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儿童和青少年颅咽管瘤术后内分泌管理专家共识

中国老年保健协会生长发育和性腺疾病分会

摘要：颅咽管瘤是发生于儿童鞍区的少见良性肿瘤，术后患者可长期存活。 因肿瘤及手术常损害下丘脑和垂

体功能，导致下丘脑综合征、垂体前叶功能减退症、肥胖、电解质紊乱等一系列功能异常，需内分泌科为主的

多学科团队进行长期的精细的激素治疗和随访管理。 本共识针对此类人群，围绕围手术期管理、肥胖管理、
激素替代、身高增长和青春发育等主题，制定规范化的长期随访管理建议，以提高临床医生的应对水平和患

者的健康状态。
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１　 疾病概述和共识制定方法

颅咽管瘤（ ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａｓ， ＣＰ）是一种罕

见的、起源于颅咽管上皮细胞（造釉型）或鳞状上

皮细胞（乳头型）的良性肿瘤，主要发生在 ５ ～ １４
岁儿童。 病理分两类：（１）造釉型，以儿童常见。

（２）乳头型，成人多见。 手术完整切除肿瘤为主要

治疗手段。 对肿瘤残留或复发者，可行第二次手

术或放射治疗。
尽管 ＣＰ 儿童的生存率一直在提高，但因肿瘤

靠近下丘脑⁃垂体和视神经 ／视交叉，常导致下丘脑

功能障碍、垂体功能下降、 视力丧失、 神经认知功能
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障碍，严重损害幸存者的生活质量。 应把 ＣＰ 视为

一种慢性疾病进行长期科学管理，需神经外科、内分

泌科、放疗科、肿瘤化疗科、儿科、神经内科、心理医

学科、眼科等多学科密切合作。
ＣＰ 术后患者各种原因导致死亡和猝死风险增

加。 长期随访的 ＣＰ 患者的标准化死亡率（ｓｔａｎｄａｒｄ⁃
ｉｚｅｄ ｍｏｒｔａｌｉｔｙ ｒａｔｉｏ， ＳＭＲ） 为 ９. ２８ （ ９９％ ＣＩ：５. ８４ ～
１４. ７５），远高于其他原因（如垂体瘤手术）导致的

垂体前叶功能减退症患者（ＳＭＲ 为 １. ６１，９９％ ＣＩ：
１. ３０⁃１. ９９，Ｐ ＝ ０. ０００１） ［１］ 。 ＣＰ 术后患者死亡风

险增加，主要归因于下丘脑综合征和严重肥胖相

关的感染和心血管疾病，而非肿瘤复发。 因此规

范化的慢病管理、全面精准重建垂体前叶功能、控
制体重等措施，有助于降低患者死亡风险。

本共识针对儿童和青少年 ＣＰ 术后患者制定

规范化的长期随访管理措施，侧重于下丘脑综合

征的应对、垂体功能的重建和肥胖的管理，最终提

高患者的生活质量。 针对儿童，还需兼顾生长发

育问题。
本共识的制定方法： （ １） 以 “ ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏ⁃

ｍａｓ”“ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ” “ ｈｙｐｏｔｈａｌａｍｕｓ ｓｙｎｄｒｏｍｅ” “ ｈｙｐｏｔｈａ⁃
ｌａｍｉｃ ｏｂｅｓｉｔｙ” “颅咽管瘤” “治疗” “下丘脑综合征”

“下丘脑肥胖”等检索词于 ２０２３ 年 ９ 月—１０ 月在

ＰｕｂＭｅｄ、万方数据库和中国知网等数据库进行文献

检索，全面获取颅咽管瘤诊断和治疗相关的最新信

息。 （２）成立由 ３６ 位专家组成的共识编写团队，通过

多次线上会议，讨论共识的框架和临床难点。 内容分

工后，由 １５ 名成员执笔完成不同部分，然后进行整理

和精简成文。 此后，由 ８９ 名专科医生（内分泌科、儿
科和神经外科）对共识的关键性问题进行投票表决，
根据结果形成共识（详见表 １）。 对共识推荐的建议，
以“＋～＋＋＋”代表证据强度程度：“＋”代表弱证据，主
要为专家的临床经验；“＋＋＋”代表有充分的循证医学

