
 

下丘脑错构瘤 

概述 

错构瘤是一类良性肿瘤，具有非恶性肿瘤生长趋势的特性，瘤体主要以多

种非正常的先天来源的组织混杂构成。虽然此类病变看似肿瘤，但其并没

有肿瘤样倾向表现，如加速生长、周围组织的浸润侵犯和远处转移等。 

下丘脑错构瘤极为罕见，属于发育异常的表现，其典型的临床表现为内分

泌功能异常和癫痫的发生。其构成主要为三脑室底的多形性神经元细胞和

胶质细胞混杂形成。 

该病的确切发病率尚不清楚，其估计发病率为 1/5 万-1/1 百万。尽管其典

型表现包括痴笑型癫痫，但下丘脑错构瘤也可表现为其他类型的症状，包

括因难治性癫痫发作引起的严重衰弱，或内分泌紊乱，包括中枢性性早熟

也有报道。 

此类患者行为、精神和认知方面的异常的发生率明显增高，下丘脑错构瘤

患者的极端临床表现包括致残性癫痫发作、严重的认知障碍或儿童早期出

现的发育迟滞。 



 

适应症 

矢状窦旁入路常用于矢状窦旁脑膜瘤手术，也同样适用于转移癌、胶质

瘤、动静脉畸形及海绵状血管畸形的手术。该术式主要暴露与上矢状窦及

大脑镰关系密切的病变。 

诊断 

下丘脑错构瘤患者其主要临床表现及体征包括性早熟和癫痫发作。19 世纪

首次报道的痴笑型癫痫，主要表现为无法控制的持续大笑，被公认为是具

有标志性的临床发现。此类痴笑表现是儿童早期发现的典型症状， 

这类痴笑表现是儿童早期的典型首发征象，且有向其他类型癫痫发作的趋

势，包括全身强直阵挛性癫痫、局部复杂性癫痫、跌倒发作和非典型发

作。正如上文中阐述的，行为、精神及认知方便的改变也常出现。此外，

也曾有报道称痴笑发作患者因未发现明显的影像学依据，未被明确诊断的

案例。 

依据个体患者的临床表现，其诊断所需的检查主要包括完整的实验室检

查、脑电图及 MRI 影像。 

 

 



 

评估 

对于有癫痫发作的患者其诊断相关检查须包括 MRI 影像。下丘脑错构瘤的

典型影像学特征为 T2 加权像较正常脑组织的明显强化信号。MRS 波谱成像

则通常表现为神经元密度的减少和胶质细胞的增加。 

现有数项研究对于此类患者的 EEG 进行了分析。经头皮 EEG 多无法显示出

当患者仅有痴笑型癫痫发作或发作间期的典型 EEG 异常。当疾病进展后出

现继发性全身性癫痫发作时，经头皮 EEG 可捕捉到异常 EEG。复杂性癫痫

可导致额叶或颞叶出现 EEG 多发癫痫灶。皮层切除对于控制此类癫痫无

效。深部电极的评估可以确定下丘脑错构瘤可作为抑制癫痫发作的靶结

构。 

下丘脑错构瘤有两种亚型，根据肿瘤与正常下丘脑组织的解剖学关系区

分。无基底型下丘脑错构瘤，其肿瘤底部主要位于其原发部位，并对周围

正常下丘脑组织产生推挤。相对的，有基底型下丘脑错构瘤表现为以三脑

室底部为基底在三脑室内悬浮。无基底型错构瘤更易引起癫痫发作，而有

基底型则与内分泌功能障碍相关。 

 

 

 



 

 

