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【摘要】　颅咽管瘤是良性病理、恶性临床表现的鞍区肿瘤。多数单位以部分切除+放疗、内照射

治疗、化疗等作为颅咽管瘤治疗的常规策略，导致许多患者失去最佳治愈时机，复发后再次手术也更

为困难。为此，中华医学会神经外科学分会小儿学组组织国内神经外科、儿科、小儿神经外科、遗传与

内分泌科专家围绕以下主题达成共识：颅咽管瘤的病理学和分子遗传学分型、治愈肿瘤的基本原则、

肿瘤的外科学分型、手术入路、围手术期和远期治疗方案，以期改善患者的生存质量及预后，进一步规

范颅咽管瘤的诊治。
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Chinese expert consensus on diagnosis and treatment of craniopharyngioma (2024)
Pediatric Neurosurgery Group, Neurosurgery Branch of Chinese Medical Association
Corresponding author: Qi Songtao, Department of Neurosurgery, Nanfang Hospital, Southern Medical 
University, Guangzhou 510515, Email: qisongtaosjwk @ 163.com

【Abstract】 Craniopharyngioma is a sellar tumor with benign pathology and malignant 
clinical manifestations. Partial resection plus radiotherapy, internal radiation therapy and 
chemotherapy are the conventional treatment strategies forcraniopharyngioma in most hospitals, 
which cause many patients to lose the best time to cure and make reoperation more difficult after 
recurrence. Therefore, the Pediatric Group of Chinese Society of Neurosurgery, Chinese Medical 
Association organized domestic experts from Pediatrics, Pediatric Neurosurgery, Genetics and 
Endocrinology to reach a consensus on the following topics: pathological and molecular genetic 
classification of craniopharyngioma, basic principles of curing tumors, surgical classification of 
tumors, surgical approach, perioperative and long‑term treatment plan. This is expected to improve 
the quality of life and prognosis of patients, and further standardize the diagnosis and treatment of 
craniopharyngioma.
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流行病学研究发现颅咽管瘤起源于垂体胚胎

发生过程中残存的扁平上皮细胞，是一种常见的先

天性颅内良性肿瘤，大多位于蝶鞍之上，少数在鞍

内。颅咽管瘤起病多在儿童及青少年，CT 扫描可

明确诊断。大多数单位治疗方法以部分切除+放
疗、内照射治疗、化疗等作为颅咽管瘤治疗的常规

策略。这一常规策略已导致许多患者失去最佳治

愈时机，同时复发后再次手术也更为困难。然而，

目前尚缺乏专门针对颅咽管瘤诊治的专家建议或

共识。在此背景下，由国内神经外科、儿科、小儿神

经外科、遗传与内分泌科等相关学科专家成立专家

组，参考国内外相关领域最新的指南、共识和临床
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研究，制订《颅咽管瘤诊治中国专家共识》，旨在帮