证据。 最后组织编写团队专家共同讨论，审核全文。

２　 颅咽管瘤的术前检查和准备

患儿常以头痛、视力下降、生长迟缓和多尿而就

诊。 当怀疑 ＣＰ 时需完善以下检查：
（１）首选鞍区 ＭＲ 平扫及增强（证据强度＋＋＋，下

同）。 ＣＰ 位于鞍区或鞍上区，常累及第三脑室、视
交叉及垂体。 肿瘤多呈囊性病变，呈类圆形或分叶

状。 增强示囊壁明显强化，实性部分不均匀强化。
头颅 ＣＴ 平扫可见鞍上区低密度囊性肿块，囊壁及

实性成分可呈现钙化，边界清楚。 ６０％～８０％病灶呈

表 １　 临床医生对关键问题的诊断和处理意见汇总［ｎ＝８９， ｎ（％）］

编号 关键问题 基本赞同 基本反对
需根据临床

酌情而定

１ 颅咽管瘤手术前需全面评估垂体前叶功能 ８７（９８） ０（０） ２（２）

２ 术前需行“低血糖 ＧＨ 兴奋试验”以评估 ＧＨ 是否缺乏 ３３（３７） ７（８） ４９（５５）

３ 术前应评估下丘脑综合征相关症状（肥胖、体温、睡眠、情绪等） ８１（９１） ０（０） ８（９）

４ 术前根据多饮多尿症状和高钠血症，即可诊断中枢性尿崩症，而不必做禁水加压素试验 ３６（４０） １９（２１） ３４（３８）

５ 术后 １ 个月内应每周复诊，以便及时调整糖皮质激素和弥凝剂量，防止体质量快速增加和

电解质紊乱

６４（７２） ０（０） ２５（２８）

６ 术后重度肥胖者，如食欲和体力好，糖皮质激素应选择最小剂量，甚至停药 ５５（６２） ３（３） ３１（３５）

７ 术后肥胖者，应增加优甲乐剂量让血 ＦＴ４ 达到正常范围中上水平 ７２（８１） ４（４） １３（１５）

８ 术后 ＧＨ 缺乏者，只要无肿瘤复发，随时可开始 ＧＨ 治疗 １４（１６） ３０（３４） ４５（５１）

９ 术后 ＧＨ 缺乏者，无肿瘤复发，可在 ２ 年后开始 ＧＨ 治疗 ６９（７８） ４（４） １６（１８）

１０ 术后重度肥胖者，年龄＜１８ 岁，可尝试 ＧＬＰ⁃１ 减重治疗 ４２（４７） １４（１６） ３３（３７）

１１ 已接受包括 ＧＨ 在内的多种垂体激素补充，仍重度肥胖者，可考虑手术减重治疗 ４７（５３） ６（７） ３６（４０）

１２ 全部切除肿瘤术后患者，还需接受放疗以降低肿瘤复发风险 ２５（２８） １４（１６） ５０（５６）

１３ 术后需终生随访，６～１２ 个月随访一次 ８１（９１） ０（０） ８（９）

１４ 鼓励患者加入病友会以获取更多治疗相关信息 ８６（９７） ０（０） ３（３）

１５ 肿瘤复发患者，应对肿瘤组织行 ＢＲＡＦ⁃Ｖ６００Ｅ 检测以便选择靶向药物治疗 ７８（８８） １（１） １０（１１）

６８５
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“弧线形” 和“蛋壳样” 钙化，高度提示造釉型 ＣＰ
（＋＋＋）。 乳头型 ＣＰ 通常无钙化。

（２）评估垂体前叶功能。 ①在上午 ８ 点测量

血促肾上腺皮质激素和皮质醇（ ＡＣＴＨ ／ Ｆ）水平。
如血皮质醇≤５ μｇ ／ ｄＬ（１ μｇ ／ ｄＬ ＝ ２７. ５ ｎｍｏｌ ／ Ｌ），
ＡＣＴＨ 水平不高，可确诊为继发性肾上腺皮质功能

