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婴幼儿脑肿瘤临床及病理学特点：单中心 100 例分析

陈籽荣 万锋 厉亚坤 徐钰 董芳永 雷霆

【摘要】 目的 探讨婴幼儿脑肿瘤的特殊临床表现、病理类型以及分布特点。方法 选择 2011 年

1 月至 2018 年 12 月行手术治疗的儿童（< 18 岁）脑肿瘤患者，分为婴幼儿组（0 ~ 3 岁）与大龄儿童组（4 ~
18 岁），归纳分析两组患者肿瘤病理类型、好发部位、临床表现等特点。结果 垂体瘤仅发生于 4 ~ 18 岁

大龄儿童（P = 0.001）；而室管膜瘤（P = 0.001）、脉络丛乳头状瘤/癌（P = 0.000）、髓母细胞瘤以外的其他胚

胎性肿瘤（P = 0.013）则好发于 0 ~ 3 岁婴幼儿，且大多位于幕上（P = 0.023）。715 例中共 371 例详细记录

肿瘤大小，组间差异具有统计学意义（P = 0.000）；肿瘤大小 < 30 mm（χ2 = 33.939，P = 0.000）、30 ~ 60 mm
（χ2 = 12.483，P = 0.000）和 61 ~ 100 mm（χ2 = 23.158，P = 0.000）患儿，与 > 100 mm 患儿之间差异有统计学

意义，且肿瘤大小 > 100 mm 患儿中以婴幼儿所占比例最高。低级别脑肿瘤（WHOⅠ ~ Ⅱ级）患儿总生存

期高于高级别脑肿瘤（WHOⅢ ~ Ⅳ级）患儿（P = 0.000）。结论 婴幼儿脑肿瘤具有不同于大龄儿童群体

的特殊病理类型和临床特点。婴幼儿低级别胶质瘤预后良好，呈慢病特点；恶性脑肿瘤包括少见的各种

胚胎性肿瘤，恶性程度高，易复发和发生神经系统多处种植转移，患儿无法接受放射治疗，而化疗药物的

选择和疗效欠佳，预后极差。提高婴幼儿脑肿瘤患儿的生活质量和预后，需要更广泛的多学科合作。

【关键词】 脑肿瘤； 婴儿； 病理学； 预后

Clinical and pathological features of infant and young children brain tumors: single
center report of 100 cases
CHEN Zi⁃rong, WAN Feng, LI Ya⁃kun, XU Yu, DONG Fang⁃yong, LEI Ting
Department of Neurosurgery, Tongji Hospital, Tongji Medical College, Huazhong University of Science and
Technology, Wuhan 430030, Hubei, China
Corresponding author: WAN Feng (Email: wanruiyan@hotmail.com)

【Abstract】 Objective To investigate the special clinical manifestations, pathological spectrum and
locations of infant and young children (0-3 years old) brain tumors that differed from those of the older
children population (4-18 years old). Methods Children (< 18 years old) with brain tumors who
underwent surgical treatment in our department from January 2011 to December 2018 were collected and
were divided into 2 groups: 0-3 years old and 4-18 years old according to their age, and tumors,
pathological spectrum, locations, clinical manifestations were summarized and compared between 2 groups.
Results Among the 100 cases of infant and young children brain tumors, the most common
histopathological type was low ⁃ grade glioma, especially the pilocytic astrocytoma. Significantly, the
incidence of ependymoma (P = 0.001) and choroid plexus papilloma/cancer (P = 0.000) was much higher
than the older children brain tumors population, being the second and third most common brain tumor
pathologies of the infant and young children patients. Embryonal neoplasms other than medulloblastoma
were higher in this population than the older one (4-18 years old) as well (P = 0.013). The proportion of
malignant tumors was higher on supratentorial location (P = 0.023). Huge tumor growth was more often seen
in infant and younger children (P = 0.000), tumor diameter < 30 mm (χ2 = 33.939, P = 0.000), 30-60 mm (χ2 =
12.483, P = 0.000), and 61-100 mm (χ 2 = 23.158, P = 0.000) had statistic difference with tumors > 100 mm
in diameter. The overall survival (OS) rate in low⁃grade (WHOⅠ-Ⅱ) tumor group was significantly higher
than that in high ⁃grade (WHOⅢ-Ⅳ) tumor group (P = 0.000). Conclusions Brain tumors in infants and
young children had special pathological spectrum and clinical manifestations being different from the older
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儿童脑肿瘤是除血液系统恶性肿瘤外的儿童

