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在 15 岁以下儿童的死亡原因中，首位死亡原因

是意外伤害死亡，第 2 位即是各种类型和部位的肿

瘤，约占儿童总死亡率的 11%［1］。在儿童所有类型

和部位的肿瘤中，第 1 位发病率是白血病，约占

33%，即每 3 例儿童肿瘤患者中就有 1 例为白血病患

儿；第 2 位发病率即中枢神经系统肿瘤（主要是脑肿

瘤），约占 20%，即每 5 例儿童肿瘤患者中即有 1 例

罹患中枢神经系统肿瘤。随着神经系统检查方法

的提高和普及，特别是头部 CT 和 MRI 诊断技术在基

层医院的普及应用，儿童中枢神经系统肿瘤的检出

率大幅度提高，越来越多的儿童中枢神经系统肿瘤

患者需要得到治疗。每年新增儿童中枢神经系统

肿瘤发病例数为 2 ~ 5/10 万例，按照我国 13 亿人口

计算，每年新增儿童中枢神经系统肿瘤患者 2.60 ~
6.50 例。目前，国内外医学界和社会大众都在关注

儿童白血病，而很少关注儿童中枢神经系统肿瘤。

无论是社会公众关注度还是政府科研经费的投入，

儿童中枢神经系统肿瘤都未得到应有的重视。根

据首都医科大学附属北京天坛医院小儿神经外科

1267 例儿童中枢神经系统肿瘤的统计资料显示，最

常见的前 5 位中枢神经系统肿瘤依次是星形细胞瘤

（30%）、颅咽管瘤（20%）、髓母细胞瘤（16%）、生殖

细胞瘤（8%）和室管膜瘤（6%），这 5 种类型均是恶性

肿瘤，占儿童中枢神经系统肿瘤的 80%［2］。在全部

儿童中枢神经系统肿瘤中，恶性肿瘤占 91%，而良

性肿瘤仅占 9%。以下重点分析前 4 位儿童中枢神

经系统肿瘤即星形细胞瘤、颅咽管瘤、髓母细胞瘤

和生殖细胞瘤的治疗进展情况。

一、儿童星形细胞瘤

儿童星形细胞瘤的治疗效果与其不同的病理

亚型和生长部位有着密切关系。在治疗方面，肿瘤

的切除程度是首要条件，术后放射治疗和药物化疗

对提高患儿的生存率有极大的帮助。毛细胞型星

形细胞瘤对放射线十分敏感，患儿预后良好。下面

分析不同部位星形细胞瘤的治疗策略。

生长在鞍上区域的视神经胶质瘤、下丘脑胶质

瘤和第三脑室胶质瘤（中间块胶质瘤），病理性质多

为毛细胞型星形细胞瘤，手术切除大部分肿瘤即

可，避免了过多切除肿瘤造成的下丘脑功能损伤，

术后放射治疗可使瘤体明显缩小或消失，患儿可获

得长期生存。生长于大脑半球和丘脑的星形细胞

瘤较少为毛细胞型，即使手术完全切除或近全切

除，并手术后辅助放射治疗和（或）药物化疗，患儿

仍然预后不良。生长在小脑半球的星形细胞瘤是

良性肿瘤，在形态学上包括 3 种类型，即实性瘤体、

瘤在囊内和囊在瘤内［3］。瘤在囊内型将肿瘤结节完

全切除后，患儿无须再行放射治疗；实性瘤体型和

囊在瘤内型如能做到完全切除肿瘤，手术后辅助常

规外放射治疗，患儿能够获得长期生存（甚至终身

生存）。脑干胶质瘤分为脑干内弥漫型、局限型和

脑干外生型，弥漫型无法实施手术治疗，局限型和

脑干外生型星形细胞瘤手术后辅助放射治疗和药

物化疗，患儿可获得较长期的生存。术者的手术精

细操作是保证脑干肿瘤手术效果的关键。

二、儿童颅咽管瘤

由于颅咽管瘤与下丘脑在解剖和功能上的密

切关系，使得颅咽管瘤的治疗成为对每位神经外科

医师的挑战。目前治疗颅咽管瘤的方法有：手术切

除、外放射治疗、同位素内放射治疗、瘤内置管药物

化疗和瘤内置管抽囊液，上述方法单独应用或不同

组合应用均可。而国内外学者的主流观点认为：尽

可能手术完全切除肿瘤，并辅助术后外放射治疗是

治疗颅咽管瘤的最根本的方法，其他治疗方法只是
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分级依据

年龄

蛛网膜下隙转移

手术后残留

低危组

> 3 岁

无

< 1.50 cm2

高危组

≤ 3 岁

有

≥ 1.50 cm2

表 1 儿童髓母细胞瘤的分级

姑息性的辅助方法。目前，颅咽管瘤手术完全切除

率在 90%以上，手术死亡率为 1% ~ 3%［4，5］。

颅咽管瘤有两种病理类型：牙釉质型和鳞状乳

头型。传统观念认为，颅咽管瘤是良性肿瘤，但病

理学研究、肿瘤学研究和临床研究均已证实了牙釉

