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【摘要】  髓母细胞瘤(medulloblastoma，MB)是起源于小脑早期神经祖细胞的胚胎性恶性肿瘤，是儿童期

最常见的恶性脑瘤，其标准治疗策略是手术联合全脑全脊髓放疗和辅助化疗。MB需要根据危险因素进行分

层治疗。MB要达到良好的治疗效果，多学科合作综合治疗是前提，规范化治疗则是基本保障。随着MB分

子生物学进展和新的临床研究结果呈现，需要在原有规范治疗基础上与时共进。本指南参考国内外相关临

床研究的结果和经验，规范了MB从预防、早诊和筛查、诊断、治疗策略和流程、康复管理和随访的全程管

理，有助于进一步提高MB的生存率和减低远期不良反应。
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1  概述

髓母细胞瘤（medulloblastoma，MB）是起源于

小脑早期神经祖细胞的胚胎性恶性肿瘤，是儿童期

最常见的恶性脑瘤。MB标准治疗策略是根据危险

因素进行分层治疗。基本策略是手术联合全脑全脊

髓放疗和辅助化疗。MB确切的预后因素包括手术

切除程度、诊断时年龄、临床分期、病理类型和分

子亚型。经手术、放疗和化疗规范的整合治疗，目

前，年龄≥ 3岁的标危型MB患者的5年无复发生存率> 

80%，高危型MB患者的5年无复发生存率约为60%。

而年龄< 3岁的MB患者因放疗有远期不良反应，需延

迟放疗或不做放疗，生存率为30%–70%[1]。由手术、

放疗和化疗组成的多学科整合诊治模式提高了MB患

者的生存率，但常伴有严重的远期不良反应，如智

力下降、生长发育迟缓、内分泌功能紊乱、神经认

知功能损伤和继发第二肿瘤等，促使医生和研究人

员正在探索更加合理的整合治疗策略，以期降低远

期不良反应。近年来，对MB的基因分型及其预后

意义的研究已达成共识，将MB分成4个分子亚型：

WNT、SHH、Group3和Group4，4个亚型的组织起

源、年龄分布、分子特征和临床结局均有不同[2, 3]。

每个亚型又可再分为多个亚群。目前，国际上已经

开展了多项将MB分子亚型纳入危险分层、调整MB

治疗策略和治疗方式的临床研究，结果将有可能改

变目前MB诊治策略。本共识根据《中国肿瘤整合诊

治指南》[4]撰写而成。

2  流行病学

MB是儿童最常见的胚胎性脑瘤，占所有儿童中

枢神经系统 （central nervous system，CNS） 肿瘤的

20%、后颅窝肿瘤的40%、中枢神经系统胚胎性肿瘤
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的63%。70%的MB发生在10岁以下儿童。MB发病呈