最常见肿瘤，占儿童期肿瘤的 15% ~ 20%，是儿童期

最常见的实体肿瘤，同时也是 0 ~ 14 岁患儿最常见

的肿瘤相关死因［1⁃2］。婴幼儿（0 ~ 3 岁）作为儿童群

体中最小的年龄段，因出生后神经系统的快速发育

特点和背景，以及颅缝未闭、颅腔快速增大的过程，

其发生脑肿瘤的病理和临床特点不同于其他大龄

儿童［3］。为更好地总结婴幼儿脑肿瘤的临床与病理

学特点，我们回顾华中科技大学同济医学院附属同

济医院 2011 年 1 月至 2018 年 12 月收治的 715 例 0 ~
18 岁脑肿瘤患者的临床资料，分析 0 ~ 18 岁脑肿瘤

患者的临床表现及病理类型，比较 0 ~ 3 岁婴幼儿与

4 ~ 18 岁大龄儿童不同的临床表现及病理学特点，

希望能对临床有所借鉴。

对象与方法

一、观察对象

1. 纳入标准与排除标准 （1）在我院神经外科

接受颅内占位性病变切除术的患儿。（2）年龄为 0 ~
18 岁。（3）术后经组织病理证实为实体肿瘤。（4）凡

存在以下情况者均非本研究观察对象：出现症状但

于 18 岁后方才确诊者；术后组织病理证实为非肿瘤

性病变；行立体定向活检术。（5）本研究经华中科技

大学同济医学院附属同济医院道德伦理委员会审

核批准，患者及其直系家属对检查项目知情同意，

并签署知情同意书。

2. 一般资料 选择 2011 年 1 月至 2018 年 12 月

在我院神经外科行脑肿瘤切除术的患儿共 715 例，

男性 415 例，女性 300 例；年龄为 0 ~ 18 岁。肿瘤位

于幕上者 463 例，其中，位于半球者 250 例，位于中

线者 213 例，良性 280 例、恶性 183 例；位于幕下者

252 例，其中位于小脑及第四脑室 214 例，位于脑干

及脑干旁 38 例，良性 94 例、恶性 158 例；共 371 例患

者有肿瘤大小的详细记录，其中，直径 < 30 mm 者

118 例，30 ~ 60 mm 者 187 例，61 ~ 100 mm 者 57 例，>
100 mm 者为 9 例；完全切除者 524 例，部分切除者

191 例。按照患者初诊年龄分为两组，即 0 ~ 3 岁组

（婴幼儿组）和 4 ~ 18 岁组（大龄儿童组），婴幼儿组

100 例，大龄儿童组 615 例。

二、研究方法

1. 资料收集 收集所纳入病例的临床表现、性

别、年龄、肿瘤位置、肿瘤大小、手术切除程度、病理

检查结果等临床资料。

2. 术后随访 通过门诊及电话的方式对婴幼儿

组患儿进行术后随访，随访项目包括术后放射治疗

和药物化疗情况、肿瘤无进展生存期（PFS）、总生存

期（OS）等。

3. 统计分析方法 采用 SPSS 23.0 统计软件对

数据进行处理与分析。计数资料以相对数构成比

（%）或率（%）表示，采用χ2检验；根据生存时间绘制

Kaplan⁃Meier 生存曲线，采用 Log Rank 检验分析不

同病理级别脑肿瘤患儿生存时间所存在的差异。

以 P ≤ 0.05 为差异具有统计学意义。

结 果

一、临床资料的比较

本组 715 例病例中，肿瘤位于幕上者，婴幼儿组

59 例、大龄儿童组 404 例（χ 2 = 5.185，P = 0.023；表
1）。715 例中 371 例有肿瘤大小的详细记录，其中婴

幼儿组 58 例、大龄儿童组 313 例（χ 2 = 33.179，P =
0.000；表 1）；与肿瘤体积 > 100 mm 的患儿相比，<
30 mm 患 儿 中 以 大 龄 儿 童 居 多（χ 2 = 33.939，P =
0.000），30 ~ 60 mm 患 儿 中 以 婴 幼 儿 为 主（χ 2 =
12.483，P = 0.000），61 ~ 100 mm 患儿中仍以大龄儿

