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·专题·儿童脑肿瘤的诊治·

经幕下小脑上入路切除儿童松果体区

肿瘤的临床效果分析
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【摘要】 　 目的　 探讨经幕下小脑上入路手术治疗儿童松果体区肿瘤的效果，并分析其临床预后。
　 方法　 以浙江大学医学院附属儿童医院 ２０１５ 年 １ 月至 ２０２０ 年 １ 月神经外科收治的 ３５ 例在解剖学
特征上适合接受经幕下小脑上入路手术治疗的儿童松果体区肿瘤患者（年龄≤１８ 岁）作为研究对象，根
据患者的基线数据和术后生存情况对该术式的临床疗效进行分析。 　 结果　 ３５ 例中纯生殖细胞瘤 １３
例，畸胎瘤 １０ 例，松果体母细胞瘤 ６ 例，混合性肿瘤 ２ 例，非典型畸胎样 ／横纹肌样肉瘤 ２ 例，星型细胞
瘤 １ 例，内胚窦瘤 １ 例。 肿瘤全切 ２８ 例（８０． ０％ ），次全切 ５ 例（１４． ３％ ），活检 ２ 例（５． ７％ ）。 随访过程
中 ４ 例死亡（１１． ４％ ），２ 例术后复发（５． ７％ ）。 　 结论　 儿童松果体区肿瘤以生殖细胞瘤和畸胎瘤多
见，经幕下小脑上入路手术切除有较高的全切率，且大多数患者具有较高的长期生存率。
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　 　 松果体区肿瘤具有高度病理学异质性及治疗
异质性，随着显微神经外科的发展，尤其是随着经

幕下小脑上入路、枕下小脑幕入路等术式的不断改

进与成熟，外科手术在松果体区这一颅腔深处肿瘤

的治疗上逐渐占据重要地位，多数学者建议该区域

肿瘤应首选手术治疗［１ － ３］ 。 多学科、个体化的治疗

方案可使临床结果不断改善，安全有效的手术方案

可使患者获得最大精确度的病理学诊断［４］ 。 但是

儿童松果体区肿瘤患者的治疗与成人不同，大剂量

全脑、全脊髓放射治疗会极大损伤儿童中枢神经系

统，影响患者的生长发育。 因此，对于儿童松果体

区肿瘤往往会减少放射剂量而联合化学治疗［３，５］ 。

神经外科医师会根据肿瘤位置的不同而选择不同

的手术入路，经幕下小脑上入路作为经典的手术入

路，尽管为松果体区肿瘤提供了极佳的视野暴露，

但天幕阻挡了上方与侧面的视野，导致肿瘤上极难

以切除，因此该入路有其对应的解剖适应证［６］ 。 本
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文着眼于经幕下小脑上入路手术治疗的儿童松果

体区肿瘤，探究这些患者的临床效果与预后。

材料与方法

一、临床资料

本研究符合赫尔辛基宣言，且经过浙江大学医

学院附属儿童医院伦理委员会同意。 ２０１５ 年 １ 月
至 ２０２０ 年 １ 月共纳入 ３５ 例儿童松果体区肿瘤患者

进入研究。 男性 ２７ 例，平均年龄 ８２． ４ 个月；女性 ８
例，平均年龄 ７３． ４ 个月。 纯生殖细胞瘤 １３ 例，平均
肿瘤体积 ６． ４８ ｃｍ３；畸胎瘤 １０ 例（成熟畸胎瘤 ３ 例，
未成熟畸胎瘤 ７ 例），平均肿瘤体积 １１． ８１ ｃｍ３；松
果体母细胞瘤 ６ 例，平均肿瘤体积８． ０８ ｍ３；混合性
肿瘤 ２ 例，平均肿瘤体积 １４． ２４ ｃｍ３；非典型畸胎瘤
样 ／横纹肌样瘤 ２ 例，平均肿瘤体积 １３． ２４ ｃｍ３；星型
细胞瘤 １ 例，肿瘤体积 ８． ９３ ｃｍ３；内胚窦瘤 １ 例，肿
瘤体积 ２０． ２０ ｃｍ３。 详见表 １。