双峰型，发病高峰在3–4岁和8–9岁。中位发病年龄

为8岁。男性多于女性（1.8∶1）。10%–15%的MB发

生在婴儿期。MB在成人中极其罕见，在成人CNS肿

瘤中占比不到1%[5, 6]。

3  预防

MB形成的环境因素仍然未知，目前还不能从

环境因素对M B的发生进行预防。约有 5 %的M B有

遗传性癌症易感综合征的背景，包括戈林综合征

（Gorlin syndrome）、李法美尼综合征（Li-Fraumeni 

syndrome）、特科特综合征（Turcot syndrome）、

范可尼贫血（Fanconi anemia）、鲁宾斯坦–泰比综

合征（Rubinstein-Taybi syndrome） [7, 8]。融合抑制

因子(suppressor of fused，SUFU)、补丁同源基因1

（patched homolog 1，PTCH1 ）、腺瘤性结肠息肉

病（adenomatous polyposis coli ,  APC）基因、突变

肿瘤蛋白53（mutant tumor protein 53，TP53）、乳

腺癌易感基因 2（breast cancer susceptibility gene 2，

BRCA2）、乳腺癌易感基因相关蛋白2（breast cancer 

susceptibility gene related protein 2，PALB2） 等胚系基

因突变与MB的发生相关[9]。认识这些癌症易感综合

征和相关基因突变，有助于MB的预防和早诊。

4  早诊和筛查

检测MB相关遗传性癌症易感综合征和易感基

因，可能有助于MB的早诊和筛查。对伴有MB发病

相关的遗传性癌症易感综合征的患者，需进行遗传

咨询和相关基因检测。检测MB发病相关的胚系突变

基因对受累的儿童、兄弟姐妹、父母，以及潜在的

其他家庭成员在癌症检测、预防、诊断和治疗都有

着重要的作用。患有MB发病相关的遗传性癌症易感

综合征，或通过基因筛查检测到与MB发病相关的胚

系基因的个体，需定期进行颅脑MRI检查。

5  诊断

5.1  临床表现 

5.1.1  颅内压增高症状

患者表现为头痛、 呕吐、视物模糊、嗜睡，甚

至意识改变等。

5.1.2  共济失调症状

患者表现为共济失调、步态异常，走路不稳。

5.1.3  颅神经、脑和脊髓侵犯症状

患者表现为复视、斜视、眩晕、吞咽呛咳和锥

体束征、背部疼痛和截瘫等。

5.1.4  婴儿独特症状

患者表现为非特异性的嗜睡、眼球运动异常、

落日征、精神运动延迟、发育迟缓和喂养困难；婴

儿囟门18个月前还未闭合。

5.2  影像学诊断

磁共振成像（m ag n e t i c  re s o n a n c e  i m ag i n g ，

MRI）是影像学诊断和评估的首选方法。

5.2.1  影像表现 

5.2.1.1  部位

肿瘤发生于后颅窝，儿童多见于中线，成人常

见于小脑半球。好发部位依次为：中线蚓部/四脑室

区、小脑半球、桥臂/桥小脑角（CPA）区。WNT型

MB常见于桥臂/CPA区并沿着四脑室侧隐窝生长，

SHH型多见于小脑半球，Group3/4型多见于中线/累

及小脑蚓部和四脑室。

5.2.1.2  特征影像表现

典型MB表现为小脑蚓部脑实质内球形或分叶状

肿块，常伴四脑室受压向前移位，可出现梗阻性脑

积水。MRI表现：T1W肿块呈欠均匀低信号，常见

囊变；T2W呈高/低混杂信号，肿瘤实性部分T2W信

号较低，DWI常见扩散受限，ADC呈低信号。增强

后，多数肿瘤呈较均匀明显强化，此时囊变显示更

清楚，且囊多见于实性强化灶周边。MB易通过脑脊

液播散至软脑膜和椎管内，故术前增强全脑和全脊

髓MRI检查是必要的，且增强后液体衰减反转恢复

（fluid attenuated inversion recovery，Flair）扫描有助

于软脑/脊膜种植肿瘤病灶显示。 

5.2.2  疗效的影像评估 

2 0 1 7 年，国际儿童神经肿瘤疗效评估委员会 

（Response Assessment in Pediatric Neuro-Oncology，
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RAPNO）制订并发布了“髓母细胞瘤及软脑膜种植