减退症。 当多次测定血皮质醇在 ５ ～ １０ μｇ ／ ｄＬ 时，
提示皮质醇储备功能不足。 当皮质醇≥１５ μｇ ／ ｄＬ，提
示肾上腺轴储备功能良好，足以应对各种应激状态。
②甲状腺功能：ＦＴ４ 低于或接近正常范围低限，而
ＴＳＨ 无相应升高，均提示中枢性甲状腺功能减退症。
③生长激素 ／胰岛素样生长因子 １（ＧＨ ／ ＩＧＦ⁃１）：对存

在临床生长速度迟缓、鞍区病变、且存在≥１ 种其

他垂体激素缺乏者，根据 ＩＧＦ⁃１ 水平低于同龄同

性别对应的正常范围，即可诊断生长激素缺乏

症，无需进行 ＧＨ 激发试验 ［２］ 。 当 ＩＧＦ⁃１ 水平在

正常范围内，需行 ＧＨ 激发试验才能判断是否存

在生长激素缺乏（ ＋＋＋） 。 ④性激素水平：对年龄

超过 １１ 岁女童或 １３ 岁男童，促性腺激素和性激

素水平降低（ ＬＨ＜１，男性睾酮＜ １ ｎｇ ／ ｍＬ，或女性

雌二醇＜１５ ｐｇ ／ ｍＬ） ，提示性腺轴功能受累。
（３）评估垂体后叶功能

对多数患者，根据口干多尿多饮、夜尿次数增

多、血钠升高和尿比重降低，可确诊中枢性尿崩症而

开始去氨加压素治疗（ ＋＋＋）。 临床表现不典型者，
应行禁水⁃加压素试验来确诊。

下丘脑占位损伤渴感中枢或肾上腺皮质功能

减退症，均可能掩盖上述症状。 因此，若多次在禁

水４ ～ ８ ｈ 后血钠≥１４５ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，提示尿崩症，可直

接给予去氨加压素治疗。 长期血钠升高和有效血

容量不足，会导致慢性肾功能不全，应在术前予以

纠正。
（４）下丘脑功能评估：包括情绪、认知和行为的

评估（抑郁、淡漠、情绪不稳定、强迫症、幻视、认知

功能下降、行为幼稚）以及自主神经功能紊乱的评

估（间断非感染性低热、心动过速或过缓、多汗、手
足发凉、腹泻或便秘、睡眠紊乱、痛觉异常、神经源性

膀胱）（＋＋）。
（５）其他：术前应行视野检查，评价视神经受压

程度。 如影像表现不典型，应测定血和脑脊液 ＡＦＰ
和 β⁃ＨＣＧ 水平，有助于与生殖细胞瘤的鉴别诊断。

３　 术中和术后短期管理

３. １　 手术当天

持续静脉点滴氢化可的松。 体质量≥５０ ｋｇ 者，
按成人剂量给予 ２００ ～ ３００ ｍｇ ／ ｄ，分 ３ 次静脉输液。
儿童根据体质量计算氢化可的松剂量，首次剂量

