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神经内镜下经鼻蝶入路治疗鞍内蛛网膜囊肿1例并文献复习*
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  颅内蛛网膜囊肿是一种先天性囊性病变,成人发

病率1.4%~2.3%[1],约为颅内占位性病变的1%[2],
发病部位多见于外侧裂,也可发生于颅中窝、桥小脑

角区、四叠体池、小脑蚓部等部位,其中鞍内蛛网膜囊

肿(intrasellar
 

arachnoid
 

cyst,IAC)相对少见,发病率

约占颅内蛛网膜囊肿的3%[3-4]。现报道1例神经内

镜下经鼻蝶入路成功治疗IAC的病例,结合既往文献

探讨IAC形成机制、鉴别诊断、内镜治疗要点等相关

问题,以期为临床诊疗工作提供参考。

1 病例资料

  患者,男,53岁,因“间断性头痛2年多”入院,主
要表现为弥漫性疼痛,间断性反复发作,每次持续十

几秒后缓解,偶有眩晕及耳鸣表现,神经系统专科查

体未见明显异常。眼科检查发现双眼周边视野散在

缺损。头部CT平扫(图1A):鞍区扩大,可见大小约

2.7
 

cm×2.3
 

cm团片状低密度影,边缘似见少许钙

化,考虑颅咽管瘤? 垂体 MRI平扫+增强:鞍区扩

大,可见大小约3.5
 

cm×2.8
 

cm×2.3
 

cm哑铃状鞍

内、鞍外囊性病变,视交叉受压上移,垂体及垂体柄受

压后移,T1低信号,T2高信号,呈现为脑脊液信号,
边界清楚,信号较均匀,内见点状T2低信号灶,T1WI
增强后可见囊壁局部微弱强化,垂体、垂体柄受压后

移,部分壁略厚,其内囊性信号影未见明显强化(图

1B~D),考虑IAC。术前激素水平评估除促甲状腺激

素(TSH)7.409
 

μIU/mL(0.55~4.78
 

μIU/mL)升高

外,其余激素包括促肾上腺皮质激素(ACTH)、皮质

醇(CORT)、泌乳素(PRL)、睾酮(TES)、生长激素

(GH)、三碘甲状腺原氨酸(T3)、甲状腺素(T4)、游离

三碘甲状腺原氨酸(FT3)、游离甲状腺素(FT4)水平

均在正常范围内。初步诊断为鞍区占位性病变、蛛网

膜囊肿。
神经内镜下经鼻蝶入路,磨除蝶窦前壁后见鞍底

下沉并伴有鞍底骨质缺损,剪开鞍底硬脑膜见透明状

囊肿突入术野,术中证实为IAC。切除囊肿下壁送活

检,见清亮脑脊液流出,随后内镜进入囊腔内,见囊肿

腔上方鞍膈缺损,仅有一层菲薄的蛛网膜覆盖,伴有

明显搏动,且有低流量脑脊液随搏动的蛛网膜裂孔渗

出。囊腔下后方可见受压的垂体柄及垂体组织,保留

上述结构完整,此时蛛网膜囊肿内张力明显下降。取

腿部脂肪组织及阔筋膜,分层贴附于菲薄的囊肿上壁

及填充囊腔,随后将人工硬脑膜嵌入缺损骨窗的内表

面,最后将带血管蒂的鼻中隔黏膜瓣完全覆盖于鞍底

颅骨缺损部位,完成鞍底重建,以碘仿纱条支撑黏膜

瓣以促进其生长并与周围组织融合(图1E~I)。术后

患者头痛症状缓解,眼科复查双眼视野未见明显异

常。术后第2天复查垂体提示囊肿基本消失,视交叉
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受压解除(图1J);激素水平恢复正常;囊壁病理结果

为蛛网膜囊肿(图1K)。患者术后10
 

d出院。术后3
个月,患者复诊头痛症状消失,无脑脊液鼻漏;垂体

MRI增强扫描显示:IAC消失,黏膜瓣生长良好(图

1L)。

  A:头部CT显示鞍区扩大;B:术前头部矢状位 MRI
 

T2WI显示囊性病变呈哑铃型位于鞍上及鞍内;C、D:术前冠状位、矢状位增强 MRI
 

T1WI

分别显示局部囊壁微弱强化(箭头),垂体及垂体柄(箭头)受压后移;E:磨除鞍底暴露硬脑膜;F:内镜探查囊腔见囊顶部有一层菲薄的蛛网膜(箭

头);G:脂肪及阔筋膜填塞囊腔;H:人工硬脑膜置于缺损骨窗内表面;I:鼻中隔黏膜瓣修补颅底缺损;J:术后2
 

d冠状位 MRI
 

T1WI显示囊肿消失,

囊腔内筋膜填充物显影(箭头);K:囊壁病理(苏木素-伊红染色,100×);L:术后3个月矢状位增强 MRI
 

T1WI显示囊肿消失,黏膜瓣(箭头)生长

良好。

图1  患者影像、手术及病理学资料

2 讨  论

2.1 IAC的发生机制

  近年来有研究发现垂体柄和鞍膈的解剖关系及

其发育结构特征是IAC形成的关键因素,BUSCH[5]

