鼻

咽癌在影像学上均可出现鼻咽部占位病变和颅底骨

质破坏，但颅底脊索瘤 Ｔ２加权信号强度明显高于
侵犯颅底的鼻咽癌［５］，确诊有赖于术中快速，如为

鼻咽癌仅需部分减压，主要为放射治疗。颅底脊索

瘤尚需与软骨肉瘤鉴别，两者均起源于颅底，但脊索

瘤位置更居中，而软骨肉瘤在 ＣＴ上钙化更为明
显［６］。术前细致的鉴别诊断对于治疗策略的选择，

以及患者手术受益程度的评估至关重要。

脊索瘤尽管生长缓慢且组织病理学上呈良性表

现，但其特殊的生物学行为使得其治疗较为复杂。

目前的共识认为脊索瘤首选治疗方式是外科手术，

初始治疗时肿瘤的切除程度对于预后至关重要［７］。

本治疗组的经验亦显示，颅底脊索瘤患者通过显微

手术全切除，术后可长期无瘤生存。有学者［８］根据

解剖位置及手术入路将脊索瘤分为Ｉ、ＩＩ、ＩＩＩ型，这要
求术者对颅底解剖具有深刻理解，能选择合适的手

术入路到达病变部位。对于上斜坡鞍区肿瘤，多选

用扩大显微经蝶窦入路；中下斜坡病变可经口咽达

斜坡入路切除；如肿瘤主体累及海绵窦，采用颞前经

海绵窦入路；对于侵犯鞍上区及鞍旁肿瘤，予扩大翼

点入路切除；对于累及桥脑小脑角，枕骨大孔区病变

可采用枕下乙状窦入路及远外侧等经典入路；对于

颈静脉孔区肿瘤，我们主要采取髁旁－颈外侧入路，
此入路无需过多磨除骨质以显露颈内动静脉及椎动

脉，可Ⅰ期切除累及后颅窝及咽旁隙茎突后区肿瘤［９］。

一些ＩＩＩ型复杂颅底脊索瘤，需采取联合入路或分期
手术。对于累及颈静脉孔区、桥脑小脑角区的病变，

术中对面听神经、后组脑神经的良好保护可使患者

术后获得较高的生活质量，本文术者的体会是优先

处理血供，瘤内减压，保持蛛网膜界面操作是面听神

经及后组脑神经功能保留的基础。随着内镜技术的

发展，很多单位开展了神经内镜经鼻手术切除颅底

脊索瘤，取得了很好的疗效。国内学者以内镜经鼻

颅底手术目前所能达到的两侧界限为依据，将脊索

瘤分为中线区域型，中线旁区域型及广泛型［１０１２］。

对于中线旁及广泛型尤其是侵入硬膜下的颅底脊索

瘤，应首选开颅显微手术切除，且肿瘤切除后无需进

行复杂的颅底重建，术后脑脊液漏、颅内感染机率大

为降低。本治疗组经开颅显微手术切除的颅底脊索

瘤患者术后均无脑脊液漏，且预后良好，但基于是回

顾性研究，且样本量小，在后续的临床工作中仍需纳

入更多的病例或者设计高质量的临床研究来总结

经验。

随着颅底外科技术的发展，脊索瘤的治疗取得

了长足进展［１３］，但与其余颅底肿瘤如脑膜瘤、鞘瘤

比较，其全切除率仍不尽如人意。影响肿瘤全切除

率的因素有很多，其中最主要的因素是脊索瘤的侵

袭性生长特性，其可通过不规则的、不可预测的方式

侵袭浸润周边骨组织，在外观正常的骨组织中都可

存在与肿瘤主体间隔的肿瘤岛，因此极易残留，神经

导航、术中ＭＲＩ等新技术可以更精确地定位肿瘤边
界，可以运用这些新技术扩大切除周边可能受肿瘤

侵犯的骨质从而尽可能地全切除肿瘤。此外经前方

入路切除肿瘤时，由于脊索瘤的膨胀性生长，显微镜

存在侧方及上下极手术视野盲区，可能存在肿瘤残

留，而内镜具有广角照明、抵近观察的优点，我们有

２例中下斜坡脊索瘤术中通过内镜辅助提高了肿瘤
切除程度。我们次全切除患者中有３例术前曾接受
多次伽马刀治疗，术中由于瘢痕组织的存在，正常组

织层次破坏，使得手术全切除更为困难，因此术前我

们不提倡患者行伽马刀等治疗。鉴于脊索瘤的侵袭

性生长特性，建议次全切除患者术后均常规行高剂

量放疗防止肿瘤进展。

通过术前详细的影像学评估，选择合适的颅底

手术入路，颅底脊索瘤患者可经显微手术治疗获得

令人满意的预后。随着我们对脊索瘤发病机制的深

入了解，治疗经验的进一步积累，结合术中导航、内

镜辅助等技术，其治疗效果有望得到进一步提高。

·６８２·
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