助临床医生对这类患者采用更适合病情的诊治方

案，增强对患者病情变化的认识，同时期望改善患

者的生存质量及预后，进一步规范颅咽管瘤的诊治。

一、共识制订过程

该共识由漆松涛教授发起并组织撰写，首先确

定执笔者与秘书组成员主要负责：（1）协调各项工

作，记录共识制订过程；（2）起草时间计划书；（3）设

计问卷调查，初步整理调研颅咽管瘤诊治相关临床

问题；（4）完成共识相关文献和证据的全面系统检

索与汇总； （5）撰写专家共识初稿并根据专家委员

会建议修改专家共识。随后，确定共识编写专家委

员会成员，涵盖神经外科、内分泌科、放疗科、影像

科等多个学科，主要负责：（1）评估专家共识所涵盖

问题的科学性及准确性；（2）组织进行多次专家讨

论，形成推荐意见；（3）推广专家共识。

共识采用专家讨论法，并以“颅咽管瘤、分子遗

传学、治疗、分型、专家共识、手术、围手术期治疗、

内分泌治疗”等关键词作为检索词，在万方数据库、

中国知网、Pubmed、 Web of Science、 EMBASE 等数

据库中检索。检索 2000 年 1 月至 2023 年 3 月 2 年

时间内发表的国内外颅咽管瘤诊断治疗文献。同

时以 2016 版颅咽管瘤共识［1］为参照，并经过 37 位

专家多次讨论后制订。同时发放给全国不同等级

医院相关专业医生，提出意见并综合整理修改，旨

在为医生的临床诊疗提供指导和帮助。本共识以

“问题，推荐意见”为框架对每一条推荐意见进行投

票。对有争议的推荐意见多次讨论，循证共识，最

终得出推荐意见。

二、颅咽管瘤的流行病学

颅咽管瘤 WHO 组织学分级为Ⅰ级，是一种

Rathke囊残存细胞起源的良性肿瘤［2］，占所有脑肿

瘤的 1%~3%［3‑4］，占儿童脑肿瘤的 5%~10%，占儿童

鞍区肿瘤的 54%［5‑6］。年龄分布呈双峰型，5~14 岁

儿童为第一个高峰，50~75 岁为第二个高峰［3］。临

床表现以垂体‑下丘脑功能障碍、视力障碍和颅内

压增高为主。不同单位的治疗策略各不相同，救治

水平不一，死亡率、复发率和生存质量也差别较

大［7‑9］，整体预后较差。

三、颅咽管瘤的诊断

1. 临床表现：颅咽管瘤往往在相关症状出现后

数年后才被确诊［10］，症状以颅内压升高和肿瘤占位

引起的内分泌功能障碍和视力障碍为主，出现相关

症状应进行进一步的神经影像学检查，以早期发现

颅咽管瘤。内分泌障碍发生率分别为：生长激素

（75%）、［促性腺激素黄体生成素（ LH ） / 卵泡

生成素（FSH）， 40%］、促甲状腺激素（TSH， 25%）

和促肾上腺皮质激素（ACTH， 25%）。在颅咽管瘤

确诊时，40%~87% 的患者至少存在 1 种内分泌障

碍［11‑12］；由甲状腺功能减退或生长激素缺乏引起的

生长发育迟缓是儿童最常见的表现；性功能障碍是

成人最常见的内分泌功能障碍表现，90%的男性存

在勃起功能障碍，大多数女性会发生闭经。部分患

者并发下丘脑功能障碍，主要表现为：肥胖、疲劳、

精神行为异常、昼夜节律改变、渴感减退或消失、尿

崩等［11］。颅咽管瘤患者中有 17%~27%的患者术前

存在中枢性尿崩［13］。

2. 影像学检查：（1）计算机断层扫描（CT）：鳞

状乳头型颅咽管瘤（PCP）通常为实性肿瘤，很少出

现钙化。钙化和囊变是造釉细胞型颅咽管瘤

（ACP）的特点，90%的ACP有钙化和囊变。囊液在

CT上多为低密度影，实性成分在CT上表现为不均

匀、等或稍高密度影。ACP囊变的囊内充满含有胆

固醇结晶的浑浊液体，而钙化则对于与其他鞍区肿

瘤鉴别非常重要，且能用于发现术后残留［14］。（2）磁

共振成像（MRI）：囊液部分MRI：T2加权成像（T2WI）
大多数为高信号，部分为低信号（有角蛋白或钙盐

结晶），T1加权成像（T1WI）因其成分不同而表现为

低信号（含铁血红蛋白）或高信号（其他蛋白含量

高）。实性成分MRI：T1WI上信号强度与灰质相似；

T2WI 多为不均匀的高信号。实性部分及囊壁的

MRI增强扫描可有明显或不均匀强化。

3. 鉴别诊断：需要与颅咽管瘤鉴别的主要是垂

体大腺瘤、脑膜瘤、视神经胶质瘤、生殖细胞瘤、畸

胎瘤、淋巴瘤、转移瘤和动脉瘤［14‑15］，也需与囊性病

变进行鉴别（如 Rathke囊肿、蛛网膜囊肿和垂体中

间部囊肿等）。需要进行鉴别诊断的还有浸润性疾

病，如结节病和全身性组织细胞增生症［16］。鉴别方

面有以下要点：钙化是成釉质细胞型颅咽管瘤的重

要特征，CT 有助于鉴别颅咽管瘤与非钙化性的鞍

区病变。脑膜瘤有硬膜强化，而颅咽管瘤没有。鞍

上生殖细胞瘤有临床性早熟表现，而颅咽管瘤性发

育较晚。垂体瘤很少出现钙化，可引起蝶鞍扩大和

骨质破坏。Rathke 囊肿：无实性成分，磁共振上无

明显强化。蛛网膜囊肿在磁共振FLAIR像中，囊液

信号强度类似脑脊液，弥散不受限。

推荐意见 1：出现不明原因的视力障碍和内分

泌功能障碍的患者，应行头颅CT和MRI检查，以便
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早期发现颅咽管瘤。

