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　　摘　要：　目的　探讨原发性蝶窦颅咽管瘤的临床特点，以提高诊断水平。方法　回顾性分析 ２例
原发性蝶窦颅咽管瘤患者的临床资料并结合文献复习。结果　２例患者因头痛、眼眶疼痛就诊，ＭＲＩ显
示蝶窦内囊性占位，增强未见强化；术中肿瘤呈囊性，囊内为棕黄色黏稠液体，其中 １例内可见胆固醇
结晶。术后随访症状缓解，未见肿瘤复发。结论　原发性蝶窦颅咽管瘤极为少见，考虑来源于胚胎期
Ｒａｔｈｋｅ’ｓ囊移行过程中残留的颅咽管组织细胞成份，诊断上需与蝶窦内常见囊性病变相鉴别，病检是唯
一确诊手段，首选手术治疗。
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　　颅咽管瘤是颅内较常见的肿瘤，约占颅内
肿瘤的 ２％ ～４％，占儿童颅内肿瘤的 ６％ ～

９％。颅咽管瘤好发于鞍上，其次好发于鞍内。
到目前为止，国内外已有不少关于蝶鞍区以外

部位颅咽管瘤的报道，如小脑脑桥角［１］、颞侧

硬脑膜外［２］、中颅窝底［３］、鼻窦鼻咽部［４］等，但
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是单纯蝶窦颅咽管瘤的报道少见，本文结合文

献，将神经外科收治的 ２例颅外颅咽管瘤病例
资料报道如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料
病例 １，男，２６岁，因右眼眶疼痛半月余入

院，起病初，患者无头痛及视物模糊等症状，视

力视野正常，以眩晕症治疗半个月未见明显改

善。ＭＲＩ检查提示蝶窦囊性占位性病变，Ｔ１ＷＩ
低信号，Ｔ２ＷＩ高信号，增强扫描未见明显强
化，垂体形态饱满（图 １，２）。入院后完善相关
检查，垂体内分泌激素均正常。

病例２，女，３９岁，因间歇头痛６年，加重
３个月入院，患者间歇出现头痛，偶伴头昏，不
伴恶心呕吐，视物模糊，２００４年曾于当地医院
就诊，行 ＭＲＩ检查提示单纯蝶窦内占位，行鼻
窦活检术，术后病检提示慢性蝶窦炎，经抗生

素治疗后症状好转出院，后又间歇发生头痛，

给予抗生素治疗可好转，３个月前患者症状加
重，行头颅 ＭＲＩ检查提示蝶窦内囊性占位性病
变，Ｔ１ＷＩ等信号，Ｔ２ＷＩ高信号，增强未见明显

强化，入院行垂体内分泌激素检查正常。

１．２　治疗方法
２例患者均经单鼻孔蝶窦内肿瘤切除术，

术中可见蝶窦部分骨质破坏，肿瘤呈囊性，充

满蝶窦，囊液呈棕黄色，其中 １例内含结晶物，
全切肿瘤，探查鞍底骨质正常无破坏。

２　结果

　　术后肉眼见为一囊性结节，直径约 ２ｃｍ，
行病理学检查，切面可见囊内直径 ０．８ｃｍ的
结节。低倍镜下可见切片主要为纤维结缔组

织，内可见大量的胆固醇结晶，其间可见散在

炎症细胞浸润，囊壁表面被覆单层上皮。高倍

镜下可见除了胆固醇结晶裂隙外，亦可见散在

的吞噬脂质的泡沫细胞，浸润的炎症细胞主要

为淋巴细胞，被覆的上皮为单层纤毛柱状上

皮，未见典型的造釉细胞瘤型细胞和鳞状上皮

细胞。结合肉眼和镜下表现提示颅咽管瘤

（图 ３）。
经手术治疗后患者头痛，眼眶疼痛症状均

明显缓解，术后未行放疗，常规随访 ６个月，患
者无不适症状，未见肿瘤复发。

图 １　ＭＲＩ平扫提示肿瘤位于蝶窦内，Ｔ１ＷＩ低信号，Ｔ２ＷＩ高信号　图 ２　 矢状位 ＭＲＩ增强扫描见蝶窦内囊性占
位性病变，囊壁无明显强化，蝶鞍区垂体形态饱满，未见异常信号　图 ３　病检示囊壁表面被覆单层上皮组织，内
可见胆固醇结晶（ＨＥ ×１００）