童所占比例最高（χ 2 = 23.158，P = 0.000），但当肿瘤

体积 > 100 mm 时则婴幼儿所占比例明显增加［0.64

children tumor population. The prognosis of low ⁃grade glioma in infants and young children was good and
had the characteristics of chronic disease. Malignant brain tumors, including rare embryonal tumors, were
prone to relapse and multiple metastases across the central nervous system. The young children couldn't
suffer radiotherapy, and at the mean time, the choice and effect of chemotherapy were quite limited. To
improve the quality of life and the prognosis of infants and young children with brain tumors required more
extensive multi⁃disciplinary cooperation.
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（2/313）对 12.07（7/58）］，提示婴幼儿组患儿脑肿瘤

具有呈巨大生长之倾向。

二、主要临床表现及特点

本组 715 例患儿主要表现为颅内高压 360 例

（50.35%），以及视力减退、视物模糊、视野缺损、眼

球活动障碍、肌力减弱、肢体活动障碍等局灶性症

状 168 例（23.50%），癫 发作 96 例（13.43%），激素

水平异常及多饮多尿等内分泌系统相关改变 64 例

（8.95%），意识改变 18 例（2.52%），无明显症状 49 例

（6.85%）。其中，局灶性症状以婴幼儿组患儿更为

常见，与大龄儿童组相比差异具有统计学意义（P =
0.000，表 2），其余各项组间差异无统计学意义（均

P > 0.05）。

三、脑肿瘤病理类型及分布特点

婴幼儿组患儿（100 例）经术后组织病理证实的

常见肿瘤类型共 7 种计 85 例，分别为低级别胶质瘤

26 例、高级别胶质瘤 4 例、髓母细胞瘤 9 例、颅咽管

瘤 6 例、室管膜瘤 16 例、脉络丛乳头状瘤/癌 10 例、

血管瘤 6 例和其他胚胎性肿瘤［主要包括原始神经

外胚层肿瘤（PNET）、非典型畸胎样/横纹肌样肿瘤

（AT/RT）、室管膜母细胞瘤、神经母细胞瘤］8 例；大

龄儿童组患儿（615 例）术后经组织病理证实的常见

肿瘤类型共 8 种计 479 例，主要包括低级别胶质瘤

143 例、高级别胶质瘤 45 例、髓母细胞瘤 71 例、颅咽

管瘤 58 例、垂体瘤 60 例、室管膜瘤 38 例、脉络丛乳

头状瘤/癌 9 例、血管瘤 39 例，以及其他胚胎性肿瘤

16 例 。 其 中，垂 体 瘤 仅 发 生 于 大 龄 儿 童 组（P =
0.001）；而室管膜瘤（P = 0.001）、脉络丛乳头状瘤/癌
（P = 0.000），以及除髓母细胞瘤外的其他胚胎性肿