四、病理、分子遗传学与分型

颅咽管瘤是常见的脑实质外起源的肿瘤［17］，病

理上分为 2个亚型：ACP和 PCP［2，18‑19］。ACP在儿童

和成人中均可出现，而PCP大多见于成人。不同组

织学类型的肿瘤，分子遗传学特点也不同。ACP的

特征是 Wnt 信号通路的激活，与编码 β‑catenin 的

CTNNB1突变有关，主要表现为 3号外显子的点突

变，该突变会影响 β‑catenin 蛋白的稳定性［20］，进而

导致 β‑catenin不能被有效降解，在细胞内累积，并

过度激活 WNT/β‑catenin 通路［20‑22］。ACP 主要以指

涡轮状细胞、栅栏样上皮细胞、星形网状细胞、湿性

角化物以及散在的钙化为主要病理特征，与神经组

织毗邻处往往可见到胶质增生带，部分与下丘脑毗

邻处可见肿瘤呈指状生长进入下丘脑神经组织

内［23］，常被误认为是三脑室内肿瘤。ACP存在肿瘤

干细胞样细胞，并且与肿瘤钙化、脂质形成等病理

形成相关［24］。PCP与 BRAF‑V600E突变有关，到目

前为止，还没有发现其他突变［25］，BRAF‑V600E 在

绝大多数肿瘤细胞中均有表达［26］。ACP 以复层鳞

状上皮形成乳头状为主要特征，乳头结构中心可见

血管，钙化、湿性角化物罕见。两型颅咽管瘤间质

中均可见到不同程度的炎症细胞浸润。

推荐意见 2：建议对颅咽管瘤的病理进行亚型

分类。

五、颅咽管瘤的治疗

1. 基本原则：通过全切除肿瘤，彻底治愈患者。

肿瘤切除可以获得病理组织、减轻症状、缓解脑积

水以及减轻对垂体、下丘脑、视神经和视交叉的压

迫。颅咽管瘤毗邻关系复杂，完全切除手术难度

大、创伤大、并发症发生率高，但是手术仍是颅咽管

瘤最主要的治疗手段，在充分保护垂体‑下丘脑功

能及视路结构的前提下积极追求全切除，是保证患

者长期生存的基础［27‑31］。根据颅咽管瘤外科学分

型（QST分型），T型颅咽管瘤与下丘脑之间均有一

层软膜或胶质增生带相隔，不存在完全三脑室内型

的颅咽管瘤，几乎所有患者都可以通过全切除彻底

治愈颅咽管瘤［32‑34］。初次手术全切除是治愈颅咽

管瘤的最佳方案［35］，颅咽管瘤可以通过手术治疗得

到彻底的根治［28，30，36‑38］。次全切除或部分切除的手

术方法可能使患者在短期内肥胖和尿崩症的发生

率较低［39‑40］。颅咽管瘤对放疗不敏感，放疗（普通

放疗、三维适形分割放疗和立体定向放射外科和囊

内 P32 内照射），囊液引流并局部化疗（32P/131I；博

来霉素等）等可延缓肿瘤复发，但是不能治愈肿瘤，

远期疗效不佳。次全切除+放疗的策略，术后短期

的无复发生存率与全切除治疗的患者差异无统计

学意义，虽然短期内能控制肿瘤进展，但是远期预

后较差，复发率会随着随访时间延长而明显升

高［41］。对于复发的伴有BRAF‑V600E突变患者，可

进行分子靶向治疗。对 ACP患者的分子靶向治疗

仍需更多的临床证据［42］。因颅咽管瘤手术相对困

难，围手术期治疗复杂，应该把颅咽管瘤患者集中

在经验丰富的医疗中心进行治疗，以确保治疗水

平。颅咽管瘤的治疗应该在有丰富经验的中心进

行外科治疗的基础上，多学科共同参与。经验丰富

的多学科团队合作（神经外科、放疗科、肿瘤科、内

分泌科、眼科、影像中心和病理科）对于颅咽管瘤患

者获得最佳治疗至关重要［16］。

2. 分型与手术：国内外学者根据影像学的解剖

位置、与视交叉关系、对三脑室底推挤的程度等对

颅咽管瘤进行分型。Eck、Wang、Steno 等［43‑45］使用

的鞍下或鞍上型，脑室内或脑室外型肿瘤分型；

Jensterle 等［46］使用的视交叉前或视交叉后型肿瘤

分型；Kitano和 Taneda［47］使用的视交叉下型肿瘤分

型；Kassam等［48］使用的漏斗部前、穿漏斗部和漏斗

部后型肿瘤分型；Tang［49］基于内镜观察下的中央型

及周围型（下丘脑垂体柄型、鞍上垂体柄型和鞍内

垂体柄型）；以及 Qi 等［50‑51］基于起源位置和周边膜

性结构关系提出的 QST 分型有助于理解肿瘤的位

置以及生长模式，能为手术入路的选取提供帮助，

并且可以对手术难度和预后进行预判［52］。

颅咽管瘤的手术入路主要分三类：颅外入路

（经蝶入路）；脑外入路（额下、翼点、前纵裂入路

等）；脑实质入路（经侧脑室、经胼胝体等入路）。脑

实质入路不符合颅外肿瘤应使用颅外入路的原则，

相对于其他入路而言，会给神经系统带来更多的损

伤。选择手术入路应该采取个体化原则，手术入路

的主要参考因素包括：外科分型、生长方式、神经功

能障碍情况和主刀医生的习惯和经验。根据肿瘤

不同分型，使用个体化手术治疗策略是实现最佳手

术效果的必要条件［53］。如 QST 分型中的 Q 型颅咽

管瘤和 S型颅咽管瘤，可以选择脑外入路和颅外入

路切除。T型肿瘤建议选择脑外入路。其中，前纵

裂入路能更好地保护 T 型颅咽管瘤下丘脑后部核

团的完整性［54］。对于高度未超过中间块的肿瘤，也

可以选择经蝶入路。复发 T 型肿瘤和接受过放疗

的肿瘤，建议选择经颅入路。
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颅咽管瘤切除术的关键是明确与辨识肿瘤与