肿瘤”治疗反应评价共识[10]，推荐用于儿童和成人

MB，以及其他软脑膜种植肿瘤。目的是在开始治疗

前，对患者进行可靠的危险分层及提高临床试验的

可比性，推荐内容包括：

5.2.2.1  使用MRI评价脑和脊髓

A. 头颅MRI

术后 7 2  h 内完成扫描。当残留肿瘤无法明确

时，术后2–3周进行颅脑MRI复查。治疗期间每2个治

疗周期扫描1次MRI评价治疗反应，不要少于每3个月

1次。扫描序列：常规MRI平扫及增强：平扫T1/T2/

Flair/DWI，增强后推荐3D扫描。

B. 脊髓MRI

理想状态是术前即进行脊髓MRI筛查，如果无

条件筛查，则推荐术后72 h内完成脊髓MRI扫描。如

果此时评价困难，推荐术后2–3 周后复查脊髓MRI。

5.2.2.2  危险分层关注的MRI指标

残留肿瘤负荷，软脑/脊膜播散等影像指标。

5.3  病理组织学诊断 

M B分为以下4种组织学亚型 [ 2 ]：（1）经典型

（classic  medul loblastoma），最为常见，占MB的

70%以上。（2）促纤维增生/结节型（desmoplastic/

nodular medulloblastoma），多见于小脑半球，而非

第四脑室，占M B的2 0 %，但在年龄< 3岁者中则占

47%–57%。（3）广泛结节型（medulloblastoma with 

extensive nodularity，MBEN），发生率较低，占MB

的3%，几乎只发生在婴儿中，其为促纤维增生/结

节型MB的发展延伸。（4）大细胞/间变型（ large-

cell/anaplastic medulloblastoma），占MB的10%，可见

于任何年龄段。（5）其他亚型：除了上述几个亚型

外，MB还有2个特殊组织学结构[MB伴肌源性分化，

既往称为髓肌母细胞瘤 （medullomyoblastoma）；

MB伴黑色素分化，既往称黑色素性MB（melanoticm

edulloblastoma）]缺乏明确的临床意义，但因罕见，

易被误诊为其他肿瘤，

5.4  分子分型

MB主要分为以下几种分子亚型，每种亚型与不

同的基因组特征、临床行为和预后相关[2]。

5.4.1  WNT活化型

WNT活化型占MB的10%，主要发生于4岁至年

轻成人（中位年龄11岁），男女比例均衡，形态上

常有经典型组织学特征，极少为间变型亚型。一般

预后良好，5 年生存率超过 95%。

5.4.2  SHH活化型

SHH活化型占MB的25%，有2个明确发病年龄

群，小于3岁的婴儿和大于17岁的成人，占这些年龄

组患者的2/3。SHH型主要的组织学特点为促纤维增

生/结节型（包括广泛结节型）。据TP53状态SHH–

活化型MB可分为“TP53突变型”和“TP53野生型”，两

者的临床特征有明显不同。25%的SHH活化型MB有 

TP53突变，肿瘤常为大细胞间变型组织学，预后较

差，5年总生存（overall survival，OS）率低于50%。

5.4.3  非WNT/非SHH活化型

非WNT/非SHH活化型包括Group 3（G3）和 

Group 4（G4）两个亚型，但二者并非同一细胞起

源。G3 亚型占MB的25%，主要发生于婴儿和儿童，

超过18岁的人群中几乎不发生。G4亚型占35%，可

见于所有年龄人群。组织学分型包括大细胞/间变亚

型和经典型，但大细胞/间变亚型主要见于G3亚型

中。MYC基因扩增是G3亚型最具特征的分子变异，

且与较差的预后密切相关。MYCN和CDK6 基因的扩

增则是 G4 亚型较为显著的分子变异。G3和G4亚型

在发生人群、组织学亚型和分子遗传学特征有高度

重叠，要明确区分这两种亚型较为困难。

用DNA甲基化芯片可以准确获得上述各种MB分

子亚型。采用二代测序方法不能有效区分Group 3和

Group 4亚型。

5.5  分期评估和临床分期[1]  

5.5.1  分期评估

肿瘤侵犯范围评估对于临床分期、危险度分层

和后续治疗方案选择非常重要，需行术前、术中和术

后评估。据评估结果将患者分为局限期和转移期。分

期常规检查必须包括全脑全脊髓MRI检查和脑脊液瘤

细胞学检测。单纯采用其中一项，诊断肿瘤软脑膜浸

润的遗漏率达14%–18%。具体评估内容如下： 

5.5.1.1  术前肿瘤评估

颅脑 M R I 平扫 + 增强；全脊髓 M R I 平扫 + 增强 
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（条件许可）。