表 １　 松果体区肿瘤患者基线数据
Ｔａｂｌｅ １　 Ｂａｓｅｌｉｎｅ ｄａｔａ ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｐｉｎｅａｌ ｔｕｍｏｒｓ

患者
月龄

（月）
性别 肿瘤类型 临床表现

肿瘤

体积（ｃｍ３）
脑积水 转移

随访时长

及结局

１ １３５ 女 生殖细胞瘤 头痛，呕吐 ２． ８４ 无 无 ４ 年 ４ 个月，生存

２ ４９ 男 未成熟畸胎瘤 头痛，呕吐 ７． ８０ 无 无 ４ 年，生存

３ ４８ 男 松果体母细胞瘤 头痛，呕吐，视通路障碍 １５． ７５ 有 无 ２ 年 ２ 个月，生存

４ ４３ 男 未成熟畸胎瘤 呕吐，视通路障碍 １０． ７０ 有 无 ４ 年 ８ 个月，生存

５ ８ 男 生殖细胞瘤 呕吐 １１． ８９ 有 无 １ 年 ８ 个月，生存

６ ６０ 男 未成熟畸胎瘤 头痛，呕吐，意识障碍 ９． １８ 有 无 ３ 年，生存

７ ７４ 男 成熟畸胎瘤 头痛，肢体运动障碍 ９． ３０ 有 无 ３ 年 ５ 月，生存

８ ６０ 女 松果体母细胞瘤 头痛，肢体运动障碍 ７． １３ 有 有 随访至第 １３ 个月死亡

９ ２３ 男 ＡＴ ／ ＲＴ 意识障碍，肢体运动障碍 １１． ６０ 有 无 随访至第 ６ 个月死亡

１０ ４０ 男 未成熟畸胎瘤 头痛 ３． ２０ 无 无 ２ 年 ５ 个月，生存

１１ １２５ 男 生殖细胞瘤 头痛，呕吐 １． ０５ 有 无 １ 年 ６ 个月，生存

１２ １１３ 男 生殖细胞瘤 头痛，肢体运动障碍 ４． ６０ 有 无 １１ 个月，生存

１３ １４０ 男 生殖细胞瘤 呕吐 ５． ６０ 有 无 ４ 年 ９ 个月，生存

１４ ６１ 男 成熟畸胎瘤 性早熟 ４． ０８ 无 无 ３ 年，生存

１５ １０ 男 松果体母细胞瘤 意识障碍 １． ３４ 有 无 ２ 年 ２ 个月，生存

１６ １８２ 男 生殖细胞瘤 头痛 １６． ６３ 有 无 １ 年，生存

１７ ９５ 男 生殖细胞瘤 ＋畸胎瘤 头痛，呕吐，视通路障碍 ２８． ２０ 有 无 １ 年 ６ 个月，生存

１８ １００ 男 松果体母细胞瘤 头痛，呕吐 １． ２６ 有 无 ８ 个月，生存

１９ ４０ 女 星型细胞瘤 视通路障碍，肢体运动障碍 ８． ９３ 有 无 ２ 个月，生存

２０ ２６ 女 ＡＴ ／ ＲＴ 意识障碍 １４． ８８ 有 无 随访至第 ３ 个月死亡

２１ １２ 男 未成熟畸胎瘤 意识障碍，视通路障碍 ６． ８６ 有 无 １ 年 ７ 个月，生存

２２ １０８ 男 生殖细胞瘤 ＋畸胎瘤 意外发现 ０． ２８ 无 无 １ 年 ４ 个月，生存

２３ ５４ 男 内胚窦瘤 头痛，呕吐 ２０． ２０ 有 有 随访至第 １２ 个月死亡

２４ １２６ 男 生殖细胞瘤 呕吐，视通路障碍 ９． ８３ 有 无 ９ 个月，生存

２５ ２１１ 男 生殖细胞瘤 头痛，呕吐，视通路障碍 ２． ０３ 无 无 ５ 个月，生存

２６ １１０ 男 未成熟畸胎瘤 呕吐，视通路障碍 ２２． ７２ 有 无 ２ 年，生存

２７ ８３ 女 松果体母细胞瘤 头痛，呕吐 １２． ００ 有 无 １０ 个月，生存