垂体、垂体柄及下丘脑组织之间的关系。术中应该

尽量避免或减轻下丘脑后部的损伤，损伤下丘脑可

导致严重的并发症，如下丘脑性肥胖和神经心理疾

病。肿瘤与颅内正常结构之间存在蛛网膜、软脑膜

以及胶质反应层作为手术界面。利用这些界面分

离肿瘤不容易损伤正常神经组织及 Willis 环重要

的细小分支血管。钙化位置需要经过仔细的锐性

分离，多数情况下要在直视下锐性分离才能安全地

全切除。避免下丘脑损伤是降低颅咽管瘤术后死

亡率和致残率，提高全切除率的关键。QST分型可

明确肿瘤周边膜性结构的关系，有助于术中对三脑

室底及下丘脑等重要结构进行保护［17］。术中应尽

量识别出并保留垂体柄，垂体柄的保留程度直接影

响到术后内分泌紊乱的发生率和严重程度，术中垂

体柄的辨认与保护可以作为下丘脑保护的标志性

结构，应积极寻找和保护［43‑55］。部分肿瘤与垂体柄

之间边界不清，为了避免肿瘤复发，应优先保证全

切除肿瘤。

内镜扩大经蝶入路在视交叉‑垂体柄间隙操

作，对于Q型肿瘤，该入路可早期探查肿瘤起源，并

对肿瘤直视下分离。肿瘤起源位置予锐性分离，非

起源处，主要予钝性分离。术中应避免过度牵拉肿

瘤而带来的下丘脑损伤，且吸引器建议选择直径

4 mm以下，以减少吸引器带来的损伤。T型和 S型

肿瘤可采取内镜扩大经蝶入路。但是对于多个分

叶的 S 型肿瘤和高度超过中间块的肿瘤不建议选

择内镜扩大经蝶入路。

推荐意见 3：建议颅咽管瘤患者在经验丰富的

医疗中心进行治疗。

推荐意见 4：治疗方式首选全切除肿瘤的方式

治疗颅咽管瘤。

推荐意见 5：建议术前对颅咽管瘤进行外科学

分型，根据肿瘤不同分型，使用个体化手术治疗策略。

推荐意见 6：复发 T 型肿瘤和接受过放疗的肿

瘤，建议选择经颅入路。

六、围手术期管理

1. 术前检查：颅咽管瘤生长方式复杂多变，当

临床考虑颅咽管瘤的诊断时，除常规检查外，需要

完善以下检查：（1）鞍区 MRI平扫+增强 MRI，鞍区

三维CT平扫［56］。必要时行CTA/MRA或DSA检查，

评价肿瘤与血管的关系。（2）垂体前叶激素水平测

定：皮质醇（上午 8∶00采血），ACTH，游离三碘甲状

腺原氨酸 3（FT3），游离三碘甲状腺原氨酸 4（FT4），

TSH，生长激素，胰岛素样生长因子 1（IGF‑1），性激

素 6项：FSH、LH、雌二醇、孕酮、睾酮、泌乳素，24 h
尿游离皮质醇，清晨皮质醇为 3~18 mg/L 时需行

ACTH激发试验。（3）多饮多尿症状明显的患者：监

测血浆渗透压，24 h尿量，24 h尿游离皮质醇，尿比

重、尿渗透压及尿电解质情况。对于难确诊中枢性

尿崩患者，应行加压素试验，以明确是否存在中枢

性尿崩症，并行血离子检验（钾、钠、氯）。（4）视力、

视野检查：鞍区病变的占位压迫和手术所致的损

伤，均可致视神经功能暂时或永久受损。术前应检

查视力、视野情况，以利于术中对视力、视野的保护。

2. 围手术期水电解质紊乱的处理：颅咽管瘤术

前和术后均可发生中枢性尿崩［57］。中枢性尿崩症

是因为手术或者肿瘤影响了一个或多个抗利尿激

素（ADH）分泌的相关区域（视上核、室旁核、下丘脑

渗透压感受器等）。颅咽管瘤术后发生尿崩的比例

较高，同时满足以下两个条件即可诊断尿崩：（1）血浆

渗透压>300 mOsm/L，同时尿渗透压<300 mOsm/L；
或者尿渗透压/血浆渗透压<1；（2）连续 2 h尿量>4~
5 ml·kg-1·h-1。术中下丘脑的严重损伤常导致三相

