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　　在鼻咽癌高发地区，广泛蝶骨、颞骨岩部破坏的
鼻咽和颅底病变，常常首先考虑鼻咽癌的可能性大。

而泌乳素瘤作为蝶鞍最常见的功能性垂体神经内分

泌肿瘤，占垂体肿瘤的４０％以上。该病临床主要表
现为高催乳素血症引起的功能性症状，如溢乳、性欲

减退；或因肿瘤占位引起的压迫症状，如：头痛、视野

缺损等［１］。肿瘤呈膨胀性生长，可能破坏蝶鞍，被

称为“侵袭性垂体瘤”。但鲜有广泛颅底骨质破坏

的报道。本文报道了１例伴有球形淀粉样物沉积的
泌乳素瘤，且从临床和病理方面对此类少见病进行

分析，以避免临床误诊误治。

１　临床资料

患者，男，４８岁，因右眼视力模糊伴左下肢活动
障碍９ｄ，加重３ｄ轮椅推送入院。患者入院９ｄ前
出现右眼视力模糊伴左下肢活动障碍，３ｄ前症状
加重出现双下肢瘫痪。于当地医院行鼻咽部＋头颅
ＭＲＩ示（图１）：考虑鼻咽癌可能性大。给予改善循
环及促神经功能恢复治疗，未见症状改善，遂来我院

就诊。入院诊断：鼻咽、颅底病变，视神经病。查体

提示：鼻中隔左偏曲，鼻咽顶后壁增厚，鼻黏膜稍充

血；四肢肌张力正常，双下肢瘫痪，肌力０级，未引出
克氏、布氏、巴氏征；双眼对光反射消失，视力丧失。

颅底三维ＣＴ提示（图２）：鞍区－蝶窦可见一不规则
软组织肿块影，范围约４．５ｃｍ×４．３ｃｍ×３．９ｃｍ，其
内密度欠均匀，肿块向前突入蝶窦及鼻腔。双侧颞

骨岩部，鞍底、鞍结节及鞍、枕骨斜坡呈溶骨性骨质

破坏。影像学诊断：鞍区－蝶窦占位，并颅底多发骨

质破坏，考虑恶性肿瘤：脊索瘤？鼻咽癌？并周围结

构广泛受累，建议活检。患者视力急剧下降、占位压

迫症状明显，完善术前检查后，临床考虑鼻咽癌可能

性大，先进行局麻下活检，结果提示黏膜慢性炎症。

且实验室检查提示：垂体泌乳素＞４７０．００ｎｇ／ｍＬ、雌
二醇６１ｐｍｏｌ／Ｌ、促黄体生成素９．２６ｍＩＵ／ｍＬ、促肾
上腺皮质激素３．５７ｐｇ／ｍＬ、睾酮６０．６０ｎｇ／ｄＬ、游离
甲状腺素３４．９１ｐｍｏｌ／Ｌ，泌乳素瘤不能排除。故择
期在全麻鼻内镜下行蝶窦开放术＋鼻腔鼻窦肿瘤切
除术，术中可见肿块质脆、易出血，且有脑脊液漏出，

予钳除肿块送病检。由于患者经济情况不佳，拒绝

作根治性手术。

术后病理诊断：（颅底肿物）在纤维和骨组织周

围散在分布一些小圆形细胞，略呈片、巢状分布（图

３Ａ），高倍镜下见肿瘤细胞胞浆少且嗜酸性，细胞核
明显，几乎为裸核样（图３Ｂ）。肿瘤组织中可见粉
染的团块状物质（图３Ｃ）。经刚果红染色，粉染物
质普通光源照射下为橘红色，在偏振光下出现苹果

绿双折射（图３Ｄ）。免疫组化：ＣＫｐａｎ（小灶 ＋），ＣＫ
（Ｈ）（小灶＋），ＣｇＡ（个别阳性），ＰＲ（弱＋），Ｓｙｎ（＋
＋），ＰＲＬ（＋），ＰＩＴ１（＋＋），ＣＤ５６（＋），Ｅｃａｄｈｅｒｉｎ
（＋），ＣＤ９９（＋）。结合免疫组化考虑泌乳激素腺
瘤，肿瘤在骨组织间生长，提示其有侵袭性。给予糖