瘤如神经母细胞瘤、室管膜母细胞瘤、非典型畸胎

样/横纹肌样肿瘤（P = 0.013）则明显好发于婴幼儿

组，且组间差异具有统计学意义；两组其余各项比

较差异无统计学意义（均 P > 0.05，表 3）。

四、婴幼儿组患儿随访结果

婴幼儿组 100 例患儿随访过程中共失访 19 例，

其中 16 例出院后放弃治疗或失去联系、3 例于术后

7 d 死亡。其余 81 例患儿术后共随访 1 ~ 95 个月，中

位随访时间 30.00（16.50，47.50）个月，截止 2019 年

6 月，婴幼儿组患儿共生存 57 例、死亡 24 例，生存率

为 70.37%（57/81）。术后 4 例辅助药物化疗，2 例髓

母细胞瘤、1 例间变性少突星形细胞瘤和 1 例脉络丛

乳头状癌；术后无一例患儿接受放射治疗。根据术

后组织病理检查结果，低级别（WHOⅠ ~ Ⅱ级）脑肿

瘤共 53 例，生存 48 例，总生存率 90.57%，无进展生

存 期 36（20，51） 个 月 、总 生 存 期 37.00（23.50，
52.00）个月；高级别（WHOⅢ ~ Ⅳ级）脑肿瘤 28 例，

生存 9 例，总生存率 32.14%，无进展生存期 14.50
（1.75，35.00）个月、总生存期 19.00（8.00，35.75）个

月。不同病理级别脑肿瘤患儿总生存期差异具有

统计学意义（χ2 = 39.987，P = 0.000；图 1）。

讨 论

脑肿瘤是儿童期最常见的实体肿瘤，也是 0 ~
14 岁患儿最常见的肿瘤相关死因。0 ~ 3 岁婴幼儿

因出生后神经系统的快速发育和颅腔快速增大的

特点，其临床和病理学特点可显著不同于大龄儿

童。笔者拟就本中心 100 例婴幼儿脑肿瘤病理类型

和好发部位、临床表现、巨大生长倾向及术后综合

处理等特点，讨论如下。

表 1 婴幼儿组与大龄儿童组患者临床资料的比较

Table 1. Comparison of the clinical data between theinfant and young children group and older children group
项目

性别［例（%）］

男性

女性

年龄（x ± s，岁）

幕上［例（%）］

半球

中线

幕下［例（%）］

小脑及第四脑室

脑干及脑干旁

幕上［例（%）］

良性

恶性

幕下［例（%）］

良性

恶性

肿瘤大小［例（%）］

< 30 mm
30 ~ 60 mm
61 ~ 100 mm
> 100 mm

切除程度［例（%）］

完全切除

部分切除

大龄儿童组
（N = 615）

357（58.05）
258（41.95）
11.63 ± 4.44

404
210（51.98）
194（48.02）

211
176（83.41）

35（16.59）
404

246（60.89）
158（39.11）

211
83（39.34）

128（60.66）
313

110（35.14）
148（47.28）

53（16.93）
2（ 0.64）

453（73.66）
162（26.34）

婴幼儿组
（N = 100）

58（58.00）
42（42.00）
2.25 ± 1.04

59
40（67.80）
19（32.20）

41
38（92.68）

3（ 7.32）
59

34（57.63）
25（42.37）

41
11（26.83）
30（73.17）

58
8（13.79）

39（67.24）
4（ 6.90）
7（12.07）

71（71.00）
29（29.00）

χ2值

0.000

—

5.185

2.304

0.229

2.296

33.179

2.311

P 值

0.993

—

0.023

0.129

0.632

0.130

0.000

0.577

—，not calculated，未计算

·· 971



中国现代神经疾病杂志 2019 年 12 月第 19 卷第 12 期 Chin J Contemp Neurol Neurosurg, December 2019, Vol. 19, No. 12

