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　　内源性库欣综合征是一种内源性糖皮质激素分
泌过多，而致使下丘脑 －垂体 －肾上腺轴负反馈调
节失常的一种神经内分泌综合征，其病因大多依赖

于垂体促肾上腺皮质激素（ａｄｒｅｎｏｃｏｒｔｉｃｏｔｒｏｐｉｃｈｏｒ
ｍｏｎｅ，ＡＣＴＨ）的过度分泌，即库欣病［１］。库欣病每

年的发病率为（１．２～２）／１００万人［２］，女性发病率为

男性的３倍［３］。患者临床症状常表现为心性肥胖、

满月脸、水牛背等［４５］，因其所致的心血管疾病，常

有较高的死亡率［６８］。ＡＣＴＨ腺瘤作为一种神经内
分泌肿瘤，是库欣病最常见的病因，其以横径１０ｍｍ
为界限，分为大腺瘤和微腺瘤［９］，其中微腺瘤占比

大于９０％［１０］。对于直径小于６ｍｍ的 ＡＣＴＨ微腺
瘤，临床上常规垂体磁共振成像有时无法提供确切

诊断［４，９，１１］。本文将对１例术前常规垂体磁共振成
像阴性，而高分辨成像可见阳性征象的 ＡＣＴＨ腺瘤
进行报道，并复习相关文献，从而加深临床医生对常

规磁共振成像阴性的ＡＣＴＨ腺瘤的认识。

１　临床资料

患者，女，５３岁，发现面部变圆、肥胖 １０年，于
２０２１年１０月１８日于我院就诊。患者自述发现１０年
前无明显诱因出现面部逐渐变圆，伴腹部肥胖，四肢

较前变细小，外院查皮质醇、ＡＣＴＨ升高。高血压
１０年余，规律口服降压药，最高收缩压１５０～１６０ｍＨｇ。
患者自起病来饮食、睡眠可，体重增加２０ｋｇ，大小便
无异常。家人均无相关病史，现已绝经１年，否认疾
病相关病史。体格检查：血压１６１／１０２ｍｍＨｇ，身高
１５５ｃｍ，体重５５ｋｇ，体质指数２２．８ｋｇ／ｃｍ２。发育正

常，营养中等，意识清晰，自动体位，慢性病容，检查合

作。上唇可见胡须，面部毛细血管扩张，全身皮肤菲

薄，向心性肥胖。实验室检查：患者术前 ＡＣＴＨ明显
高于 正 常 值，并 处 于 波 动 升 高 状 态，最 高

＞４４０．４０ｐｍｏｌ／Ｌ。另外其催乳素３５．９６ｎｇ／ｍＬ，明
显高于参考值范围（４．７９～２３．３ｎｇ／ｍＬ）。患者行
常规磁共振检查显示垂体上缘平坦，垂体柄居中，未

见明显异常信号灶及强化灶（图１）。后患者行磁共
振颅内动脉高分辨血管壁成像平扫＋增强显示垂体
右前份见一大小约为２ｍｍ×２ｍｍ×２ｍｍ的结节，
呈等Ｔ１短 Ｔ２信号灶，增强后可见强化减低，强化
程度明显低于垂体实质。垂体上缘平坦，垂体柄居

中，视交叉显示清晰（图２）。外院甲状腺超声示甲
状腺右侧叶稍高回声结节：ＴＩＲＡＤＳ３类。甲状腺
左侧叶多发囊肿：ＴＩＲＡＤＳ２类。外院肾上腺ＣＴ平
扫＋增强示左肾上腺体部及内肢稍增粗。其余检查
未见明显异常。入院诊断：垂体腺瘤。

患者于全麻下经神经内镜行颅底肿瘤切除术，

切除垂体占位性病变，术后病理显示（鞍区）垂体微

腺瘤，符合 ＡＣＴＨ腺瘤。免疫组化结果：ＡＣＴＨ
（±）、Ｓｙｎ（＋）、ＣｇＡ（弱＋）、Ｋｉ６７（约２％＋）、ＴＰＩＴ
（＋）、ＣＡＭ５．２（＋）、双氨银染色（＋），见图３。最
后诊断：①垂体瘤（鞍区）ＡＣＴＨ腺瘤；②库欣综合
征；③高血压病；④高脂血症。

患者术后恢复良好，术后测得ＡＣＴＨ２．２７ｐｍｏｌ／Ｌ、
催乳素５．６１ｎｇ／ｍＬ，均降至正常值范围。术后６个
月随访，患者神志清晰，全身水肿消退，体重下降

５ｋｇ余，血压降至正常，最高收缩压１２０ｍｍＨｇ，术后
规律复查未见明显复发征象。

·３３·



中国耳鼻咽喉颅底外科杂志 第２９卷　

图１　患者术前常规磁共振检查垂体未见明显异常　　图２　患者术前磁共振冠状位及水平位血管高分辨成像显示，垂体右
前Ｔ２ＷＩ低信号微小结节（Ａ、Ｂ）；增强后强化减低，强化程度低于垂体实质（Ｃ、Ｄ）　　图３　病理检查结果符合垂体ＡＣＴＨ腺
瘤　３Ａ：ＨＥ×１００；３Ｂ：ＨＥ×４００　注：ＡＣＴＨ（促肾上腺皮质激素）。

