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　　摘　要：　目的　探讨脊索瘤及侵袭性垂体腺瘤的临床特点，以提高诊断及治疗水平。方法　回顾性分析２例
酷似脊索瘤的侵袭性垂体腺瘤病例的临床资料，对比两者鉴别诊断要点并复习相关文献。结果　２例病例均无特
异性症状，神经内镜经鼻行肿瘤部分切除，术后病理确诊为垂体腺瘤；术后随访未见肿瘤复发。结论　侵袭性垂体
腺瘤侵犯斜坡、鞍区时应当从影像学、垂体激素检查等方面明确诊断，提高初次诊断准确率，指导临床及早给予手

术治疗。
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　　脊索瘤是一种少见的骨肿瘤，具有侵袭性和局
部浸润性生长的特点。通常认为脊索瘤是残余脊索

转化，并且好发于中轴骨骼，最常见的部位是骶骨，

颅底和脊柱。其治疗金标准是进行广泛的切除及术

后放疗［１］。侵袭性垂体腺瘤主要向鞍底、硬膜、海

绵窦等侵犯，同时伴有颅底骨质破坏，手术切除难度

大，术后易复发，是目前神经外科颅底肿瘤治疗中的

一个难题。本文收集的２例病例，其影像学表现与
脊索瘤极为相似，且患者均无明显典型症状，导致术

前误诊。因此，本文试图通过分析临床表现、影像学

特征，复习相关文献，以提高对侵袭性垂体腺瘤和脊

索瘤的诊断及认识。

１　病例简介

１．１　病例１
患者，男，４７岁。入院前１个月不慎头部外伤

后，出现间断头痛、头晕症状，在当地医院行头颅ＣＴ
检查示鞍区占位性病变，脊索瘤可能。入院后专科

查体无明显阳性体征。垂体激素全套检查示：生长

激素 小 于 ０．０５ｎｇ／ｍｌ，促 肾 上 腺 皮 质 激 素
１０２ｐｇ／ｍｌ，垂体泌乳素大于 ２００ｎｇ／ｍｌ。头颅 ＭＲＩ
增强扫描示：颅底斜坡占位，考虑为脊索瘤（图１）。
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头颅ＣＴ示：颅底中央不规则软组织肿块影，呈溶骨
样改变，蝶骨破坏，斜坡消失（图２）。患者初步诊断
为脊索瘤，神经内镜下经鼻蝶入路颅底肿瘤切除术，

术中可见肿瘤灰褐色，质软，血供一般。术后患者头

痛症状明显缓解，复查垂体激素示：垂体泌乳素

４７ｎｇ／ｍｌ，促肾上腺皮质激素５２ｐｇ／ｍｌ。术后病理
回报：垂体ＰＲＬ细胞腺瘤。

图１　头颅ＭＲＩ增强扫描　１ａ：可见颅底中央不规则软组织肿块，ＤＴＰＡ增强扫描呈明显不均匀强化；１ｂ：可见垂体受压，病灶
向前突入蝶窦腔内；１ｃ：可见肿瘤不规则生长，向鞍旁侵袭性生长　　图２　头颅ＣＴ可见斜坡消失，蝶骨破坏，颅底呈溶骨性
破坏

１．２　病例２
患者，女，４１岁。入院前１年出现双颞部间断

性胀痛，双眼视物不清，似有飞蚊。查体可见左侧瞳

孔３ｍｍ，右侧瞳孔３．５ｍｍ，直接、间接对光反射灵
敏，眼球活动正常。垂体激素全套示：促肾上腺皮质

激素６８．５０ｐｇ／ｍｌ，垂体泌乳素２５．３３ｎｇ／ｍｌ，促黄体
生成素０．５４７ｍＩＵ／ｍｌ。行头颅ＭＲＩ平扫＋增强示：
鞍区偏右侧可见不规则等长 Ｔ１、稍长 Ｔ２占位性混

杂信号影，脑干明显受压（图３）。头颅 ＣＴ示：颅底
骨质破坏变薄（图４）。视野检查示：左眼颞侧视野
缺损。患者初步诊断为脊索瘤，因肿瘤体积大，拟分

次手术切除肿瘤，首先行神经内镜经鼻蝶入路切除

斜坡部分肿瘤，择期行开颅肿瘤切除术切除剩余部

分。术中可见肿瘤淡粉色，质软，血供一般。术后患

者双颞侧胀痛症状缓解明显，复查视力左眼０．６，右
眼０．８，左眼颞侧视野缺损面积较术前缩小。术后
病理回报为垂体腺瘤。

图３　头颅ＭＲＩ平扫＋增强　３ａ：可见病变侵袭双侧海绵窦受侵，颈内动脉呈包绕状；３ｂ：可见肿瘤向前突入蝶窦腔内，垂体受
压明显；３ｃ：病变信号混杂可见囊实性成分，实性成分明显强化　　图４　头颅ＣＴ可见鞍区扩大，骨质变薄，右侧蝶骨部分骨
质破坏