5.5.1.2  术中肿瘤评估

肿瘤大小和位置，肿瘤与周围组织关系，有无

颅内扩散；肿瘤切除程度等。

5.5.1.3  术后评估

术后颅内肿瘤残留灶评估最好是术后72 h内颅

脑MRI平扫+增强检查。如术后有广泛实质改变，有

可能掩盖残留肿瘤，建议术后2–3周行再次脑MRI检

查。全脊髓 MRI检查应在术后72 h内进行。对出现广

泛术后强化硬膜下积液的患者，建议术后2–3周再行

全脊髓MRI平扫+增强检查。术后14 d或术后治疗前

必须进行脑脊液瘤细胞检查。

5.5.1.4  术后肿瘤残留病灶的程度定义

肿瘤肉眼全切除/近全切除：指术后无或仅残留

肿瘤病灶≤ 1.5 cm2 ；

肿瘤次全切除：指术后残留可测量的肿瘤病灶> 

1.5 cm2；

活检：肿瘤未切除，仅是取肿瘤组织标本活

检。

5.5.2  临床分期 （参照 Chang 分期系统）[1] 

局限期M0：肿瘤局限，无转移证据；

转移期M1：仅脑脊液肿瘤细胞阳性；

M2：小脑–大脑蛛网膜下腔和/或侧脑室或第三

脑室肉眼结节状种植；

M3：脊髓蛛网膜下腔肉眼结节状种植；

M4：颅外转移。

5.6  危险分层 

根据治疗毒性风险因素和复发风险因素，将初

诊MB分为年龄≥ 3岁和< 3岁两大治疗队列，每一队

列都行相应危险分层[1]。

5.6.1 年龄≥ 3岁MB

5.6.1.1  标危

肿瘤完全切除或近全切除，残留病灶≤ 1.5 cm2，

而且无转移（M0）。 

5.6.1.2  高危

肿瘤次全切除，残留病灶> 1.5 cm2；肿瘤转移；

神经影像学播散性转移证据。术后14 d腰穿或脑室脑

脊液瘤细胞阳性或颅外转移；病理示弥漫间变型。

5.6.2 年龄< 3岁MB

5.6.2.1  标危

需同时符合下述标准：肿瘤完全切除或近全切

除（残留病灶≤ 1.5 cm2），无扩散转移（M0）和病

理亚型为促纤维增生型和广泛结节型。

5.6.2.2  高危

除标危外全部定为高危。

6  初诊髓母细胞瘤的治疗

6.1  手术治疗[11–15] 

6.1.1  肿瘤切除 

原则是尽可能减少正常脑组织损伤前提下实现

肿瘤的最大切除、明确诊断、重建脑脊液循环。 

6.1.2  脑积水的处理 

因存在导致小脑上疝及肿瘤腹腔播散风险，

不常规建议术前行脑室腹腔分流术。肿瘤切除术前

行脑室镜下第三脑室底造瘘、切除术中留置外引流

管，是处理MB合并梗阻性脑积水的主要方法。对小

于3岁、伴软膜下肿瘤播散的MB导致的脑积水，首

选脑室腹腔分流。因此类患儿肿瘤切除术后脑积水

很难缓解 （脑脊液吸收障碍），不做分流，术后皮

下积液极难缓解。处理脑积水同时，需尽可能减少

肿瘤细胞随脑脊液流动而产生播散风险。如术后或

在放化疗中出现脑室扩 大，颅高压表现，且不能缓

解，可行脑室腹腔分流术治疗脑积水。

6.2  放射治疗[16–22]