质型颅咽管瘤的侵袭性，应该是恶性肿瘤。儿童颅

咽管瘤几乎全部是牙釉质型的囊性颅咽管瘤。儿

童颅咽管瘤的形态多样性表现与囊壁的生长有关，

肿瘤周围较固定的解剖结构可以阻碍软性囊壁的

生长，这些结构包括视神经、前交通动脉、颈内动

脉、垂体柄、鞍结节、鞍背。囊壁即向阻力较小的空

间生长，如第一间隙、第二间隙、外侧裂、脚间池、第

三脑室。鞍内型颅咽管瘤起源于腺垂体（垂体前

叶），囊壁的表面为鞍膈，随着肿瘤生长，鞍膈逐渐

向上膨隆。鞍上型颅咽管瘤起源于垂体柄，向前可

以通过第一间隙生长，向外侧可以通过第二间隙向

外侧裂生长，向上可突破第三脑室底长入第三脑

室，向后可以向脚间池、斜坡生长［6］。这种生长方式

是选择手术入路的主要根据。

合理选择手术入路的原则是：充分显露肿瘤，

且要在直视下分离肿瘤与下丘脑的粘连。对术者

而言，下丘脑内侧面（第三脑室前下外侧壁）是我们

要重点保护的区域，此处肿瘤囊壁与第三脑室前下

外侧壁严重粘连。应该强调第 1 次手术时尽可能做

到肿瘤完全切除或近全切除，大部切除不是治疗目

的。颅咽管瘤的囊壁是真正的肿瘤组织，囊液来自

囊壁的分泌。因此，手术切除囊性颅咽管瘤务求完

全切除囊壁，而不能单纯吸出囊液。

儿童颅咽管瘤患者在手术前 70% ~ 80%即存在

内分泌功能损害，手术后 80% ~ 90%的患儿出现水

电解质紊乱、10%发生癫 ，因此肿瘤完全切除率越

高，术后并发症发生率越高。因此，围手术期的处

理重点是防治下丘脑功能损害。手术前需补充如

泼尼松和甲状腺素等激素类药物。手术后血清钠

的变化是诱发癫 的重要因素之一，因此，手术后

应重点监测血清钠变化，高钠血症和低钠血症对患

儿的恢复均可产生不利影响，但更不利的因素是血

清钠水平的急剧变化（如上升过快或下降过快），一

般 24 h 内血清钠波动超过 10 mmol/L 即有诱发癫

发作的危险［7］，平稳调整血清钠水平是治疗水电解

质紊乱的关键。一旦发生癫 ，患儿即存在血清钠

异常，因此在药物控制癫 发作的同时，务必及时

调整血清钠水平。对于颅咽管瘤完全切除的患儿

可以不予放射治疗，而近全切除者应在手术后进行

常规放射治疗。而肿瘤大部切除的患儿则无需放

射治疗，应该寻求再次手术切除肿瘤，在达到完全

切除或近全切除的情况下，可以于手术后放射治

疗。影响儿童颅咽管瘤患者手术后长期生存的主

要问题是下丘脑⁃垂体功能低下，例如第二性征发育

差、身材矮小、肥胖、尿崩症。如何在患儿生长发育

阶段给予适当的激素替代治疗，是今后的研究方向

之一。与内分泌功能低下和手术影响有关的是患

儿智力发育问题，也是今后的重点研究方向。

三、儿童髓母细胞瘤

儿童髓母细胞瘤分为高危组和低危组，分级依

据主要是患者年龄、有无蛛网膜下隙转移和手术后

残留的大小（表 1）。儿童髓母细胞瘤治疗效果的改

善主要归功于 3 个方面：提高手术完全切除率、手术

后全脑全脊髓放射治疗和药物化疗。目前显微镜

下肿瘤完全切除率可以达到 95%以上，手术死亡率

约为 1%（待发表）。肿瘤切除后缝合硬脑膜，尽可

能将骨瓣复位，这样可以减少因为敞开硬脑膜和去

除骨瓣所导致的诸多并发症［8］，提高患儿生存质量。

手术后一般应采取先放射治疗再药物化疗的

原则。髓母细胞瘤对放射治疗和药物化疗均十分

敏感，全脑全脊髓放射治疗是儿童髓母细胞瘤患者

手术后的首选治疗方案，患儿 5 年生存率可达 90%
左右。放射治疗后再给予合理的药物化疗方案，如

长春新碱、洛莫司汀（CCNU）、顺铂和泼尼松的不同

药物化疗组合方案。对于部分有中枢神经系统肿

瘤播散的患儿，应该首选药物化疗。放射治疗和药

物化疗均会对儿童中枢神经系统造成不同程度的

损害，在加强放射治疗和药物化疗作用的同时，如

何降低其不良反应是今后的研究方向之一，如超分

割放射治疗计量和化疗新药物的应用。对于 3 岁以

下的低龄患儿，是手术后放射治疗和药物化疗的相

对禁忌证。无论采取先药物化疗，3 岁后再放射治

疗，或是单纯药物化疗，患儿预后均较差。鉴于此，

3 岁以下的髓母细胞瘤患儿手术后辅助治疗是今后
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肿瘤类型