性尿崩［58］。首先为多尿期，始于 24 h内，这一阶段

因下丘脑损伤，ADH释放减少，出现尿崩和高钠血

症。随后为抗利尿阶段，在第 2~11日均可出现，储

存在垂体后叶的垂体后叶素缓慢释放，导致水潴留

和低钠血症。最后，垂体后叶的ADH释放完后，再

次出现尿崩［57］。下丘脑损伤程度不严重的患者常

发生一过性尿崩，在术后 7 d内好转［57］。术后的尿

崩偶尔会与脑性盐耗综合征同时出现，从而出现顽

固性低钠血症［59］。应该在严密监测出入量和电解

质的前提下，及时调整输入量以及输入液体的电解

质比例，保持患者在手术后急性期内基本的水电解

质平衡状态。轻、中度尿崩症，建议垂体后叶素肌

注或口服去氨加压素治疗；重度尿崩症，建议使用

去氨加压素或垂体后叶素持续微量泵注入，并监测

中心静脉压。应给能控制尿量最小剂量的去氨加

压素，可预防低钠血症的发生。应密切监测去氨加

压素后水电解质的情况，低钠血症可对脑组织产生

严重的损害［60］。

部分渴感下降的患者可出现重度高钠血症［61］。

对于高钠血症，限制钠盐和含钠液体输入；动态监

测血钠水平，如果血钠水平继续上升，可以胃管定

期注入白开水，并注意糖皮质激素的补充，必要时

血液滤过；开始限尿治疗后，应谨慎使用降血钠治

疗，防止血钠水平迅速下降导致严重后果。同时应
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监测血糖水平，若存在血糖升高，需静脉泵入胰岛