２　讨论

２．１　发病机制及流行病学
脊索瘤是由Ｖｉｒｃｈｏｗ在１８５７年首次报道，其被

描述为一种含有空泡的细胞，被称之为“空泡细

胞”，认为它是一种软骨性肿瘤［２］。直至１９世纪９０

年代，Ｒｉｂｂｅｒｔ提出了脊索瘤来源于脊索残余组织的
假说。脊索瘤是一种相对罕见的骨肿瘤，占所有骨

恶性肿瘤的１％～４％，组织学被认为是一种低级别
恶性肿瘤，但是其极易复发，在临床上其病情发展与

恶性肿瘤非常相似，具有浸润性生长的特点，所以脊

索瘤患者预后一般较差。脊索瘤在颅底、脊椎、骶骨

的发病率分别为３２％、３２．８％、２９．２％［１］。
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垂体腺瘤由垂体单个细胞的克隆基因突变所

致，一般认为是良性肿瘤［３］。侵袭性垂体腺瘤最早

由Ｊｅｆｆｅｒｓｏｎ提出，是指突破包膜生长并侵犯邻近结
构的垂体腺瘤，大约占垂体腺瘤发病率的１０％，具
有侵袭性生长的特点［４］。肿瘤突破垂体包膜，侵蚀

蝶骨、蝶窦、鞍底硬膜，浸润血管壁，侵入海绵窦和周

围脑组织，手术难以全切，复发率高。

２．２　临床症状
侵袭性垂体腺瘤与颅底脊索瘤患者均可表现为

头痛、视力下降和视野障碍、内分泌功能紊乱症状

等，相关实验室检查大多无明显特异性，不能作为确

诊标准，例如病例１中患者垂体泌乳素明显高于正
常值，而病例２的垂体激素检查中激素水平没有特
异性异常变化。

侵袭性垂体腺瘤以年轻患者多见，常常累及脑

神经和颈内动脉，但是早期很少出现临床症状，神经

功能障碍以动眼神经麻痹比较多见［５］。脊索瘤生

长缓慢，大多数患者往往早期无明显症状，直到晚期

阶段，根据发病不同位置出现相应的临床症状，一般

初次就诊时大约有５％转移到肺部、骨骼、皮肤和大
脑，６５％处于转移的进展期［１］。颅底脊索瘤临床表

现多取决于病变部位、大小及肿瘤与邻近脑神经的

关系。其中第 ＩＩＩ～ＸＩＩ脑神经均可受累，最常见的
为第ＶＩ对脑神经，临床表现为内斜视［６７］。其他比

较罕见的临床症状还包括鼻腔出血和颅内出血

等［１］。

２．３　影像学诊断
向鞍旁发展是侵袭性垂体腺瘤的重要征象，当

海绵窦内的血管被肿瘤推挤位移并被包裹超过２／３
以上时，可确定肿瘤已累及海绵窦，同时肿瘤向后可

破坏后床突及斜坡，压迫脑干。在 ＣＴ扫描中，垂体
腺瘤钙化罕见，一般多呈点状，有时也可以沿着肿瘤

周边形成环状钙化表现，偶尔可见整个肿瘤实质呈

均质块状钙化。侵袭性垂体腺瘤在 ＭＲＩＴ１加权多
呈等信号，Ｔ２加权呈不均质稍高信号，强化扫描时
呈均质显著强化表现。如果肿瘤压迫鞍隔开口处

时，可造成供血障碍，导致肿瘤内梗死、坏死、囊变等

情况（图３）。
然而，脊索瘤的诊断目前主要依靠影像学方法。

Ｘ线平片可见颅底骨质破坏，可累及前、中、后颅窝，
其中以斜坡破坏最常见、广泛，尤其是斜坡型脊索

瘤［８９］。颅底ＣＴ扫描可见斜坡、鞍区、视神经管、鼻
咽部肿块影，呈分叶或结节状，周围伴有广泛性溶骨

性骨质破坏［１０１２］。ＭＲＩ平扫可见蝶鞍区、斜坡后上

方或海绵窦旁软组织肿块，颅底骨质广泛受侵，肿瘤

主体部分位于硬膜外，部分不同程度突入颅内，并侵

入硬膜下，造成海绵窦内颈内动脉及基底动脉等被

包绕或推挤移位，其边界相对清楚，边缘无低信号硬

化环。肿瘤在Ｔ１ＷＩ呈低信号或等信号，在Ｔ２ＷＩ呈
较高信号或高信号，部分呈高低不等的混杂信号，增

强后有不均匀中度强化表现，典型者为蜂房样不均

质强化［１０，１２１７］。

所以，侵袭性垂体腺瘤和脊索瘤在术前诊断时

要注意，两种肿瘤在影像学方面有诸多相似之处，比

如两者均好发于鞍区、斜坡位置，多呈圆形、分叶状