图 1：该图显示的是一名 23 岁男性患者，表现以痴笑型癫痫为主的难治性多灶性癫痫，

磁共振检查提示为一无基底错构瘤，其 T2 序列呈现高信号，病灶表现为沿三脑室前壁

生长的不增强团块影。 

手术指征 

以诊断依据为基础确定手术指征的方式在此类罕见病中并不适用。一般情

况下，手术指征中最重要的是发作难治性癫痫的病例。如术前症状和体征

中发现性早熟也是需要手术干预的指征之一。 

多项研究均证实了下丘脑错构瘤引起的原发和继发癫痫病灶。因此，下丘

脑错构瘤患者如存在无法控制的癫痫症状也是选择手术干预的合适指征。 

 

 



 

术前评估 

文献中描述有多种手术入路可以暴露三脑室前部，包括标准翼点入路、胼

胝体入路、脑室镜手术、内镜下经鼻入路及额下终板入路。标准翼点入路

是神经外科医生最熟悉的入路，可以提供相对直接暴露肿瘤的入路。然

而，翼点入路由于有重要神经血管结构骑跨在肿瘤上方，对于显露三脑室

前部的视野具有局限性。因此，对于正常解剖结构的松解和牵拉可以帮助

肿瘤切除。 

胼胝体入路是最直接暴露三脑室前部的入路，其可以清晰的显示位于脑室

内的肿瘤。该入路的最大局限性是存在因牵拉穹窿部所造成术后记忆障碍

的风险。 

经鼻内镜入路是具有提供微创条件下暴露肿瘤的潜在优势，但该入路对于

此类肿瘤的经验较有限。 

我更亲睐于采用经眶上的额下终板入路。为了自上而下的手术入路暴露三

脑室底探查肿瘤，一定程度的牵拉额叶是必要的。·另外，经对侧额下入路

的操作可以有效暴露肿瘤的侧方便于进行直接的操作。 

放射外科的治疗也是下丘脑错构瘤值得考虑的治疗方案。放射治疗的潜在

局限性包括治疗反应的延后、下丘脑的放射性损伤风险。由于这些原因减

少的放射剂量可能降低放射治疗的效果。 



 

手术解剖 

对于终板和三脑室底解剖的了解是安全有效的切除肿瘤所必需的。进一步

的了解请参阅请参阅额下经终板入路的相关章节。 

胚胎学上，终板是来自神经管的延髓头端尾。这一结构表明三脑室就够的

最宽部位，其与是交叉形成一个锐角，形成了后方的视隐窝。终板前方的

终板池，形成视神经颈内动脉池的一部分，其内走行大脑前动脉 A1 段、前

交通动脉，Heubner 回返动脉、额眶动脉、下丘脑穿支血管、近端 A2 段、

前交通静脉和大脑前静脉。 

 

图 2：左图示终板与周围大脑前动脉、中隔和下丘脑穿支血管的解剖关系，终板边缘以

黄色箭头表示；右图示打开终板后暴露三脑室底，为经额下入路暴露三脑室底，形成一

个自上而下相对锐利的操作角度是必要的。（图片来源：AL Rhoton, Jr） 

 

https://www.neurosurgicalatlas.com/volumes/brain-tumors/intraventricular-tumors/third-ventricular-tumors/anterior-third-ventricular-tumors/subfrontal-translamina-terminalis-approach


 

下丘脑错构瘤切除术 

术前行腰椎穿刺术或放置腰大池引流管可以为术中操作提供空间，从而在

所有手术入路过程中减少对脑组织的牵拉。术中的影像学导航是有利的辅

助措施，尤其针对较小的肿瘤。 

请参阅眶上开颅术章节中的相关内容，包括详细的前期手术步骤和暴露过

程。患者取仰卧位，颈部稍过伸，以达到在重力的作用下额叶和颅底分

离。三分之二患者采用双侧冠状瓣切口，骨膜向上翻开，可在术中暴露额

窦时填补使用。 

由于开颅手术的垂直角度限制，经眉弓的切口暴露三脑室底的操作范围是

有限的。 

 

图3：该图显示患者取仰卧位，头向侧方偏斜10-15°，颈部稍过伸，以达到在重力的作

用下额叶和颅底分离。 

https://www.neurosurgicalatlas.com/volumes/cranial-approaches/supraorbital-craniotomy