素降糖。

对于严重低钠血症，第 1 小时 3%NaCl 150 ml
静脉输注 20 min，20 min后复测血钠，目标 1 h血钠

上升 5 mmol/L。 1 h 后症状无改善：继续输注

3%NaCl，使血钠上升 1 mmol·L-1·h-1。如 1 h后症状

改善：根据尿量和尿钠的排出情况，继续输注 3% 
NaCl。原则上第一个 24 h 内限制血钠上升在

10 mmol/L 范围内，随后每日血钠上升<8 mmol/L，
达到目标血钠 130~135 mmol/L。但对于急性重度

低钠血症，应尽快达到目标血钠。过度快速纠正低

钠血症可引起渗透性脱髓鞘综合征（ODS），建议补

钠液浓度不超过3%。

3. 围手术期垂体内分泌激素替代治疗：颅咽管

瘤患者常伴有多轴垂体内分泌功能障碍，是颅咽管

瘤患者死亡率增加的原因之一［62］。术后患者存在

全垂体功能减退症，可表现为性腺功能减退、甲状

腺功能减退、肾上腺功能不全和（或）生长激素缺

乏［63］。垂体前叶功能障碍主要通过激素替代治疗

来维持功能［64］。颅咽管瘤围手术期应该重点关注

糖皮质激素的应用，术前应该根据皮质醇检测结果

决定是否进行替代治疗。手术当天可予持续静脉

输注氢化可的松，剂量为 100~200 mg。术后第 1~
3天：术后监测尿量和电解质水平：如血钠偏高，在

补液同时，可予小剂量（0.025~0.05 mg）去氨加压素

对症治疗。术后第 3~5 天：根据患者的一般状态、

食欲、血压、血钠，决定补充糖皮质激素剂量，一般

为静脉输注氢化可的松 50~100 mg 2 次/d；继续监

测电解质和尿量，开始规律服用去氨加压素（根据

尿量及体重调整剂量）。如术后脑水肿，可使用

20~40 mg甲泼尼龙或 100 mg氢化可的松减轻水肿

反应［65］。术后第 5~7天：逐渐减少糖皮质激素剂量

到 20 mg 3 次/d（氢化可的松），或 5 mg 3 次/d（泼尼

松），根据患者病情，开始甲状腺激素替代治疗。

推荐意见 7：术前应进行增强 MRI 扫描，经碟

入路应行鞍区三维 CT 平扫，与血管关系密切的肿

瘤应行CTA/MRA或DSA检查。

推荐意见 8：围手术期应进行垂体前叶激素水

平测定和视力、视野检查。

推荐意见 9：对于有垂体前叶功能障碍的患

者，手术当天应静脉输注氢化可的松。

推荐意见 10：术后每小时监测一次尿量，每日

监测一次血电解质水平，重度水电解质紊乱的患者

应增加监测血电解质水平的频率。

七、颅咽管瘤的其他治疗

由于颅咽管瘤常常累及三脑室前部，周边下丘

脑等结构功能重要，而部分肿瘤又与周边重要结构

关系密切，为保护重要结构，导致部分肿瘤残存，这

部分患者近期复发率高达 50%，远期复发难免。放

射治疗（三维适形分割放疗、立体定向放疗和放射

外科治疗）、囊内近距离放、化疗（P32/131I/博来霉素

等）、干扰素治疗和分子靶向治疗等可作为延缓复

发的治疗手段，但是这些姑息性治疗方法的远期疗

效仍需进一步研究与评价。乳头型颅咽管瘤应进

行BRAF基因突变检测，BRAF抑制剂、有丝裂原活

化蛋白激酶（MEK）抑制剂治疗有一定效果［66］。

放射治疗使用光子或质子进行治疗，是一种保

守治疗的方式［67］。质子放射治疗比光子治疗的患

者并发症更少［68］，但是颅咽管瘤毗邻下丘脑和视神

经，质子放射治疗的疗效和安全性有待进一步验

证。放疗可延缓颅咽管瘤的复发，短期内控制肿瘤

具有一定的疗效。对于多次复发、年龄较大或难以

耐受手术的患者可进行放射治疗。放射治疗可能

引起肿瘤周围的下丘脑、视交叉、腺垂体、垂体柄等

相邻部位及额叶的损伤，治疗后患者可出现垂体功

能低下表现以及记忆力减退等症状［12，55，69］，同时会

加重肿瘤与周围组织结构粘连，给再次手术带来困

难。儿童颅咽管瘤患者，尤其是<6岁的患者，要尽

量避免接受放射治疗，以减少对智力和内分泌方面

的影响。对于不愿接受手术治疗或不能耐受手术

的成人患者，在充分告知患者及家属放疗不良反应

的情况下，放疗可以作为一种延长生存期的治疗

手段。

Ommaya囊置入并同位素放疗是一种治疗囊性

颅咽管瘤的方法，对于一些不愿意接受手术的儿童

患者，可以通过置入 Ommaya 囊推迟手术治疗［70］。

接受Ommaya囊置入并不影响远期的预后，但可以

有效推迟手术时间。要注意的是囊液会刺激周围

组织形成肉芽，这样会导致引流管的各个洞口周围

有很多组织包绕引流管生长，有的甚至长入引流管

的引流口内，这样会加大手术切除的难度，需要特

别注意［71］。对于患囊性颅咽管瘤并拒绝开颅手术

者，可置入 Ommaya 囊，并腔内使用 α‑干扰素

治疗［72］。

推荐意见 11：多次复发、年龄较大或难以耐受

手术的患者可进行放射治疗。

推荐意见 12：建议儿童颅咽管瘤患者，尤其

是<6岁的患者，尽量避免接受放射治疗。
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推荐意见 13：不愿意接受手术的囊性颅咽管