通过788例尸检发现鞍膈孔直径变化很大,其中42%
的尸体鞍膈孔开口狭窄,紧密包绕垂体柄,37.5%的

尸体孔径大于垂体柄,20.5%鞍膈缩小至硬脑膜边缘

或不存在。BERGLAND等[6]通过225例尸检发现,

39%的尸体垂体柄开口直径大于5
 

mm,23%的垂体

比蝶鞍深度至少短2
 

mm,使得鞍上蛛网膜下腔可以

延伸到蝶鞍内。关于鞍区蛛网膜囊肿的起源及发生

机制存在如下假说:(1)鞍内、外蛛网膜下腔交通关闭

假说。BENEDETTI等[7]认为IAC与原发性空蝶鞍

综合征的形成机制相似,因鞍隔膜附着位置较低、鞍
膈孔先天扩大或者缺损,鞍上池蛛网膜直接延伸至蝶

鞍内,当鞍内蛛网膜上壁动态重构或正常结构移位,
或发生脑膜炎、出血或炎症事件后,鞍内、外蛛网膜下

腔沟通关闭形成闭合性IAC[2,8-9]。在此基础上,蛛网

膜囊肿壁细胞有主动分泌产生囊液的功能[8],故可出

现IAC进行性增大。(2)鞍上脑脊液脉冲式搏动压及

垂体、垂体柄的球阀机制假说。DUBUISSON 等[10]

认为鞍隔膜先天开口大于垂体柄时,在鞍上脑脊液脉

冲式搏动压持续作用下,鞍上蛛网膜通过鞍膈与垂体

柄之间扩大的间隙疝入鞍内形成蛛网膜憩室,由于通
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道狭窄,脑脊液进入憩室后,憩室内压力波动很小甚

至几乎没有,与鞍上蛛网膜下腔脑脊液搏动形成压力

差,伴随着脑脊液的压力搏动,垂体及垂体柄充当阀

门作用,部分或完全堵塞鞍膈缺损,致使脑脊液持续

被截留在蝶鞍的憩室内,引起IAC逐渐增大,当鞍内

压增高达到颅内压水平时,鞍内、外蛛网膜下腔交通

关闭,最终造成IAC的发生。(3)鞍区蛛网膜移位、变
形、分泌假说。长期以来多数研究认为鞍膈下没有蛛

网膜组织,但CAMPERO等[11]和 QI等[12]研究发现

覆盖鞍膈的鞍上蛛网膜不仅可沿着垂体柄向上延伸,
而且还可延伸至鞍膈以下。HARTER 等[13]提出,

IAC的形成可能源于发育过程中蛛网膜的异常分裂

或折卷异常,蛛网膜内囊肿形成,囊肿壁细胞的内分

泌作用促使囊肿体积增大,在鞍内形成囊性占位效

应。(4)其他假说。ANDRYSIAK-MAMOS等[14]提

出垂体所占的鞍内间隙随着年龄的增长而减少。病

理状态下,如颅内高压或垂体萎缩会增加蛛网膜下腔

进入蝶鞍的概率[2,8,10],所以不论是鞍隔膜与垂体柄

之间扩大的间隙,还是各种原因所致垂体大小与蝶鞍

不适配,均可出现鞍上蛛网膜下腔疝至蝶鞍内,并因

球阀机制使得IAC形成及逐渐进展。本文报道的病

例术中利用神经内镜抵近观察的优势,证实了鞍膈孔

先天性扩大或缺失是IAC发生的重要机制。
总之,鞍内、外蛛网膜下腔交通关闭假说,鞍上脑

脊液脉冲式搏动压及垂体、垂体柄的球阀机制,囊肿

腔与蛛网膜下腔之间因蛋白含量差异而产生的渗透

梯度[10],囊肿壁细胞主动分泌产生囊液等多种机制共

同导致了IAC的形成与进展。

2.2 IAC的鉴别诊断与影像学特征

  鞍内囊性病变主要包括IAC、囊性颅咽管瘤、

Rathke’s囊肿、囊性垂体腺瘤和空蝶鞍,其临床表现

及影像学特征存在一定相似性,鉴别诊断有一定困

难[1]。除具有共同的临床表现如头痛及视力障碍等,

IAC垂体功能较少出现障碍,偶尔可表现为性欲减

退、阳痿、月经周期紊乱等[14]。囊肿在CT上表现为

低密度,临近骨质结构可出现局部受压表现。常因囊

内无菌性炎症、脑脊液变性或蛋白质含量的不同而

MRI呈现出与正常脑脊液细微信号差异。T1WI囊

液呈低信号或略高于脑脊液信号,T2WI呈现与脑脊

液相似的高信号,增强后囊液及囊壁无强化;液体衰

减反转恢复(FLAIR)序列呈低信号[4,14]。蛛网膜囊

肿的确诊需综合临床症状、体征、内分泌、影像及病理

检查等进行判断。

2.3 IAC的内镜治疗要点

  关于症状性鞍区蛛网膜囊肿的术式经过多年不

断发展革新,先后涉及经额颞入路开颅[7]、显微镜[15]