一、病理类型及分布特点

本组 100 例婴幼儿脑肿瘤患儿良、恶性比例相

近，幕上中线肿瘤以低级别（WHOⅠ ~ Ⅱ级）胶质

瘤、颅咽管瘤等良性肿瘤相对多见；幕上半球以脉

络丛乳头状瘤/癌、低级别胶质瘤、室管膜瘤、原始神

经外胚层肿瘤等为主，恶性者居多。而幕下肿瘤则

以室管膜瘤和低级别胶质瘤更为常见，其次为髓母

细胞瘤，且低级别胶质瘤以 WHOⅠ级者为主。婴幼

儿脑肿瘤幕上多于幕下，且幕上以大脑半球好发，

与 2012 年的一项 3 岁以下婴幼儿脑肿瘤的研究结

果不尽相同［4］，在该研究中婴幼儿脑肿瘤幕上者以

中线居多，可能与样本数量及研究中心不同有关。

低级别胶质瘤是婴幼儿颅内最为常见的组织病理

类型［5］，其病理类型多样，包括最常见的毛细胞型星

形细胞瘤，以及弥漫性星形细胞瘤、节细胞胶质瘤、

多形性黄色星形细胞瘤、胚胎发育不良性神经上皮

肿瘤、少突胶质细胞瘤等，也包括罕见的室管膜下

巨细胞型星形细胞瘤等［2］，此类患儿无进展生存期

长，预后良好。其中，毛细胞型星形细胞瘤更多见

于婴幼儿脑肿瘤患者，本组婴幼儿组位于幕上半球

的 7 例低级别胶质瘤均为毛细胞型星形细胞瘤；但

位于视路（视神经、视交叉、视束）的毛细胞型星形

细胞瘤相对多见，与大龄儿童组相比，婴幼儿组症

状大多不典型，表现为拒食、呕吐、消瘦，甚至恶液

质，视力损害不明显，往往在消化科反复就诊寻找

病因，经头部 MRI 发现鞍区巨大肿瘤方确诊，本组

患儿一经确诊即行手术切除，术后体重均迅速恢

复，一般情况明显改善。对于低级别胶质瘤患儿，

建议术后行分子病理学检测，积极施以药物化疗，

避免因残留灶较快进展。除低级别胶质瘤外，室管

膜瘤、脉络丛乳头状瘤/癌、髓母细胞瘤、颅咽管瘤等

亦是婴幼儿最常见的脑肿瘤，其分布情况与 2011 年

的一项相关研究类似［6］，其中室管膜瘤（16%）、脉络

丛乳头状瘤/癌（10%）的发病比例高于大龄儿童组；

且室管膜瘤（16 例）中高度恶性的间变性室管膜瘤

（9 例）比例较高，达 56.25%。在脉络丛乳头状瘤中，

恶性者如非典型脉络丛乳头状瘤/癌的比例低于良

性脉络丛乳头状瘤，约为 30%，已有的关于婴幼儿

脉络丛乳头状瘤/癌的研究中亦有类似报道［4，7］。另

外，本组高级别胶质瘤仅 4 例，除髓母细胞瘤外的胚

胎性肿瘤 8 例，包括原始神经外胚层肿瘤、室管膜母

细胞瘤、神经母细胞瘤、非典型畸胎样/横纹肌样肿

瘤等，在 2016 年 WHO 中枢神经系统肿瘤分类第四

版修订版中均归于胚胎性肿瘤，为了明确髓母细胞

瘤的发病与分布范围，本研究将髓母细胞瘤单列于

胚胎性肿瘤之外，这些胚胎性肿瘤均属于临床鲜见

的高度恶性肿瘤病理类型，尤其是非典型畸胎样/横
纹肌样肿瘤极为罕见，主要发生于婴儿［5，8］。此外，

婴幼儿还可见其他罕见的高度恶性肿瘤，如松果体

母细胞瘤等，但本组患儿并未见此类型。

二、临床症状特点

婴幼儿脑肿瘤临床表现主要包括颅内高压、局

灶性症状、癫 发作、神经内分泌症状、意识改变（重

度颅高压表现）等。大多以颅内高压为主，约占所

有患儿的 47%（47/100），与大龄儿童组（4 ~ 18 岁）

50.89%（313/615）相比，差异无统计学意义（χ 2 =
0.522，P = 0.470），与之不同的是，婴幼儿对症状的

表 2 婴幼儿组与大龄儿童组患者症状特点的比较
［例（%）］

Table 2. Comparison of the clinical symptoms betweeninfant and young children group and older children group[case (%)]
项目

颅内高压

局灶性症状

癫 发作

内分泌系统改变

意识改变

无症状

婴幼儿组
（N = 100）
47（47.00）
38（38.00）
15（15.00）

5（ 5.00）
5（ 5.00）
7（ 7.00）

大龄儿童组
（N = 615）
313（50.89）
130（21.14）

81（13.17）
59（ 9.59）
13（ 2.11）
42（ 6.83）

χ2值

0.522
13.605

0.248
2.227
1.862
0.004

P 值

0.470
0.000
0.619
0.136
0.172
0.950

*"Other embryonal tumors" didn't include medulloblastoma, while
included PNET, AT/RA, ependymoblastoma and neuroblastoma，