５０ ｍｇ ／ ｍ２，再给予 ５０～ １００ ｍｇ ／ ｍ２ ／ ｄ，分 ３ 次静脉输

液（＋）。 常用的氢化可的松注射液的溶剂为乙醇，
可能导致血管扩张、血压下降等反应，与某些药物

（如青霉素、头孢菌素类抗生素等）联用时还存在双

硫仑反应的风险［３］。 因此，静脉应用氢化可的松

时，优先选择水溶性较好的琥珀酸氢化可的松注

射液。
术后监测尿量和电解质水平：如血钠偏高，在

补液同时可经胃管补充清水，同时予去氨加压素

１２. ５ ～ ２５ μｇ 口服（ ＋）。 如不能口服，可选去氨加

压素注射液 ０. １ ～ ０. ２ μｇ 皮下注射或肌肉注射，
每日一次，使用方便，对血压影响小［３⁃４］ 。
３. ２　 术后第 １～ ２ 天

根据患者一般状态、食欲、血压、血钠，决定补充

糖皮质激素剂量（ ＋＋）：静脉点滴氢化可的松 ５０ ～
１００ ｍｇ ／ ｄ ／ ｍ２（分 ２ ～ ３ 次） ，夜间 ９ 点以后可停

药；或 口 服 氢 化 可 的 松 ２０ ～ ４０ ｍｇ， 儿 童 剂 量

１５ ～ ２０ ｍｇ ／ ｍ２ ／ ｄ，每天分 ３ 次服用；或口服泼尼松

５～１０ ｍｇ，每天 ３ 次。 应监测电解质和尿量。 如存在

持续尿量过多和高钠血症，可开始口服去氨加压素

２５ μｇ，每天 ２ 次；低龄儿童口服药物可减量为

１２. ５ μｇ，每天 ２ 次（＋）。
３. ３　 术后第 ３～ ７ 天

根据患者精神状态、食欲、血压、血钠，决定糖皮

质激素剂量。 可尝试将氢化可的松减量到 １０ ～
２０ ｍｇ，每天 ３ 次；或泼尼松 ２. ５ ～ ５ ｍｇ，每天 ２ 次

（＋）。
规律应用去氨加压素 ２５～５０ μｇ，每天 ２～ ３ 次；

儿童相应减少剂量。 每 １ ～ ２ ｄ 检测电解质，及时调

整药量和补液量。 在血钠明显升高或降低时，需每

日检测血钠 ２ 次，避免血钠剧烈波动引起中枢神经

损害（＋＋＋）。
３. ４　 术后 ２ 周

应再次评估垂体前叶功能和下丘脑综合征相关

症状（＋）。
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４　 中枢性尿崩症的术后长期管理

几乎全部患者在 ＣＰ 术后出现中枢性尿崩症，
其中多数永久存在。 患者需终身药物治疗。

口服去氨加压素，旨在减少尿量，提高生活质

量，防止容量不足致慢性肾功能不全。 口服制剂剂

量为 ２５ ～ ３００ μｇ ／ ｄ，分 ２ ～ ４ 次服用。 尤其注意，进
食会明显干扰药物吸收，因此服药应该和其他食物

或药物间隔 ４０～６０ ｍｉｎ［５］。
长期服用去氨加压素者，出现食欲下降、恶心呕

吐、反应淡漠、疲软乏力，提示可能发生低钠血症，必
要时可暂停 １～２ 次口服药物，直到血钠恢复。 此后

需重新滴定药物剂量。 需教育患者父母了解去氨加

压素和液体摄入不当而导致低钠血症的风险［６］。
部分患者为避免尿频而养成憋尿习惯，使膀胱扩张，
每次尿量多达 ８００～１ ０００ ｍＬ，久之出现肾盂扩张甚

至肾积水。 故应嘱其改变排尿习惯，每次尿量不宜超

过 ５００ ｍＬ 为宜，以避免上述情况（＋）。
对于口渴中枢受损者，尽量固定每天饮水总量（如

２ ５００ ｍＬ ／ ｍ２ ／ ｄ）。 然后根据血钠水平，分别单独调整

每日饮水量或去氨加压素的药量。 在术后１ 个月内，应
每周复查电解质水平。 此后 ３～６ 个月复查一次（＋）。

５　 糖皮质激素的长期补充

约 ８０％的 ＣＰ 患者术后需长期补充糖皮质激

素。 评估方法详见术前准备。 当多次测定皮质醇水