 

手术采用单侧额上入路开颅以避开额窦，正如前面提到，经对侧开颅暴露

肿瘤侧方可以暴露交叉视角更好的显示肿瘤的侧壁。硬膜切开的方向为基

底在前方的反U型切口。 

 

图4：术中在暴露下丘脑错构瘤时我并未移除眼眶，原因在于术中暴露三脑室后采取自

上而下的操作步骤进行的。 

硬膜内操作 

经腰大池置管释放脑脊液，可方便暴露视交叉池。 

 



 

 

图5：本图显示经右侧额上入路开颅，开颅范围的下缘到达眶顶，利用一片脑棉大小的

橡胶手套片与脑棉重叠后贴敷于额叶底面，轻柔牵拉额叶暴露同侧视神经。 

 



 

 

图6：继续轻柔牵拉额叶，通过视神经颈内动脉池释放更多脑脊液进一步扩大手术空

间。 

终板构成了三脑室前壁的一部分，并与上方的视交叉相连续。这一解剖关

系构成了三脑室内的视隐窝和视交叉上方的终板凹陷，尤其值得注意的是

其与大脑前动脉A1段和前交通动脉复合体之间的关系，包括Huebner动脉

反支在内的周围重要穿支动脉。 



 

 

图7：左图显示暴露后的终板和大脑前动脉，终板纤薄且相对透明，这一特征有利于我

们将其与视交叉做一区别；右图显示切开终板后暴露三脑室前壁和肿瘤，自前交通动脉

复合体起源的穿支动脉滋养前方的视交叉，因此需要保留，电凝功率应该降低到最小。 



 

 

图8：该手术术区深在，动态的牵拉可以提供相对有限的视野暴露手术目标。利用蛛网

膜刀扩大先前十字切开的终板切口，这样的暴露可以提供肿瘤周围足够的空间，避免在

手术盲区操作导致可能出现的对周围重要结构无意的损伤。接着，现有的手术视野可以

直接暴露下方的三脑室底。这样由上自下在终板间的操作可以有策略的动态牵拉额叶避

免额底的损伤。手术操作必须有明确目标和高效进行，避免持续过度牵拉额叶导致损

伤。吸引装置的吸引力动态变化，只有在切除肿瘤的重要操作步骤时才能间断牵拉额底

区域。 

 



 

 

图9：胶样的灰白色错构瘤分离时需轻柔，利用带有角度的剥离器仔细分离肿瘤与下丘

脑的正常边界。病灶周围组织需要保留，仅切除明显异常的组织。垂体咬骨钳可以帮助

分块切除肿瘤，左下图蓝色箭头表示的是肿瘤的边界。 

 



 

 

图10：肿瘤切除后，肿瘤与下丘脑的界面尽量保留，不要过多骚扰，不建议激进地切除

方式。 

关颅 

关颅采用标准术式，如额窦腔开放，需通过填塞的方式处理。 

术后评估 

术后患者需常规转入ICU病房进行持续生命体征监测，血压监测与每小时的

神经系统检查，连续的实验室检查可以密切监测电解质和内分泌水平，术

后MR复查一般在术后48小时内完成。推荐使用大于常规剂量的抗癫痫药物

使用，由于该类患者围手术期癫痫的发生风险极大。 



 

点睛之笔 

 下丘脑错构瘤是一类以性早熟和癫痫发病的少见病，认知、意识

和行为改变也常有表现； 

 尽管痴笑型癫痫是此类疾病典型的临床表现，但其并不具有诊断

特异性； 

 多种手术入路自三脑室前方进入切除肿瘤，但均有一定的优势和

局限性； 

 额下经终板入路可提供相对合理的路径暴露肿瘤，达到近全切除

肿瘤。不推荐过度激进的切除方式。 
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