或者不规则状，都可以对颅底骨质形成侵蚀性破坏，

向两侧生长时可累及海绵窦等。但两者在影像学上

主要的区别为：①脊索瘤常见钙化影，而垂体腺瘤钙
化情况罕见，但上述两例病例中均见到明显的钙化，

不易鉴别；②Ｔ２加权图像，脊索瘤为很高信号，且不
均质，而垂体腺瘤呈稍高信号，其内可有小泡状更高

信号存在；③ＭＲＩ动态增强扫描，垂体腺瘤表现为快
速强化和快速消退的强化特点，而脊索瘤在动态增强

扫描中表现为信号缓慢升高，持续强化［４，１８２２］，这一特

点在有经验的影像科医师诊断时可较为明确的鉴别，

但是在实际临床工作中，临床医生很难看到动态扫描

的过程，所以仅凭静态ＭＲＩ片很难做到准确判断；④
病例２中，瘤体出现部分囊性改变，符合部分侵袭性
垂体腺瘤表现，而脊索瘤出现坏死、囊性改变较为罕

见。

２．４　治疗方法
目前脊索瘤治疗的金标准是进行广泛的手术切

除及术后放疗，而手术入路基于肿瘤位置和手术医

生的经验，有多种经典入路可供选择：①经口咽入
路，该入路主要用于颅颈交界处肿瘤；②经蝶和扩大
经蝶入路，适用于局限在蝶窦、中上斜坡的肿瘤，经

蝶入路对鞍区中线部位暴露良好，为尽量扩大范围

和术中使用高速磨钻、内镜辅助等；③经额颞眶颧入
路，该入路主要适用于肿瘤广泛侵袭海绵窦、中颅

窝，其优点是多角度显露肿瘤，对脑组织牵拉少，并

可显露额下颅底入路的盲区；④扩大中颅窝底入路
（耳前颞下入路），该入路主要适用于肿瘤硬膜外侵

犯中颅窝、中下斜坡、岩尖及颞下窝；⑤颞下经岩尖
入路，该入路适用于起源于上斜坡并侵犯海绵窦后

部的肿瘤［２３２５］。

虽然手术入路选择很多，但是肿瘤全切或近全

切很难做到，所以手术切除大部分肿瘤后，进行放疗

可以有效控制肿瘤的生长。但是不提倡术前放疗，

·４９·
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因为术前放疗可能导致肿瘤组织特性发生改变，增

加手术切除难度［１，６，２２］。由于脊髓、脑干、脑神经和

直肠等组织可耐受的辐射剂量远远低于脊索瘤放疗

的有效剂量，所以目前提倡利用高能粒子如质子、

氦、氖及碳原子等射线，能量可在一定范围内迅速衰

减的特殊物理特性（布拉格峰，Ｂｒａｇｇｐｅａｋ），最大限
度地提高靶区剂量，减少周围脑干、视神经等重要结

构组织的剂量［１，２，６，１４］。

侵袭性垂体腺瘤主张采用包括手术、放疗、药物

治疗在内的综合措施。相关文献报道全切率约为

２７％［１８］，术中通过神经导航、电生理检测和术中多

普勒联合辅助可准确的定位颈内动脉和颅神经的位

置和走形，对其给予充分的保护。侵袭性垂体腺瘤

手术目前主要采用经蝶窦入路或开颅手术治疗。其

中，显微镜下经蝶窦入路主要的缺陷在于进入深部

时，术野照明不足且存在视野死角；而鼻内镜经蝶手

术解决了上述问题，提供了更为全景化的视野，使得

手术切除更加彻底，对垂体柄等重要结构的保护更

为可靠［２６］。

放疗作为辅助治疗，目的在于抑制肿瘤细胞生

长，减少分泌性肿瘤的激素分泌。有学者等研究发

现，放疗对侵袭性垂体腺瘤和无功能腺瘤有效，对其

他类型无效［２３］。放疗手段中伽马刀是一种有效、安

全、低并发症的治疗方式，适用于术后复发、残留海

绵窦或蝶窦内肿瘤，治疗中要控制好照射剂量，预防

引起放射性视神经损伤。而射波刀，可对肿瘤同步

追踪，从任意角度进行照射，精确地定位可有效避免

或者减少视神经等重要结构损伤，在对侵袭性垂体

腺瘤的治疗中取得相对不错的疗效。
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