平在 ５～１０ μｇ ／ ｄＬ 时，理论上需行 ＡＣＴＨ 激发试验

或胰岛素低血糖诱导皮质醇兴奋试验来评价肾上腺

轴功能［７⁃８］。 根据血皮质醇水平（停用氢化可的松

１～３ ｄ 后）、临床表现、其他垂体前叶激素缺乏严重

程度，综合判断肾上腺轴功能是否减退。
糖皮质激素替代治疗，旨在尽量模拟生理分泌

节律，避免皮质醇缺乏或过量的症状，遵循个体化原

则。 首选氢化可的松或醋酸泼尼松。 成人日常替代

剂量为氢化可的松 ５ ～ ２０ ｍｇ ／ ｄ，晨起、中餐及晚餐

各服 １ ／ ３ 剂 量 （ 经 典 用 药 方 案 为 氢 化 可 的 松

５ ｍｇ ｔｉｄ）；或每天服用 ２ 次，晨起服用 ２ ／ ３ 剂量，下
午 ２～ ４ 点服用 １ ／ ３ 剂量。 儿童应根据体表面积调

整剂量（８ ～ １０ ｍｇ ／ ｍ２ ／ ｄ）。 在缺少氢化可的松时，
可选泼尼松或泼尼松龙 ３～５ ｍｇ ｑｄ。

因为缺乏评估剂量是否合适的客观指标，临床

主要根据患者的食欲、体力和体质量变化来调整剂

量。 剂量不足会出现疲劳、厌食和体质量减轻，并易

发生肾上腺危象。 剂量过多会出现体质量增加、向
心性肥胖和骨质疏松，抑制身高增长。 因此，原则上

应选择患者能胜任日常生活功能的最低有效剂量

（＋）。 不能通过测定服药后的血皮质醇浓度来评估

肾上腺轴的功能或调整用药剂量［９］。
应激状态时（如发热、外伤等），糖皮质激素剂

量可一过性增加到日常剂量 ２～３ 倍（＋）。 如合并低

血压和神志淡漠等肾上腺危象表现，需迅速静脉注

射氢化可的松 ５０～１００ ｍｇ，随后 ２４ ｈ 内连续静脉点

滴 ２００ ｍｇ，或每 ６ ｈ 静脉注射（或肌肉注射） ５０ ｍｇ。
当儿童出现肾上腺危象时，应给予氢化可的松

５０ ｍｇ ／ ｍ２静脉注射，继而 ２４ ｈ 内连续静脉输注

５０～１００ ｍｇ ／体表面积（ｍ２），或总剂量分为每 ６ ｈ 静

脉或肌肉注射 １ 次［１０］。 患者生命体征日趋平稳，糖
皮质激素可逐渐减量到日常剂量。 建议肾上腺皮质

功能减退患者随身佩戴急救卡或项链标志，备有糖

皮质激素注射剂型的急救包，以备意外时及时注射。

６　 甲状腺激素长期补充

当 ＦＴ４ 处于正常值下限就应开始 ＬＴ４ 替代治

疗，并终身用药。 长期甲状腺激素不足会导致体质

量增加、乏力、记忆力下降和情绪低落。 儿童剂量为

１～２ μｇ ／ ｋｇ ／ ｄ，从小剂量开始，逐渐把 ＦＴ４ 升高并维

持到正常范围内的中间或偏高水平［１１］。 一般不根

据 ＴＳＨ 水平而调整药量。
若药物剂量增加，但 ＦＴ４ 水平未同步升高，需核

实药物剂量、储存方式、服药时间和服药方法。 建议

药物在 ２５ ℃ 以下保存，每日早餐前 １ ｈ 或晚餐后

３ ｈ服药。 与降压药、维生素、营养品等间隔 １ ｈ，与
含钙、铁的药物及食物间隔２ ｈ［１２］。 有时嚼碎服药

有助于药物吸收（＋）。
儿童和青少年 ＦＴ３ 生理水平略高于正常成人范

围，所以在调整药物剂量时，让 ＦＴ３ 水平略高于正常

成人范围更加合理。 为弥补 ＦＴ３ 缺乏，ＦＴ４ 水平可

略高于正常中值［１３］。 肥胖患者剂量增加，每日剂量

可高达 １５０～２００ μｇ。 为避免诱发肾上腺危象，应在

补充糖皮质激素后或同时进行 ＬＴ４ 治疗［１４］。 因为

生长激素会明显增加 ＦＴ４ 代谢，所以加用 ＧＨ 治疗

时，ＬＴ４ 剂量增加 ２５％～３０％（＋＋＋）。
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７　 生长激素补充