或内镜下[16]经鼻蝶入路、经脑室内镜下鞍上/鞍内囊

肿开窗[8,17]等入路,目前神经内镜下经鼻蝶入路已成

为主流治疗方式[3,18]。结合该病例的手术治疗,作者

认为神经内镜下术野更为清晰、明亮,抵近观察的优

势在于多角度充分探查蛛网膜囊肿腔内部结构,并进

一步证实鞍膈缺损是蛛网膜囊肿形成的解剖基础,并
精准指导鞍底重建修补,减少术后持续脑脊液鼻漏。

关于术中囊壁切除范围、囊腔与鞍上池之间是否

应建立沟通、囊腔内填充物选择尚未达成共识。有学

者提出应完全切除囊壁以减少囊肿的复发[15];另有学

者认为囊壁的完全剥离可能会引起垂体功能障碍,故
建议切除部分囊壁用于病理活检,同时将囊上壁开

窗,沟通囊腔与鞍上池,使囊液重新回归正常脑脊液

循环,减少囊肿复发;还有学者虽认同部分切除囊壁

用于活检的理念,但不支持切除囊上壁建立与鞍上池

的沟通。近年来,随着IAC切除病例报道的增多,大
部分学者均支持囊腔内应充分填充内容物,如脂肪、
肌肉、筋膜等,甚至术中发现囊壁与鞍上池之间有缺

损时,可将填充物部分穿过缺损,这样不仅可阻止蛛

网膜的下坠和鞍内脑脊液的再次充盈,降低术后脑脊

液漏发生风险,而且还可减少对垂体及鞍膈的损伤,
待后续鞍膈与鞍旁蛛网膜粘连闭合形成自然分隔后,
可达到鞍膈解剖学结构重建的目的[19-20]。作者的治

疗经验为切除部分囊壁用于病理组织活检,内镜下仔

细检查是否存在囊腔与鞍上池沟通的证据,必要时以

脂肪或筋膜等填充物封堵脑脊液渗漏孔,完全阻断囊

腔与鞍上池之间的沟通,后可行脂肪、肌肉或筋膜、人
工硬脑膜等材料填充囊腔起支撑作用,最终达到预防

囊肿复发的目的。
颅底重建是经鼻蝶入路切除IAC后重要的手术

步骤,其 重 建 质 量 影 响 术 后 并 发 症 发 生 及 预 后。

HADAD等[21]首次报道带血管蒂鼻中隔黏膜瓣颅底

重建技术,该方式解决了脑脊液漏的难题,但术后颅

底遗留永久性骨质缺损。在此基础上,LENG等[22]提

出“垫圈密封”技术,即使用自体筋膜及刚性移植物封

闭颅骨缺损来完成颅底重建,解决了颅底缺损难题,
但对于不规则的颅底缺损不能形成可靠封闭。除此

以外,JIN等[23]提出“原位骨瓣技术”,即术中用高速

磨钻在颅底雕刻出“电话卡”大小骨瓣,用于原位修复

骨缺损,同时联合“带血管蒂鼻中隔黏膜瓣”共同完成

颅底重建,该方法既解决了脑脊液漏问题,又弥补了

颅底不规则的缺陷,使得颅底骨缺损达到解剖学愈
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合,重建结构更加稳定。近年来,部分学者逐渐开始

尝试内镜下硬脑膜缝合技术应用于颅底修补[3,9,24],
该方法不仅能完全闭合硬脑膜漏口,而且能够提供一

定张力来阻挡颅内脑脊液冲击,但是该方式对手术器

械及术者操作技术要求较高,耗时较长。笔者的经验

是,术前需通过鞍区磁共振评估囊腔与鞍上池是否沟

通,若存在明确沟通或者术中发现高流量脑脊液漏,
除封堵漏口外,需采用垫圈密封技术或原位骨瓣技术

达到解剖学封闭,同时联合带血管蒂鼻中隔黏膜瓣共

同完成颅底重建,将脑脊液漏及术后颅内感染风险降

到最低;若未发现明确沟通,且术中内镜探查未见脑

脊液渗漏及渗漏孔或仅有微量脑脊液渗漏时,腔内填

塞后可直接行带血管蒂鼻中隔黏膜瓣完成颅底重建。
综上所述,IAC发病率低,发病机制尚不明确,目

前神经内镜下经鼻蝶入路是一种较理想的手术治疗

策略,既可提供清晰的手术视野实现直视下囊肿壁切

除及减压,从而缓解鞍区周围重要神经结构的压迫占

位效应,还可在直视下实现多重颅底重建,以减少术

后高流量脑脊液漏及颅内感染发生概率。因此,该手

术方式值得进一步推广及应用。
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