6.2.1  放疗策略

6.2.1.1  初诊年龄≥ 3岁MB放疗

A. 放疗时机

肿瘤切除术后应尽早放疗，理想的开始放疗时

机在术后 4–6周内。

B. 放疗前评估

充分评估患者年龄、生长发育情况、手术切除

程度、术后体能状况、影像学有无转移、脑脊液检

查结果和术后病理类型。根据不同危险度，采用不

同放疗策略。

C. 放疗剂量和范围

a. 标危：对儿童患者，推荐采用减低剂量的CSI 

23.4 Gy，局部肿瘤床加量至54–55.8 Gy （瘤床外扩1–
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2 cm）；每次1.8–2 Gy；放疗期间±化疗。放疗后需

要接受辅助化疗。对成人患者，可以采用标准剂量的

放疗方案，即CSI 30–36 Gy，后颅窝或局部肿瘤床加

量至54–55.8 Gy；每次1.8–2 Gy；放疗后可接受辅助化

疗。成人患者也可采用减低剂量的CSI 23.4 Gy，后颅

窝或局部肿瘤床加量至54–55.8 Gy；每次1.8–2 Gy；放

疗期间可行同期化疗。值得注意的是，成人患者对

同期化疗耐受性不及儿童；放疗后需要接受辅助化

疗。

b. 高危：CSI 剂量给予36 Gy，后颅窝或局部肿

瘤床加至54–55.8 Gy；脊髓转移灶，局部放疗加至

45–50.4 Gy；每次1.8–2 Gy；在放疗期间需行同期化

疗；放疗后必须接受辅助化疗。

c. 局部加量的放疗靶区：以往多是后颅窝，目

前有逐步缩小趋势，一般是肿瘤床外放1–2 cm，可减

少正常组织接受高剂量放疗的照射容积，相应减少

放疗不良反应。

D. 放疗期间同期化疗

初诊高危MB需做同期化疗，最佳放化同期药

物仍在研究中，目前推荐长春新碱（v incr i st ine， 

VCR）或VCR 联合卡铂。

6.2.1.2  初诊年龄< 3岁MB放疗

A. 放疗时机

初诊年龄< 3岁的MB，术后不先放疗。建议延

迟放疗或不做放疗。

标危：无转移、无残留的促纤维增生/广泛结节

型和/或 SHH 分子亚型（无TP53突变） 的MB，定义

为标危组，术后行全身化疗联合脑室内化疗，不做

放疗。

高危：先行化疗，延迟至3岁后再行放疗。转移

患者可据具体病情行放疗。

B. 放疗剂量和范围

先行化疗，随着年龄增长到3岁后，可据情选择

类似于年龄≥ 3岁MB的放疗剂量和范围。

C. 放疗期间同期化疗

可选择类似于年龄≥ 3岁高危MB的同期化疗药物。

6.2.2  放疗技术

一般采用4–6 MV光子以及基于直线加速器的

三维适形放疗（3-dimensional  conformal  radiat ion 

therapy，3DCRT）、调强放疗（intensity modulated 

r a d i a t i o n  t h e r a p y ， I M RT ）、容积旋转调强放疗

（volumetric modulated arc therapy，VMAT）、螺旋断

层放射治疗（tomotherapy，TOMO）、影像引导放

疗（imaging guided radiation therapy，IGRT）和立体

定向放疗（stereotactic radiation therapy，SRT）。MB

大多为儿童和青少年。制订放疗计划要严格审核危

及器官范围，满足剂量和体积限定。危及器官包含

垂体、视交叉、视神经、眼睛、晶状体、海马、脑

干、耳蜗和卵巢等。

6.2.3  放疗不良反应

6.2.3.1  急性放疗不良反应

包括骨髓抑制、放射性脑水肿和其他一般症

状，注意对症及支持治疗。

6.2.3.2  远期放疗不良反应

儿童和青少年正处生长发育阶段，放疗尤其是

高剂量放疗对生长发育、内分泌代谢和神经认知功

能等造成不同程度影响，少数会在放疗后若干年出

现继发性肿瘤。

6.3  常规化疗[23–29]