３　讨论

　　颅咽管瘤是颅内常见的良性肿瘤，瘤体多
位于鞍区，按照与鞍隔的关系可分为鞍内、鞍

上和脑室内。单纯鼻窦原发颅咽管瘤罕见。

Ａｒｎｄｔ等［５］曾报道 １例 １５岁女性患者，因鼻塞
头痛检查发现蝶窦、筛窦占位性病变，经鼻蝶

窦行全切肿瘤术，术后病检提示颅咽管瘤。王

旭等［６］报道 １例额窦，筛窦颅咽管瘤，主诉眉
弓包块伴疼痛，术中见肿瘤呈囊性，囊壁深褐

色，囊内为黄绿色含胆固醇结晶囊液。Ｎｏｕｒｂａ
ｋｈｓｈ［７］报道 １例单纯蝶窦颅咽管瘤患者，先于
耳鼻咽喉科行活检提示颅咽管瘤可能，后转入

神经外科经鼻蝶手术全切肿瘤。

蝶窦内颅咽管瘤具有起病缓慢、临床症状
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隐匿的特点，容易被误诊和漏诊。临床症状多

表现为头痛，眼眶疼痛等非特异性表现，肿瘤

可破坏骨质，向上侵犯鞍内、鞍上，向下累及鼻

咽部等部位，引起相应的临床症状，如累及鞍

内、鞍上，可出现视力视野改变，垂体内分泌激

素异常的相应表现。侵犯鼻腔鼻窦可有嗅觉

减退、鼻腔阻塞，合并感染可使原有症状加重，

流脓涕等症状。蝶窦内颅咽管瘤在影像学上

无特殊表现，一般为囊性占位性病变，增强囊

壁可轻度强化。ＣＴ检查可发现蝶窦内有占位
性病变，明确肿瘤是否破坏骨质。若囊内钙化

应高度怀疑颅咽管瘤可能，但特异性和灵敏性

都不高。ＭＲＩ对软组织有较高的分辨率，但
ＭＲＩ信号高低主要取决于所含脂类、蛋白的含
量，对鉴别不同囊性病变意义不大［８］。因此手

术切除后的病理学检查是唯一的确诊手段。

颅咽管瘤光镜下瘤体可见到肿瘤呈囊／实性混
合的上皮分化，囊壁由柱状上皮构成栅栏样基

底层包绕疏松星网状区域和致密鳞状细胞形

成的致密螺层结构组成，其中可见到具有特征

性的角蛋白小结，囊内可见到纤维化、钙化、陈

旧性出血和胆固醇沉积等退化性改变［９］。上

皮组织内最内层的鳞状细胞可表达角蛋白抗

体阳性，也可能表现为上皮细胞膜抗原阳性，

拟鉴别脑膜瘤。

蝶窦内颅咽管瘤由于临床症状隐匿，ＭＲＩ
检查无特殊表现，故确诊需病理检查。

笔者认为对于单纯蝶窦内颅咽管瘤行活检

术，可能因取材不当、过少等漏诊和误诊，因此

一旦影像学发现病变，应尽可能行手术全切，

不但可以更加准确提供病理诊断，也能提高各

种可能病变的治疗效果。本文中第 ２例首诊
行蝶窦活检术患者，未能明确颅咽管瘤的诊

断，误诊为慢性蝶窦炎，保守治疗多年未愈。

针对颅咽管瘤起源的研究目前仍存在争

议，主要观点包括胚胎起源学说和组织化生学

说。本文中 ２例患者的临床资料证实肿瘤起
源于蝶窦内组织，考虑肿瘤可能来源于胚胎期

Ｒａｔｈｋｅ’ｓ囊移行过程中残留的颅咽管组织细

胞成份［１０］，进一步为颅咽管瘤的胚胎起源学说

提供了证据。

颅咽管瘤其组织上呈良性表现，但是由于

其位置深，常与周围重要血管和神经结构相

邻，难以手术全切，因此治疗效果常不尽如意。

对部分全切患者，术后辅助放疗可以降低术后

肿瘤的复发率［１１］。
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