２８ １１８ 男 生殖细胞瘤 视通路障碍 １０． １６ 有 无 １ 年 ２ 个月，生存

２９ １２ 男 生殖细胞瘤 头痛，呕吐，视通路障碍 ２． ５１ 无 无 ５ 个月，生存

３０ １０２ 男 未成熟畸胎瘤 呕吐，视通路障碍 ２１． １８ 有 无 ２ 年 ２ 个月，生存

３１ ２６ 女 松果体母细胞瘤 头痛，呕吐 １１． ００ 有 无 １１ 个月，生存

３２ ８１ 男 成熟畸胎瘤 视通路障碍，肢体运动障碍 ２３． ０６ 有 无 ６ 个月，生存

３３ １２０ 男 生殖细胞瘤 呕吐 ６． １５ 有 无 ４ 年，生存

３４ ８１ 女 生殖细胞瘤 头痛，肢体运动障碍 ５． ０５ 有 无 １ 年 ９ 个月，生存

３５ １３６ 女 生殖细胞瘤 头痛 ５． ９５ 有 无 ３ 年 ５ 个月，生存

　 注　 ＡＴ ／ ＲＴ：非典型畸胎瘤样 ／横收肌样瘤
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　 　 患者首发症状：头痛或呕吐 １９ 例；视力障碍、眼
球运动障碍或对光反射异常 １２ 例；以意识障碍为首
发症状 ５ 例；肢体运动障碍 ７ 例；性早熟 １ 例；检查
中无意发现 １ 例。 ３５ 例中 ２８ 例入院影像学检查发
现脑室扩大。 ５ 例因意识障碍急诊入院的患者均发
现急性脑积水，急诊予脑室－腹腔分流术后，二期切
除肿瘤。

二、手术方式

手术采用常规经幕下小脑上入路。 通常认为

肿瘤主体位于直窦延长线以下，且直窦属于低角度

型或正常角度型的情况下更适合该入路［７］ 。 若肿

瘤主体位于直窦延长线以上，那么天幕将会阻挡手

术视野，导致肿瘤上极难以切除，这种情况我们采

用 Ｐｏｐｐｅｎ入路；若肿瘤主体向两侧扩张过多，则选
择幕上幕下联合入路［８］ 。 本次纳入的患者均符合

经幕下小脑上入路的解剖学指征。 根据具体情况

我们采用半坐位或俯卧位、侧俯卧位。 皮肤切口范

围从枕外隆突上 ２ ～ ３ ｃｍ至 Ｃ２ 水平，切口保持在中
线直至枕骨，以有效减少出血。 开颅应暴露两侧横

窦，两侧骨窗充足暴露，分离骨瓣和硬脑膜时用剥

离子轻柔操作。 开颅后常规止血、悬吊硬脑膜。 平

行于横窦剪开硬脑膜，若切口横跨中线，结扎枕窦

予以足够的暴露空间。 电凝切断一侧或双侧阻挡

术野引流量小的桥静脉，借助重力作用，让小脑自

然下垂，暴露天幕与小脑之间的间隙，可见大脑大

静脉位于视野上方。 打开四叠体池分块切除肿瘤，

术毕可见三脑室后壁及侧壁结构。

结　 果

一、基本情况

所有患者手术顺利，均于复苏室恢复意识。 肿瘤

全部切除 ２８例（８０． ０％ ），次全切除 ５例（１４． ３％ ），活
检 ２ 例（５． ７％ ）。 术后所有患者颅内高压症状缓
解，头痛、呕吐症状消失。 １２ 例累及视觉通路的患
者中，７ 例对光反射异常，其中累及双侧瞳孔 ３ 例，
单侧 ４ 例，术后 ４ 例仍存在对光反射异常。 眼球运
动障碍 ８ 例，术后均较前恢复，仅 ２ 例存留眼球上视
功能障碍。 视力视野障碍 ４ 例，术后均恢复正常。 １
例存在尿崩，术后持续未缓解，口服“弥凝”控制