6.3.1  初诊年龄≥ 3岁MB化疗 

初诊年龄≥ 3岁标危MB采用标准的手术–放疗–

化疗，5年无事件生存率（event free survial，EFS）可

达81%，OS达86%。高危MB约占60%。大部分患者为

完成全脑全脊髓放疗（craniospinal irradiation，CSI）

后才接受化疗，骨髓耐受性较差。因此，化疗需密

切监测血象。必要时G-CSF支持。

6.3.1.1  标危患者 

A. 化疗时机

放疗结束后 4周开始辅助化疗。尽管 MB对化疗

敏感，但研究证实，先化疗再放疗生存率较差，因

此建议放疗后再化疗。 

B. 化疗方案

标 危 M B 术 后 放 疗 后 辅 助 化 疗 为 环 磷 酰 胺

（c yclophosphamide，CTX）+  顺铂（c i splat in，

DDP）+ VCR方案，每4周重复，共6个疗程。或洛莫

司汀（lomustine，CCNU）+ DDP + VCR方案，每6周

重复，共8个疗程，详见表1和表2。

6.3.1.2  高危患者
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A. 化疗时机

可选术后先放疗或先化疗。

B. 化疗方案

放疗结束后4周开始化疗，化疗方案用法和剂量

同标危（表1、2）。

6.3.2  初诊年龄< 3岁MB化疗

鉴于放疗对年幼儿童生长发育、内分泌功能和

神经认知能力有影响，对初诊年龄< 3岁MB，建议术

后先接受化疗，延迟放疗或不做放疗。对年龄< 3岁标

危MB，可不做放疗，但需同时加强全身系统化疗。

强化化疗方案包括CTX、大剂量甲氨蝶呤（high-dose 

methotrexate，HD-MTX）、依托泊苷（etoposide，

VP16）、卡铂（carboplatin，CBP）和VCR等药物，

同时用Ommaya囊脑室内MTX化疗。化疗同期可行

Ommaya囊脑室MTX化疗或腰穿鞘内MTX化疗。

6.3.2.1  标危患者 

A. 化疗时机

手术后2–4周开始辅助化疗。

B. 化疗方案

建议采用目前国际上公认对年幼儿童MB最好的

化疗方案，即德国 HIT-2000方案[29]：系统性多药化

疗联合脑室内 MTX 化疗（表3）。

C. 脑室或鞘内化疗

有条件建议埋置 O m m a y a 囊行脑室内 M T X 化

疗。无条件者采用常规鞘内MTX化疗。

6.3.2.2  高危患者

A. 化疗时机

术后2–4周开始化疗。

B. 化疗方案

用法和剂量同标危。给予HIT-2000方案交替化

疗3个周期12个疗程。

6.3.3  自体造血干细胞支持下超大剂量化疗

适应证：年龄< 3岁高危MB。这类患者目前治

疗结果仍较差。大剂量化疗联合自体干细胞移植

（autologous stem cell transplantation，ASCT）是治疗

选择之一。可用1次或多次ASCT。

6.4  初诊髓母细胞瘤的治疗流程

初诊髓母细胞瘤的治疗流程详见图1、2。

表 1  环磷酰胺+顺铂+长春新碱方案（每4周重复，共6个疗程）[1, 4]

表 2  洛莫司汀+顺铂+长春新碱方案（每6周重复，共8个疗程）[1, 4]

a 甲环亚硝脲（Me-CCNU，司莫司汀）可以取代洛莫司汀（CCNU）；Me-CCNU用法：75 mg/m2，口服，每晚1次。
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6.5  结合分子亚型危险分层的临床研究

MB分子亚型与预后明显相关。有必要将MB分

子亚型逐步纳入危险分层。但需前瞻性临床试验证

实用分子亚型行危险分层的有效性，从而为MB提供

更精准的治疗策略。目前这种试验主要集中对低危

或标危MB的治疗干预，微调放疗和化疗的治疗强

度，特别是对年幼儿童MB，以其降低治疗所致的远

期不良反应。 

7  复发髓母细胞瘤的治疗[30–32]

复发和难治MB预后差。一线综合治疗后复发生

存率低于10%。SHH亚型MB大多数是局部复发。而

Group 3和Group 4亚型MB则更多是远处转移。复发/难

治MB的治疗取决于初诊治疗模式和复发转移部位。

7.1  手术 

局部复发病灶，如能手术尽量争取手术切除肿

瘤。如肿瘤广泛，不能手术，建议活检病理确诊后

行挽救化疗，肿瘤缩小、转移病灶消失后再作手术

评估。治疗后3–5年复发需手术或活检确诊排除第二

肿瘤。

7.2  放疗 

7.2.1  既往无放疗

局部复发患者，手术切除病灶获得缓解后可

参考上述高危方案进行放疗。转移性复发不可手术

者，采用挽救化疗方案获得好转或缓解后，可参考

上述高危患者的放疗策略进行放疗。 

7.2.2  既往已放疗

建议根据患者年龄，术后体能状况，曾接受的

放疗技术，放疗剂量和范围、间隔时间，肿瘤进展

部位，以及是否有可替代的系统性药物治疗方案，

仔细计算如再程放疗，危及器官（organ at  r isk s，

OA R s）接受的累积放疗等效生物学剂量，以及是

否已超过最大耐受体积剂量限值，评估再程放疗的

CBP，卡铂；CTX，环磷酰胺；HD-MTX，大剂量甲氨蝶呤；VP16，依托泊苷；VCR，长春新碱。

a HD-MTX按标准水化、碱化和甲酰四氢叶酸钙（CF）救援。HD-MTX的用法和剂量：5 g/m2，总剂量的10%在0.5 h内滴注，其余90%在23.5 h内滴注；36 h CF（15mg/m2）解救，