瘤的儿童患者，可以通过置入 Ommaya囊推迟手术

治疗。

八、长期激素替代治疗

颅咽管瘤存在内分泌障碍是普遍现象，而儿童

患者的生长发育问题更加复杂，应该重视术后的长

期激素替代治疗及随访。

1. 中枢性尿崩症：对于轻度尿崩症患者，无需

药物处理；对于中重度尿崩症患者，在补充体液丢

失量的同时应给予抗利尿激素治疗，控制尿量在

200 ml/h 左右。长期过量不恰当使用 ADH 药物会

导致稀释性低钠血症，应注意定期复查血电解质。

术后 1 个月内，每周检查血电解质水平。术后 1~
6个月每个月查电解质和肌酐水平（必要时加强监

测频率）。根据血浆渗透压和血钠浓度以调整合适

的剂量和给药间隔时间。部分低钠血症可通过补

充糖皮质激素进行治疗：可经验性使用氢化可的松

（50~100 mg/8 h，静脉给药），逐渐调整剂量到 15~
25 mg/d［73］。

2. 糖皮质激素的补充：对于肾上腺皮质激素分

泌不足的患者首选氢化可的松进行替代治疗（15~
25 mg，每天 2~3 次），对于伴随脑水肿的患者可使

用甲泼尼龙［74］。儿童氢化可的松的用药剂量为 6~
10 mg·m-2·d-1，分 2~3 次服药。应该使用最小剂量

的糖皮质激素模拟皮质醇生理分泌节律进行用药，

50%~60% 剂量在白天给药，使患者皮质醇水平达

到正常值［75］。剂量调整的主要依据是临床经验及

调整后患者是否出现新发症状还是症状缓解，糖皮

质激素剂量过高会导致肾上腺危象的发生［74］。

3. 甲状腺激素补充：建议甲状腺激素缺乏的患

者空腹口服左旋甲状腺素（L‑T4）治疗，从低剂量

（25 μg）开始，每 1~2周增加 25 μg/d，直到完全替代

剂量，儿童应根据其体重进行剂量的调整［76］。应先

排除或治疗中枢性肾上腺低能症后再使用L‑T4，以
免出现肾上腺危象。如果在未评估肾上腺功能时

开展了 L‑T4治疗，可预防性使用类固醇激素（氢化

可的松或醋酸可的松）。治疗过程中每 1~2个月调

整一次剂量，使FT4逐渐升高到正常范围的中值水

平。不应根据TSH水平调整药量［77‑78］。

4. 生长激素补充：术后 1年，无复发迹象，可考

虑生长激素替代治疗。生理剂量的生长激素不会

促进肿瘤复发［79］。对儿童和成人，补充生长激素都

具有重要的意义。儿童生长发育期间，应尽早进行

持续的生长激素补充。生长激素长期替代治疗过

程中，应定期复查鞍区MRI。
对于骨骺未闭合的儿童，生理剂量（0.1 U/kg）

或更小剂量的生长激素，有助于身高增加，改善机

体物质代谢，减少腹部脂肪。治疗期间，应监测身

高增长幅度、甲状腺激素、血糖、IGF‑1水平和骨龄。

在替代治疗的过程中，甲状腺激素的剂量需要增

加，使 IGF‑1 的水平升高到相应生物年龄（最好是

骨龄）阶段的正常值范围内。

成人生长激素缺乏症的替代治疗应遵循个体

化原则，而不是根据体重决定剂量。建议从小剂量

人重组生长激素开始（0.2 mg/d，睡前用），逐渐增加

剂量，当恢复正常 IGF‑1值或出现疑似不良反应症

状或临床症状改善（如体脂分布、运动能力、神经心

理表现、骨密度恢复，心血管事件危险因素减少）时

停止增加剂量。<30 岁的患者起始剂量要相应提

高，而 >60 岁的患者起始剂量应控制在 <0.2~
0.4 mg/d。此外，对于性腺轴正常或口服雌激素或

绝经后接受雌激素治疗的女性，生长激素替代剂量

应适当提高。替代治疗目标为维持血浆 IGF‑1 水

平在相应年龄正常范围内中上水平，剂量调整期每

1~2个月复查，以后每 6个月复查一次［80］。

长效生长激素可以显著提高成人患者依从性，

建议从低剂量 0.75~1 mg/周（相当于 4.5~6 IU/周）

开始治疗，以后以月为间隔逐步增加剂量，以达到

患者个体化治疗剂量。以血清 IGF‑1 作为剂量调

整的指标。剂量随年龄的增加而减少，维持剂量的

个体差异大，建议不超过4 mg/周（相当于24 IU/周）。

5. 性激素的补充：无生育需求的性激素缺乏的

成年患者，也应给予长期性激素替代治疗，以维持

第二性征，增加骨密度。为推迟儿童患者骨骺闭合

而获得更好的终身高，应该在女孩 12~13 岁、男孩

14~15岁开始少量性激素补充。

需根据性别和有无生育要求来调整促LH和促

FSH 的替代治疗方案。无生育需求的性腺功能减

退男性患者需要接受睾酮替代治疗。予庚酸睾酮

治疗，100 mg肌肉注射，每周 1次，根据血清睾酮水

平调整剂量，使数值保持在正常范围的中间水平。

使用睾酮会抑制 LH 的分泌，进而抑制睾丸内睾酮

产生，影响精子发生。有生育需求的男性予人绒毛

膜促性腺激素（hCG）联合尿促性素（HMG）治疗，

hCG皮下或肌肉注射给药，2 000 U/次，一周注射 2~
3次，HMG肌肉注射 75~150 U/次，每日 1次，能刺激

睾丸产生睾酮［81］。对于颅咽管瘤术后性腺功能减

退的无生育需求的女性患者，应使用雌二醇‑孕激

·· 256



fmx_T3RoZXJNaXJyb3Jz

中华医学杂志 2024 年1 月23 日第 104 卷第 4 期　Natl Med J China, January 23, 2024, Vol. 104, No. 4