“其他胚胎性肿瘤”除外髓母细胞瘤，主要包括原始神经外胚层
肿瘤、非典型畸胎样/横纹肌样肿瘤、室管膜母细胞瘤、神经母细
胞瘤

表 3 婴幼儿组与大龄儿童组患者常见脑肿瘤病理类型
的比较［例（%）］

Table 3. Comparison of histology of brain tumor betweeninfant and young children group and older children group[case (%)]
项目

低级别胶质瘤

高级别胶质瘤

髓母细胞瘤

颅咽管瘤

垂体瘤

室管膜瘤

脉络丛乳头状瘤/癌
血管瘤

其他胚胎性肿瘤*

婴幼儿组
（N = 85）
26（30.59）

4（ 4.71）
9（10.59）
6（ 7.06）
0（ 0.00）

16（18.82）
10（11.76）

6（ 7.06）
8（ 9.41）

大龄儿童组
（N = 479）
143（29.85）

45（ 9.39）
71（14.82）
58（12.11）
60（12.53）
38（ 7.93）

9（ 1.88）
39（ 8.14）
16（ 3.34）

χ2值

0.360
1.483
0.561
1.242

10.650
11.883
21.044

0.017
6.153

P 值

0.549
0.223
0.454
0.265
0.001
0.001
0.000
0.896
0.013
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主观感受及客观描述能力欠缺，患儿主诉以呕吐为