皮质激素消肿、甘油果糖脱水，溴隐亭抑制泌乳素瘤

生长等治疗后，患者诉视力较前好转、１ｍ内可分辨
手指个数，眼球活动正常；双下肢肌张力正常，肌力

恢复至３级，可用力抬起，但无法抵抗外力，双下踝
关节可以自由活动。遂要求出院回当地医院治疗。

出院后拒绝相关影像学复查。
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２　讨论

本文患者病情发展迅速，很快出现视力减退，且

下肢活动障碍，担心骨转移所致，在我院急诊行颈

椎、胸椎和腰椎 ＭＲＩ检查，未发现骨转移表现。入
院后，结合病史和 ＣＴ提示广泛的颅底骨质破坏，鼻
咽部增厚；鼻咽癌是首先需要考虑的诊断，这符合常

规的临床思维。但鼻咽部活检未发现异常。考虑到

肿瘤对垂体破坏的可能，常规抽血查垂体功能时，意

外发现泌乳素增高，提示泌乳素瘤可能性大。但颅底

骨质破坏如此广泛的泌乳素瘤，在临床上十分罕见。

泌乳素瘤是最常见的垂体神经内分泌肿瘤，根

据大小可分为微泌乳素瘤（≤１０ｍｍ）、大泌乳素瘤
（＞１０ｍｍ），少数情况下可 ＞４０ｍｍ称为巨大泌乳
素瘤。一般育龄女性对泌乳素过量特别敏感，临床

通常表现为停经、泌乳、体重增加等，在男性中可表

现为勃起功能障碍与乳房发育［２］。在部分男性和绝

经后女性中，泌乳素瘤常无临床功能表现，所以发现

时肿瘤体积一般较大，累及蝶鞍并向下延伸至鼻腔、

鼻咽，表现为头痛、视觉障碍等，镜下可见肿瘤浸润性

生长，男性较多见［３］。泌乳素瘤患者的血清泌乳素水

平一致性升高，但可从轻微升高（２０ｎｇ／ｍＬ左右）到
显著升高（２０００ｎｇ／ｍＬ以上）［４］，本例患者血清泌
乳素明显升高：＞４７０．００ｎｇ／ｍＬ。

淀粉样物质可沉积于肝、脾、肾、肠以及胰腺、甲

状腺、垂体等内分泌器官中，垂体神经内分泌肿瘤中

淀粉样物质的沉积通常有星状和球形两种不同的组

织学形式，球形淀粉样沉积物较少见，几乎仅见于泌

乳素瘤，且为该肿瘤的特征性组织学标志［５］，主要

为珊瑚球状体，刚果红染色阳性，直径一般为４００～
１５００ｎｍ，与本病例中淀粉沉积物特点一致。目前
对于泌乳素瘤中球形淀粉样物质沉积机制仍不清

楚，可能与泌乳素异常表达有关。临床上泌乳素瘤

大多采用多巴胺激动剂治疗，但有报道多巴胺激动

剂会增加淀粉样物质的沉积［６７］，长期的多巴胺激

动剂治疗可导致肿瘤广泛的纤维化［８］。所以在伴

有淀粉样物质沉积的泌乳素瘤中使用多巴胺激动剂

疗效并不理想，手术治疗可能是治疗该病的最佳方

案［６］。研究显示，伴有广泛淀粉样物沉积的垂体神

经内分泌肿瘤在 ＭＲＩ表现上与常见的垂体肿瘤不
同，这或许可以帮助临床医生选择更适合患者的治

疗方法［９］。

本病例镜下肿瘤由单一的小圆形细胞构成，略

·１２１·
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呈片、巢状，具有神经内分泌肿瘤共同的形态学特

征。在纤维间质及骨质周围散在分布多量粉染团块

状物，为圆形或近似圆形，刚果红染色证实为淀粉样

物质沉积。病理形态学及免疫组化相关标志物表达

特点均支持垂体泌乳素瘤。临床表现为视力障碍，

实验室检查提示血清泌乳素显著升高。综合形态

学、免疫组化及临床特点，均支持垂体泌乳素瘤。影

像学检查提示颅底多发溶骨性骨质破坏，病理镜下

可见肿瘤在骨组织间生长，提示肿瘤具有侵袭性。

垂体神经内分泌肿瘤在临床日常工作中十分常

见，但向蝶窦生长伴有广泛颅底破坏，特别是伴有球

形淀粉样物质沉积的巨大垂体神经内分泌肿瘤非常

少见，且仅见于垂体泌乳素瘤中。当有颅底破坏且

蝶鞍部有病变时，除了想到鼻咽癌等恶性肿瘤外，还

要注意排除特殊类型垂体肿瘤的可能。作为病理医

生，看到球形淀粉样沉积物要考虑到垂体泌乳素瘤

可能，避免走弯路，提高诊断效率。有报道多巴胺激

动剂的使用将会导致此类肿瘤的增大和纤维化，此

类患者直接手术治疗优于药物治疗，但目前此类患

者比较少见，尚未发现特异的临床及血清学表现，后

期积累病例进行分析总结对于临床病理诊断及治疗

有重要意义。
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（收稿日期：２０２３－１０－２６）

本文引用格式：曹雨鑫，张健，王天生，等．伴有球形淀粉样物沉积

的垂体泌乳素瘤１例［Ｊ］．中国耳鼻咽喉颅底外科杂志，２０２４，３０

（２）：１２０－１２２．ＤＯＩ：１０．１１７９８／ｊ．ｉｓｓｎ．１００７－１５２０．２０２４２３３２６
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