尿量。

二、随访结果

通过电话或者门诊复查进行随访，术后随访时

间 １０ ～ ５７ 个月。 随访过程中 ４ 例死亡，２ 例复发。

４ 例死亡患者中，２ 例为非典型畸胎瘤样 ／横纹肌瘤
样瘤，１ 例为内胚窦瘤，１ 例为松果体母细胞瘤。 ２
例非典型畸胎样 ／横纹肌样肉瘤中，１ 例为 ２３ 月龄
男性患者，肿瘤大小为 ３２ ｍｍ × ２５ ｍｍ × ２９ ｍｍ，因
左侧肢体乏力、嗜睡入院，急诊行脑室－腹腔分流
术，待病情平稳后予经幕下小脑上入路切除肿瘤，

肿瘤大部分切除，于术后 ６ 个月死亡；另一例为 ２６
月龄女性患者，因嗜睡、轻偏瘫、呕吐入院，肿瘤大

小为 ３１ ｍｍ ×３２ ｍｍ ×３０ ｍｍ，术后患者家属拒绝放
化疗，于随访第 ３ 个月死亡。 内胚窦瘤患者为一 ５４
月龄男性，肿瘤体积 ２６ ｍｍ × ３７ ｍｍ × ４２ ｍｍ，术后
逐渐出现缺氧缺血性脑病，呼吸衰竭、休克、肝功能

损害、肺部感染、贫血、十二指肠溃疡、恶病质，于随

访第 １２ 个月时死亡。 而松果体母细胞瘤患者为一
６０ 月龄女性，术后对光反射迟钝，动眼神经麻痹，于
术后第 １３ 个月死亡。 ２ 例复发，一例在术后随访时
发现双侧大脑半球、脑干、左侧小脑、颈髓多发转

移，另一例出现颈胸腰髓多发转移。

讨　 论

松果体区肿瘤的切除已经被广为探究，但是少

有研究单独关注儿童患者。 随着显微神经外科的

发展，治疗理念和手术效果可能会有改变。 既往研

究着重关注整个松果体区肿瘤的总体预后，而未探

究单独某种入路的具体临床效果，本文着重于分享

这方面的治疗经验。

成人松果体区肿瘤占所有中枢神经系统肿瘤

的 ０． ４％ ，而 １９ 岁以下儿童中这一比例达 ２． ８％ ［９］ 。

松果体区肿瘤位于深部颅腔中心，毗邻各种重要结

构。 大多数松果体区肿瘤位于小脑幕之下，且位于

大脑深部静脉腹侧。 经幕下小脑上入路对松果体

区、三脑室后部及中脑后部占位提供了极佳的暴

露。 该入路远离大静脉，手术安全性更高，但是不

适用于小脑幕角度较小的患者。 其他手术入路包

括经纵裂胼胝体后部入路、侧脑室后部入路、枕部

小脑幕入路、幕上下联合入路等。

松果体区肿瘤可能来源于 ３ 种细胞：松果体实
质细胞，松果体周围神经胶质组织以及在胚胎发生

过程中迁移到该区域的全能生殖细胞。 生殖细胞

瘤占所有松果体肿瘤的 ５０％～ ７５％ ［１０］ ，占所有颅内

肿瘤的 ４． ５％左右［１１］ 。 松果体实质性肿瘤占所有

松果体肿瘤的 １５％～２７％ ，包括松果体细胞瘤、中间
分化的实质性肿瘤、松果体母细胞瘤和松果体区乳
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头状瘤［１２］ 。 其他松果体肿瘤包括神经胶质瘤，室管

膜瘤和非典型畸胎瘤样 ／横纹肌样肉瘤［１２］ 。 尽管手

术已成为脑肿瘤的主要治疗方法，但松果体区肿瘤

的手术治疗却具有较高的死亡率和并发症发生

率［１３，１４］ 。 当肿瘤增大，出现占位效应，压迫顶盖前

方的中脑导水管时，可出现梗阻性脑积水；或向下

压迫上丘，可表现为 Ｐａｒｉｎａｕｄ综合征；或侵及小脑出
现共济失调等。

在陈建良［１５］的调查研究中，经幕下小脑上入路

治疗的 １３ 例患者中，头痛 １２ 例，呕吐 ６ 例，上视不
能 ８ 例，视力下降 ９ 例，内聚困难 ４ 例，性早熟 ４ 例，
合并脑积水 ７ 例。 蔡博文等［８］在研究中发现，４８ 例
松果体区占位的患者中，Ｐａｒｉｎａｕｄ 综合症 ８ 例；出现
内分泌紊乱症状 ７ 例，包括性早熟，少数表现为性发
育停滞或不发育；听力减退 ５ 例；视力减退 ４ 例；复
视 ２ 例；视物变形 ２ 例；共济失调 ５ 例［９］ 。 漆松涛