主，主诉头痛者相对较少，而头痛是大龄儿童组患

儿最为常见的主诉。局灶性症状包括视力下降、视

物模糊、视野缺损、眼球活动障碍、肌力减弱、肢体

活动障碍等［3⁃4，9］，婴幼儿组则以肌力下降/肢体活动

障碍更为多见，较大龄儿童组明显增多。此外，婴

幼儿组幕下肿瘤主要位于小脑及第四脑室，易形成

梗阻性脑积水，颅内高压表现十分明显，主要表现

为头围增大、头痛头晕、呕吐，以及行走不稳、肢体

无力、肢体活动障碍、发热等，由于症状不典型，初

诊常不能准确定位，漏诊率及误诊率相对较高［3⁃4］。

三、巨大生长特点和术后综合处理

与大龄儿童相比，婴幼儿脑肿瘤更倾向于巨大

生长，肿瘤直径 > 100 mm 者（7 例）均位于大脑半球，

可能与婴幼儿颅缝未闭、颅腔代偿空间相对较大、

症状出现较晚有关。从病理类型分析，其中间变性

室管膜瘤 5 例、原始神经外胚层肿瘤 1 例和非典型

畸胎样/横纹肌样肿瘤 1 例；此 7 例巨大肿瘤患儿中

有 6 例手术全切除，其中 1 例患儿术后 1 个月因脑积

水而行脑室⁃腹腔分流术；1 例原始神经外胚层肿瘤

患儿术后 2 个月因肿瘤复发死亡。婴幼儿巨大颅内

肿瘤术后出现脑积水比例较高，伤口易发生漏液、

感染、迁延愈合等情况，术后需进行外引流或分流

等多次手术处理，而且脑积水可能呈分隔或左右脑

室不通，需内镜辅助［10］。婴幼儿

巨大脑肿瘤以恶性为主［11］，本组

7 例巨大肿瘤均为高度恶性肿瘤，

并可见一些少见的组织病理类

型，如原始神经外胚层肿瘤、非典

型畸胎样/横纹肌样肿瘤等，可于

术后短期内复发且常于中枢神经

系统多处种植转移，治疗仍以手

术切除为主，甚至为唯一可行的

治疗方案，化疗药物的选择和疗

效甚微［4，12］。除了 Wnt、Shh 等髓

母细胞瘤亚型，以及生殖细胞瘤

可以通过综合治疗控制肿瘤生

长，大多数儿童恶性脑肿瘤均难

以控制、预后极差，在治疗上仍然

是巨大的挑战。

婴幼儿常见低级别胶质瘤、

颅咽管瘤等虽然为低度恶性或良

性肿瘤，但无论手术切除或经过

放射治疗、药物化疗等综合措施后，仍然会缓慢进

展、复发，尤其是部分颅咽管瘤具有反复、快速生长

的恶性行为特点，患儿病情可迁延 10 余年甚至更长

时间，形成典型的慢性特点：一方面对患儿的生活

质量提出更高要求；另一方面对肿瘤的控制凸显出

多专业和多学科合作的重要性。在对此类患儿的

治疗过程中，各个环节均可能导致神经系统后遗

症，包括肿瘤本身、手术切除、药物化疗、放射治疗，

或这些因素的共同作用［1］。对于处于神经系统快速

发育、突触和髓鞘不断成熟和完善的婴幼儿，以药

物化疗替代放射治疗往往是术后的首选或唯一选

择。然而，药物化疗除了全身副作用，有证据表明

甲氨蝶呤的鞘内注射与患儿的智力减弱明显相关，

目前各种临床试验或已在临床应用的靶向治疗，针

对 BRAF V600E 突变的抑制剂也已显示出对儿童低

级别胶质瘤的显著疗效［13］。虽然，儿童胶质瘤的组

织学形态与成人肿瘤相似，但其基因改变完全不同

于成人，而且基因改变的发生频率（突变负荷）较

低，特别是婴幼儿胶质瘤，在本研究所纳入的病例

中即存在全外显子组测序（WES）阴性病例，婴儿胶

质母细胞瘤基因突变率也较成人显著降低，而预后

明显优于成人［10］。儿童胶质瘤还有一个不同于成

人的特点，即极少数（3% ~ 10%）低级别胶质瘤患儿

可向高级别胶质瘤转化［10］。总体而言，目前对婴幼

图 1 不同病理级别脑肿瘤患儿生存曲线显示，低级别脑肿瘤患儿总生存率为
90.57%、总生存期 37.00（23.50，52.00）个月；高级别脑肿瘤患儿总生存率为
32.14%、总生存期 19.00（8.00，35.75）个月。不同病理级别脑肿瘤患者总生存
期差异具有统计学意义（Log Rank 检验：χ2 = 39.987，P = 0.000）
Figure 1 Survival curve of children with different pathological grade findings
According to the Log Rank test, the OS rate (90.57% vs. 32.14% ) and OS time
[37.00 (23.50, 52.00) months vs. 19.00 (8.00, 35.75) months] between low ⁃ grade
tumor group (WHO Ⅰ - Ⅱ) and high ⁃ grade tumor group (WHO Ⅲ - Ⅳ) were
significantly different (χ2 = 39.987, P = 0.000).
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儿脑肿瘤的分子病理学研究相对不足，近年随着基

因测序技术和应用的普及，已发现一些特征性基因

改变如 BRAF 点突变/融合突变、组蛋白 H3 突变等，

但还需要对大宗病例的总结或大样本临床试验数

据验证。

婴幼儿脑肿瘤具有不同于大龄儿童的特殊病

理类型和临床表现，室管膜瘤、脉络丛乳头状瘤/癌、

胚胎性肿瘤的比例显著增高。由于年龄和表达不

全等原因，临床较少以头痛症状而多以肢体运动障

碍就诊。婴幼儿低级别胶质瘤仍然是婴幼儿中最

为常见的颅内肿瘤，无进展生存期长、预后良好［14］，

具有慢性特点；婴幼儿恶性脑肿瘤，包括少见的各

种胚胎性肿瘤，恶性程度高，易发生神经系统多处

种植转移。患儿无法接受放射治疗，而化疗药物的

选择和效果十分有限，预后极差。如何提高婴幼儿

脑肿瘤患儿的生活质量和预后，需要更广泛的多学

科合作。
利益冲突 无
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下期内容预告 本刊 2020 年第 1 期报道专题为神经系统疾病免疫治疗进展，重点内容包括：B 细胞调控动脉粥样硬化性卒中

研究进展；自身免疫性脑炎相关癫 功能影像学研究进展；自身免疫性脑炎的昨天、今天和明天；重症肌无力共同数据元的编
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