每6 h一次，进行6次。根据MTX血药浓度调整CF剂量和次数。

b 脑室Ommaya囊内注射MTX，2 mg/d。 

c 鞘内注射MTX的剂量: 小于1岁，6 mg；1–3岁（包括1岁），9 mg；3–9岁（包括3岁），12 mg；大于9岁（包括9岁），15 mg。

表 3  环磷酰胺+顺铂+长春新碱方案（每4周重复，共6个疗程）[1, 4]
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可行性。尽量采用有效的系统性药物治疗推迟再程

放疗时间。如考虑行再程放疗，建议以局部放疗为

主。如复发病灶局限，再程放疗可用SRT。再次CSI

需非常谨慎。 

7.3  挽救化疗

M B 是 化 疗 较 敏 感 肿 瘤 。 复 发 后 可 用 以 往 未

曾 应 用 的 化 疗 药 物 和 方 案 。 主 要 包 括 异 环 磷 酰

胺（ i f o s f a m i d e， I FO）+  依托泊苷（e to p o s i d e，

VP16）、卡铂（carboplatin，CBP）+ VP16、替莫唑

胺（temozolomide，TMZ）+ 伊立替康（irinotecan）

+ 长春新碱（vincristin，VCR）、IFO + VP16 + 顺铂

（cisplatin，PDD）、环磷酰胺（cyclophosphamide，

CTX）+ 托泊替康 （topotecan）、TMZ + 托泊替康和

VP16胶囊口服等方案。

8  康复管理

8.1  肿瘤本身和治疗所致的远期不良反应

MB本身以及综合治疗所致的损伤可使部分存活

患者出现听力下降、视力异常、认知能力下降、智力受

损、生长发育障碍、学习能力下降、运动功能受损、中

风、脑白质病、内分泌功能异常、继发于铂类化疗的肾

毒性、生育功能受损、心理问题和继发第二肿瘤等不良

反应。年幼儿童这些远期不良反应更加明显。 

8.2 远期不良反应的管理

综合治疗结束后需对患者进行终身定期随访，

针对相关问题进行后续治疗，改善康复服务和训

练。对这一患者群体进行适当和标准化的随访将有

助于早期和有针对性的康复训练，在教育、工作、

社会交往以及更大程度地独立于家庭和社会等方面

带来更好的生活质量。

图 1  年龄≥ 3岁髓母细胞瘤治疗流程图[1, 4]

DDP，顺铂；VCR，长春新碱； CTX，环磷酰胺；CCNU，洛莫司汀。
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9  中医治疗

中医学认为“先天禀赋不足，肾气不足”是本

病主要病因病机。基本治疗原则：早期化痰软坚、

行气活血散瘀为主，中期宜攻补并重，多采用益气

行瘀、软坚化痰治法。晚期以补为主，兼以祛邪抗

瘤[33]。

10  随访

MB尽管综合治疗后获得完全缓解，但仍然有部

分患者复发或继发第二肿瘤，需要及早发现及时治

疗。还需监测治疗所致的远期不良反应。因此，定

期随访非常重要。随访时间和检查项目：（1）治疗

停止后第1年，每3个月复查颅脑+脊髓MRI；（2）

第2年，每4个月复查颅脑+脊髓MRI；（3）第3–5

年，每6个月复查颅脑+脊髓MRI；（4）第5年后，

每年复查颅脑+脊髓MRI。还需定期进行血常规、生

化常规、内分泌、听力、视力、心脏功能、腹部彩

超和胸片等相关复查，或根据临床需要进行其他相

关检查。
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