生殖细胞瘤

胚胎性癌

卵黄囊瘤（内胚窦瘤）

绒癌

畸胎瘤恶变

未成熟型畸胎瘤

成熟型畸胎瘤

AFP
-
+
+
-
-

±（< 25 μg/L）∗

-

β⁃hCG
-
+
-
+

±（< 50 IU/L）∗

±（< 50 IU/L）∗

-

PLAP
+
-
-
-
-
-
-

CEA
-
+
+
+
+
+
+

注：AFP，甲胎蛋白；β⁃hCG，β⁃绒毛膜促性腺激素；PLAP，胎盘
碱性磷酸酶；CEA，癌胚抗原；+，阳性；-，阴性；±，可疑；∗，正常参
考值

表 2 生殖细胞肿瘤肿瘤标志物的鉴别

的研究重点之一。

四、儿童生殖细胞瘤

儿童生殖细胞瘤对放射治疗和药物化疗高度

敏感，如能在手术前明确诊断，可使其成为无须手

术即可治愈的颅内恶性肿瘤之一。颅内生殖细胞

瘤主要发生在松果体区、鞍上区和基底节区，在性

别比例、病程、临床症状及影像学表现方面，不同部

位的肿瘤具有不同的特点，根据这些特征，再通过

实验室对肿瘤标志物的检测及诊断性放射治疗，基

本上可以明确诊断。

松果体区生殖细胞瘤，以男性多见，发病年龄

多在 15 岁左右，主要表现为性早熟、皮肤粗糙黝黑、

胡须较多。影像学特点为肿瘤多呈球形，质地均

匀，边缘光滑，明显强化，囊变、坏死和出血少见，CT
扫描病灶周围或偏心处可见较大的圆点状钙化，可

以存在鞍区转移灶。鞍上生殖细胞瘤的特征性表

现为，以 10 岁左右的女性患儿多见，长期多饮、多

尿，影像学表现为鞍区质地均匀的实体肿瘤，无钙

化。基底节区生殖细胞瘤特征性表现为男性儿童

多见，早期出现肢体肌力减弱或偏瘫，病程缓慢。

影像学特点为弥漫性生长，边缘欠清晰，形态不完

整，密度均匀，囊变、坏死和出血较常见；例如肿瘤

体积较大，但占位效应不明显、瘤旁水肿较轻，多伴

有同侧外侧裂区大脑皮质萎缩；增强扫描时表现为

不规则“花环”样强化或斑点样强化。

脑脊液和血液肿瘤标志物检查是诊断生殖细

胞肿瘤的重要依据，甲胎蛋白（AFP）、β⁃绒毛膜促性

腺激素（β⁃hCG）、癌胚抗原（CEA）、胎盘碱性磷酸酶

（PLAP）等项指标的检测对鉴别诊断生殖细胞肿瘤

具有重要意义（表 2），在疗效评价、预后判断及复发

监测方面有一定临床价值。

对高度怀疑生殖细胞瘤的患儿，首先采取诊断

性放射治疗（或称为试验性放射治疗）。照射剂量

10 Gy 作为诊断性放射治疗的初始剂量［9］，单次剂量

为 1.80 ~ 2.00 Gy，5 次照射后复查 MRI（第 1 次），如

果肿瘤部分缩小即可以初步诊断为生殖细胞瘤，继

续放射治疗至照射剂量为 20 Gy，再次复查 MRI（第

2 次），对肿瘤体积进行性缩小的病例则应继续照射

至剂量为 35 ~ 40 Gy（10 岁以下儿童的照射剂量为

35 Gy）。对于第 1 次或第 2 次 MRI 检查显示肿瘤体

积无明显缩小的病例，可观察 2 ~ 4 周，如肿瘤缩小，

则继续完成照射剂量；如肿瘤仍无缩小，可考虑诊

断为非生殖细胞瘤，应选择手术治疗。手术治疗不

是生殖细胞瘤的常规选择，对于在手术中冰冻切片

病理报告为生殖细胞瘤的患儿，则应停止切除肿

瘤，安全止血，手术后放射治疗或药物化疗。如果

手术中止血困难，则可继续切除肿瘤到能够成功止

血。手术中尽可能少切除肿瘤，将消除残留肿瘤的

机会交与放射治疗或药物化疗，以减少手术并发

症，提高患儿生存质量。
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下期内容预告 本刊 2010 年第 6 期报道专题为神经病理性疼痛，重点内容包括：《神经病理性疼痛诊治专家共识》解读；神经病

理性疼痛的发病机制；神经病理性疼痛的临床特点；神经病理性疼痛的临床诊断技术；神经病理性疼痛的治疗进展；带状疱疹

后神经痛及现代治疗；加巴喷丁治疗神经病理性疼痛的小样本随机对照临床研究
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