生长激素（ ｇｒｏｗｔｈ ｈｏｒｍｏｎｅ，ＧＨ）在人体生命不

同阶段发挥不同作用。 对缺乏 ＧＨ 的儿童和青少

年，补充 ＧＨ 能明显改善机体代谢状态，促进身高增

长。 若患儿身高落后于同龄同性别 ２ＳＤ，或伴随严

重肥胖、骨质疏松、疲乏无力、情绪低落和容易感冒，
且胰岛素样生长因子 １ （ ＩＧＦ⁃１） 水平低于同龄人

２ＳＤ，则应给予生理剂量（或低于生理剂量）的重组

人生长激素 （ ｒｅｃｏｍｂｉｎａｎｔ ｈｕｍａｎ ｇｒｏｗｔｈ ｈｏｒｍｏｎｅ，
ｒｈＧＨ）补充。 临床结果表明，ｒｈＧＨ 补充不仅能促进

身高增长，还能明显改善代谢，增加肌肉含量，改善

身体组分与运动能力，增加骨骼质量，降低心血管风

险，改善中枢神经系统功能［１５］。
生长激素治疗时机：最近研究显示，ＧＨ 治疗的

起始时间不影响肿瘤复发风险［１６－１７］（ ＋＋＋）。 ２０２２
年欧洲内分泌学会更新的《癌症、颅内肿瘤及垂体

瘤患者中生长激素替代治疗的安全性：共识声明》
指出，当出现生长速度下降、ＩＧＦ⁃１ 缺乏、影像学证

实肿瘤完全切除，可在术后 ３ ～ ６ 个月起始 ＧＨ 治

疗［１６－１７］。 鉴于 ＣＰ 总体呈良性特点，因此我们认为，
术后 ２ 年复查 ＭＲ 无肿瘤复发而开始 ＧＨ 治疗是一

个稳妥的选择（＋＋）
ＧＨ 治疗的安全性：尽管 ＣＰ 复发率较高，但临

床数据证实生理剂量 ＧＨ 补充并不会增加 ＣＰ 复发

风险［１８⁃２１］。 一项随访 １３ 年的大型研究也表明， ＧＨ
替代不增加肿瘤复发或进展风险［２２］。 但强调 ＧＨ
治疗过程中应监测肿瘤有无复发。

对于骨骺未闭合的儿童，ｒｈＧＨ 剂量为 ０. ０５ ～
０. １ ＩＵ ／ ｋｇ ／ ｄ，即可明显改善身高增长速度（ ＋＋＋）。
治疗期间应个体化调整 ｒｈＧＨ 剂量，每 ４ ～ ６ 个月监