素进行替代治疗。月经后 1~25 d 口服雌激素

（0.45 mg/d）或经皮雌二醇（50 μg/d），16~25 d 联合

黄体酮治疗（200 mg/d）［82］。对于有生育需求的女

性患者，应使用促性腺激素（75 U，每天 1 次）或脉

冲式促性腺激素释放激素诱导排卵。青春期的女

性患者，应使用 17‑β 雌二醇透皮给药，0.08~
0.12 μg（雌二醇·kg-1·d-1）。青春期的男性患者，可

用睾酮（50 mg肌肉注射，1个月 1次）或促性腺激素

释放激素脉冲式治疗。

6. 下丘脑功能障碍：下丘脑功能障碍是术后常

见的并发症，发生率为 35%~80%，是导致患者生活

质量下降的主要原因之一［83‑84］。T型颅咽管瘤术后

更容易出现下丘脑功能障碍，术中下丘脑损伤也会

增加术后下丘脑肥胖的风险［85‑86］。避免不可逆的

下丘脑损伤是颅咽管瘤治疗的关键［54］，边界辨认清

晰的完整的整块的全切除的方法可减少下丘脑损

伤。下丘脑功能障碍主要表现为：下丘脑肥胖、体

温调节障碍、睡眠障碍、尿崩症、神经心理症状、昼

夜节律紊乱等。颅咽管瘤患者下丘脑肥胖的程度

与术中下丘脑损伤的程度明显相关［87］。手术损伤

下丘脑前部核团会导致催产素水平会降低［88］进而

导致肥胖。粘连和钙化严重的 T 型颅咽管瘤术后

下丘脑功能障碍发生率更高，术中应该更加注重保

护下丘脑组织，避免损伤包括乳头体在内的下丘脑

后部的核团［89］。生活方式和饮食干预可用于治疗

饱食中枢功能紊乱和能量调节紊乱的下丘脑肥胖

患者［90］。应该尽量保留下丘脑后部核团的完整性，

以减少下丘脑肥胖的发生，并通过药物和生活方式

干预治疗下丘脑肥胖。对于生活方式和饮食控制

治疗后仍然肥胖的患者，可使用催产素、右旋安非

他命、胰高糖素样肽‑1受体激动剂、哌醋甲酯等药

物治疗［86，88，91‑92］。下丘脑损伤患者的心理和情绪方

面问题、过度饮食症状和认知功能下降可通过催产

素和石杉碱甲注射液进行治疗，不含甘露醇的石杉

碱甲注射液可以通过对中枢神经炎症因子（肿瘤坏

死因子 α、白细胞介素 6等）的抑制作用，及线粒体

保护、降低氧化应激、神经营养等多重神经损伤保

护机制，改善下丘脑损伤所致认知功能下降［93‑94］。

对颅咽管瘤并发的神经心理问题，应当进行治疗性

神经心理干预。

推荐意见 14：对有中枢性尿崩症或者垂体前

叶功能障碍的患者进行激素替代治疗。

推荐意见 15：对下丘脑肥胖患者进行生活方

式和饮食干预，对重度下丘脑肥胖或下丘脑损伤相

关认知功能障碍患者进行相应的药物治疗。

九、复发与随访

颅咽管瘤全切除后仍有一定的复发比例，次全

切除、部分切除即使辅助放化疗后远期复发不可避

免。初次手术使用全切除肿瘤可减少复发率，延长

复发间隔时间。肿瘤复发后，容易导致内分泌功能

障碍、视力下降甚至失明。颅咽管瘤患者要及时复

查，以避免或减少肿瘤复发导致的各种神经功能障

碍。肿瘤一旦复发，应该再次手术，争取全切除肿

瘤，治愈患者。复发肿瘤手术治疗的并发症发生率

和死亡率高于初次手术［95］。对于鞍内起源的 Q 型

肿瘤，对蝶鞍内盲区肿瘤的不完全切除，S 型肿瘤

和 T 型肿瘤，为保护垂体柄和下丘脑结构，导致肿

瘤残存，是容易肿瘤复发的原因。复发颅咽管瘤的

生长方式与原发肿瘤的生长方式密切相关［96］。复

发颅咽管瘤可建议再次手术。建议选择有利于全

切除肿瘤和更好地暴露肿瘤的入路。可选择不同

的入路，避免处理前一次手术造成的粘连而浪费过

多的时间和精力。多次复发又难以全切除的患者

可选择放射治疗。远隔部位的复发偶有报道，是手

术中通过脑脊液播散导致，应行手术治疗［97］。

肿瘤切除数十年后仍可复发，需要长期随访，

及时发现肿瘤复发，并对水电解质及内分泌状态进

行及时的纠正和治疗。颅咽管瘤患者的脑血管疾

病、2 型糖尿病、心肌梗死和严重感染是远期死亡

的主要因素［62］。应在术后 14 d、30 d、3 个月、6 个

月、1年进行内分泌、电解质、肝肾功能及鞍区 MRI
检查（必要时增加随访频率），并且记录体质指数及

生活质量评估结果。建议参考 Duff等［69］或 De Vile
等［98］的生活质量评估量表，对神经系统功能、视力

视野、垂体功能、下丘脑功能、精神心理及儿童受教

育能力和成人工作能力等方面进行评估。1 年以

后，每年随访至少 1次，除以上所有内容，还应包括

骨龄（儿童）或骨密度（成人）检查。应注意患者的

饮食摄入及体重情况，进行必要的相应控制，避免

因下丘脑功能障碍出现过度饮食，导致过度肥胖，

出现相关并发症。

推荐意见 16：建议定期复查头颅增强 MRI，早
期发现肿瘤复发。

推荐意见 17：建议手术治疗复发颅咽管瘤，选

择与初次手术不同的入路，更有利于全切除肿瘤和

更好地暴露肿瘤。

推荐意见 18：建议监测患者的饮食及体重，对

过度饮食进行控制，避免因下丘脑功能障碍出现过
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度饮食。

十、小结

颅咽管瘤的诊治仍然是临床医生进行临床实

践时的一大难题。颅咽管瘤的诊治过程中早期、及

时有效地发现并采取正确的治疗手段对于提高患

者的救治成功率有着显著影响。颅咽管瘤的复发

是该疾病另一大难题，目前最有效预防方法是初次

手术获得全切除，术后定期复查，以期在患者复发

早期及时发现并采取正确有效的治疗方法。本共

识仅为专家学术性共识，在实施前应根据患者的具

体病情而定，不能作为法律依据。随着医学、技术

及临床实践的不断发展，未来还将出现更多有关咽

管瘤诊治的证据支持，本共识内容也将与时俱进做

出相应的更新。
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