２　讨论

ＡＣＴＨ腺瘤是库欣病的常见病因，ＡＣＴＨ的过
度分泌将促使肾上腺过度增生，从而使皮质醇激素

分泌增加而致使物质代谢紊乱［５］。研究表明，

ＡＣＴＨ腺瘤通常表现为直径小于１０ｍｍ的垂体微腺
瘤，仅 ４％ ～１０％的库欣病患者表现为垂体大腺
瘤［１２］。在常规的垂体磁共振成像上，分泌 ＡＣＴＨ的
垂体微腺瘤常难以获取明显的阳性表征，这就对后

续是否手术等治疗方案的选择造成一定困扰［１３］。

本病例有典型的库欣综合征的临床表现，但在

常规的垂体磁共振成像上未见明显阳性征象。后续

我们对其行血管高分辨成像，结果显示垂体右前份

可见一强化减低的微小结节灶，直径约为２ｍｍ，Ｔ２
加权成像呈低信号，边界清晰，形态规整类似血管断

面。另外本院８确诊患者中有７例行常规垂体磁共
振成像存在阳性发现，其中有１例表现为垂体大腺
瘤，６例表现为直径小于１０ｍｍ的微小结节，Ｔ２ＷＩ
呈低信号，边界清晰，增强后强化程度减低，其中有

１例患者微腺瘤的形态学表现酷似血管断面，Ｔ２ＷＩ
信号与邻近颈内动脉类似呈明显低信号，因此术前

首次诊断并未表明此阳性发现。研究表明，术前对

分泌ＡＣＴＨ的垂体微腺瘤精准定位，有助于提高术
后缓解率和减少不良事件的发生［１４１５］。本文主要

是采用高分辨磁共振成像的方法诊断直径小于

６ｍｍ的垂体微腺瘤。高分辨磁共振成像因其分辨
率高、有效抑制血流的特点被广泛用于诊断血管壁

病变［１６］，其中“分辨率高”这一特征使得高分辨成

像可广泛用于其他微小病变的诊断。此前有文献表

明高分辨磁共振成像有助于提高垂体微腺瘤的诊断

效率，在三维可变翻转角快速自旋回波序列的基础

上，高分辨成像可以获取层厚 １～１．２ｍｍ的微腺
瘤［１７］。另有研究表明，相较于 １．５Ｔ磁共振、３．０Ｔ
磁共振 和７．０Ｔ磁共振高分辨显像更利于展示垂体
的解剖细节，有助于提高微腺瘤的诊断效能［１８１９］，

现临床上更多采用３．０Ｔ磁共振。虽然高分辨成像
对于微腺瘤的诊断已经具备一定的效能，但仍有研

究表明即便采用高分辨成像并结合其他精准诊断序

列，有部分微腺瘤在影像学上仍不可见［２０］。

除高分辨成像外，现仍有一些针对库欣病的术

前诊断方式，如激素测试，因其敏感性和特异性的不

同，使诊断无法达到１００％的准确性［２１２３］。因此大

量学者对术前ＡＣＴＨ腺瘤的精准诊断展开研究，例
如三维可变翻转角快速自旋回波序列因其扫描层厚

薄、空间分辨率高、具有多种对比等特点［２４］，被视为

检测库欣病相关的ＡＣＴＨ腺瘤较为敏感的序列［２５］。

对于三维梯度回波序列成像阴性的微腺瘤，有学者

将ＦＬＡＩＲ引入增强后的三维梯度回波，证实三维梯
度回波表现阴性的微腺瘤，在 ＦＬＡＩＲ上均可显示清

·４３·
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晰的强化灶［２６］。对于激素测试已证实 ＡＣＴＨ依赖
的库欣综合征而常规磁共振显像阴性的患者，部分

医生会采取岩下窦采样的方法证实垂体病变小于

６ｍｍ的腺瘤［８］。对于常规垂体磁共振成像阳性的

ＡＣＴＨ腺瘤患者，临床上常采用经蝶窦选择性肿瘤
切除术［２７２９］，对于常规磁共振成像未见明显阳性发

现的库欣病患者，临床上对于是否手术存在争议。

随着对库欣病治疗方式研究的持续进展，隐匿性的

库欣病患者的药物治疗方式也越来越多样，包括类

固醇生成抑制剂、肿瘤靶向治疗药物［３２３３］、糖皮质

激素受体拮抗剂及抑制ＡＣＴＨ分泌的药物等［３４］。

综上所述，库欣病作为一种较为罕见的神经内

分泌疾病，其大多数与分泌ＡＣＴＨ的垂体腺瘤相关，
仅０．１％～０．２％源于垂体腺癌［３５］。为了更好地缓

解库欣病患者的临床症状和提高患者预后，ＡＣＴＨ
依赖的垂体腺瘤的早期诊断便显得格外重要。回顾

本病例，对比术前常规垂体磁共振成像与血管高分

辨成像，二者存在显像差异的原因可能是扫描层厚

的不同，前者扫描层厚为３ｍｍ，后者为０．６ｍｍ。因
此对于直径小于３ｍｍ的 ＡＣＴＨ微腺瘤，血管高分
辨成像在阳性显像方面更具优势。在今后的临床诊

断中，对于常规垂体磁共振显像阴性的库欣病患者，

高分辨血管成像对ＡＣＴＨ微腺瘤的诊断具有一定的
意义。
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!
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ｓｔａｔｅｓ［Ｊ］．ＥｎｄｏｃｒｉｎｅＲｅｖｉｅｗｓ，１９９８，１９（５）：６４７－６７２．
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（收稿日期：２０２２－０５－１５）

本文引用格式：游未，李青玲，毛弈韬，等．常规垂体磁共振成像表

现阴性的ＡＣＴＨ腺瘤１例［Ｊ］．中国耳鼻咽喉颅底外科杂志，２０２３，
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