等［１６］对 ６２ 例松果体区肿瘤的患者进行调查发现，
头痛 ４５ 例，视力减退、视物模糊 ２０ 例，复视 ８ 例，眩
晕 １２ 例，嗜睡、淡漠 ５ 例，癫痫发作 ２ 例；上视困难
１５ 例，性早熟 １ 例，轻偏瘫 ８ 例。 在我们单纯行经
幕下小脑上入路的 ３５ 例患者中，头痛、呕吐均为 １９
例；视力障碍、眼球运动障碍或对光反射异常的患

者 １２ 例；意识障碍 ５ 例；肢体运动障碍 ７ 例；性早熟
１ 例。 各机构报道的各症状所占比例有所不同，这
可能与病例数较少有关，但总体而言，松果体区肿

瘤以颅高压症状最为常见（多伴有梗阻性脑积水），

其次是视觉障碍、眼球运动障碍。

相当一部分患者因急性梗阻性脑积水入院，因

此在切除肿瘤前行脑室－腹腔分流术是有必要的。
但对于轻度或者无症状的脑积水患者，则不需要分

流，肿瘤切除后，脑积水将自行缓解。 据报道，生殖

细胞瘤病例的存活率为 ９０％ ，而非生殖细胞生殖细
胞瘤病例的存活率降至 ３０％～ ５０％ ，这与放射敏感
性直接相关，而非生殖细胞肿瘤是相对抗辐射的。

单纯内胚窦瘤和胚胎性癌病例的 ５ 年总生存率为
７％ ，而混合生殖细胞肿瘤病例的 ５ 年总生存率为
７０％ ［１７］ 。 陈利锋等［１８］ 对 ２３ 例松果体区肿瘤进行
手术切除，随访 ６ 个月至 ５ 年，其中 ２ 例死亡。 蔡博
文等［８］随访的 ４８ 例患者中，术后复发 ２ 例，２ 例恶
性生殖细胞瘤分别于术后 １ 年和术后 １． ８ 年死亡。
与上述研究不同，本次研究着重于分析经幕上小脑

下入路患者的临床效果，且将年龄限定于 １９ 周岁之
下，而非单纯探究松果体区肿瘤切除效果。 经过 １０
～ ５７ 个月的随访，４ 例死亡（包括 ２ 例转移），其中

生殖细胞瘤患者术后经过放化疗全部存活（包括 ２
例混合型肿瘤），非生殖细胞瘤患者总体生存率为

８１． ８％ 。 我们的研究结果和陈利锋、蔡博文等更为
接近，而与国外的研究有较大出入，可能与以下因

素相关：第一，病例数太少，导致肿瘤类型波动较

大，在国外的研究中，非生殖细胞瘤占比更高。 第

二，随访时间过短，尽管病例的随访时间从 ６ 个月到
５ 年不等，但是有相当一部分患者随访时间不到 ５
年，导致生存率的统计结果有较大差异。

综上，松果体区肿瘤的最佳治疗取决于准确的

组织学诊断，以针对特定病理而采取细化定制的治

疗。 作为第一步，必须通过手术干预，以获得用于

病理检查的组织。 经幕下小脑上入路创伤相对较

小，可满足多数松果体区肿瘤的切除，是较为理想

的手术入路。 在儿童患者中，生殖细胞瘤预后较

好，由于放疗敏感性差，非生殖细胞瘤患者预后往

往不佳，在尽量切除肿瘤的情况下，我们需要结合

辅助化疗方案，为这些患者制定更加个性化的治

疗，以改善预后。
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