测身高增长幅度和 ＩＧＦ⁃１ 水平，每 ６ ～ １２ 个月监测

骨龄。 注意观察有无颅内高压、脊柱侧凸等不良反

应。 生长速度以每年 ６ ～ ８ ｃｍ 为宜， ＩＧＦ⁃１ 水平升

高到相应年龄阶段的正常范围低限为宜（＋）。
由于缺乏肾上腺和性腺来源的性激素，患者

骨骺闭合的时间明显延迟，获得大量身高线性生

长时间。 因此当身高接近平均身高时，应及时逐

渐增加性激素剂量以促进骨骺闭合，防止身材过

高（ ＋） 。
对于过渡期青少年（从青少年晚期到成人期），

建议给予 ｒｈＧＨ １. ２ ～ １. ５ ＩＵ ／ ｄ 以改善糖脂代谢，减
少脂肪含量，增加肌肉含量和骨密度［２３］；或减为原

剂量的 ５０％。 治疗期间需根据 ＩＧＦ⁃１ 结果调整

ｒｈＧＨ 剂量［２４］。
成年生长激素缺乏症（ａｄｕｌｔ ｇｒｏｗｔｈ ｈｏｒｍｏｎｅ ｄｅ⁃

ｆｉｃｉｅｎｃｙ，ＡＧＨＤ）会导致腹型肥胖、抑郁情绪、体力下

降、骨质疏松和糖脂代谢异常。 因此，成年期生长激

素的补充是垂体前叶功能重建的重要组成部分［２５］。
给予 ｒｈＧＨ 每天 １～２ ＩＵ 治疗 ４～６ 个月，有助于减轻

患者体质量，缩小腰围，改善肝功能和血脂，降低 Ｃ
反应蛋白水平［２６］（ ＋＋＋）。 根据 ＩＧＦ⁃１ 水平调整剂

量，逐渐让 ＩＧＦ⁃１ 水平升高到同年龄正常范围的中

间值为宜（约 １５０ ～ ２００ ｎｇ ／ ｍＬ）。 生长激素周制剂

可提高患者治疗依从性。
长期 ＧＨ 缺乏可导致脂肪肝快速进展，出现肝

硬化和肝肺综合征。 ｒｈＧＨ 治疗通过改善肝内脂肪

代谢而逆转脂肪肝，改善肝肺综合征症状［２７］。 同

时，身材过高产生垂直性压力增大、骨骺闭合延迟和

严重骨质疏松，会增加股骨头坏死风险。 ＧＨ 治疗

能改善骨骼质量，降低股骨头坏死风险。 因此对于

无禁忌症的儿童和青少年，我们推荐长期生理剂量

ＧＨ 治疗（＋＋）。

８　 性激素的补充

大约 ９０％的儿童在术后出现 ＦＳＨ ／ ＬＨ 缺乏。
性激素替代可维持第二性征、改善体能、增加骨密

度、改善心理健康。 应适时启动性激素替代治疗。
一般女孩不晚于 １３ 岁，男孩不晚于 １４ 岁［２８］。 对于

身材明显矮小患儿，可先用 ＧＨ 促进身高增长，然后

补充性激素（＋）。
对于女童，雌孕激素序贯替代治疗能够维持第

二性征和规律月经来潮。 在除外禁忌症（高凝状

态、乳腺癌家族史等）后，在 １２～１３ 岁开始雌激素替

代治疗（戊酸雌二醇片 ０. ５ ～ １ ｍｇ ／ ｄ），从小剂量开

始，逐渐增加剂量。 在 １～２ 年后给予规律的雌孕激

素联合治疗［２８］。 期间定期评估第二性征和性器官

的变化，同时关注身高增长速度和骨骺闭合程度。
对于有生育需求的女性，可通过补充促性腺激素而

诱导排卵。 少部分保留垂体的患者，可尝试脉冲

ＧｎＲＨ 重建月经周期和诱导排卵［２９］。
男童可在 １３～１４ 岁开始睾酮补充治疗（＋）。 起
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始剂量为口服十一酸睾酮胶囊 ４０～８０ ｍｇ，ｑｄ。 然后

逐渐增加剂量，在 ２ 年后接近成人剂量为每天 ３ 次，
每次 ８０ ｍｇ。 也可选择成人剂量，长效十一酸睾酮注

射制剂 ２５０ ｍｇ，每月深部肌肉注射 １ 次。 睾酮替代

治疗期间，监测阴毛、肌力、血红蛋白和血睾酮水平。
同时关注身高增长速度和骨骺闭合状态。 对于血细

胞比容＞５４％、严重心功能衰竭、严重呼吸睡眠暂停

综合征及前列腺癌未控制患者，避免应用睾酮［３０］。
男性青少年患者也可选择 ＨＣＧ ／ ＨＭＧ 生精治

疗或 ＧｎＲＨ 脉冲治疗［３０］。 常用生精方案为绒促性

素（ＨＣＧ） ２ ０００ ＩＵ，每周 ２ 次肌肉注射，同时尿促性

素（ＨＭＧ）７５～ １５０ ＩＵ，每周 ２ 次肌肉注射。 治疗期

间，间隔 ３～４ 个月监测睾酮水平和精液常规。 一般

治疗 １２～１８ 个月后在精液中可检测到精子。 睾丸

体积是反映生精治疗效果的重要指标。 也可选择

ＨＣＧ ５ ０００ ＩＵ 联合 ＨＭＧ １５０ ＩＵ，每周 １ 次肌肉注

射，生精效果不逊于每周 ２ 次的双促治疗［３１］。 对于

保留部分垂体前叶功能或影像学可见到部分腺垂体

的患者，可尝试 ＧｎＲＨ 脉冲治疗。

９　 下丘脑综合征的应对

下丘脑综合征（ｈｙｐｏｔｈａｌａｍｉｃ ｓｙｎｄｒｏｍｅ）是肿瘤

或手术引起的下丘脑损伤而带来的临床症状，如体

重增加、活动减少、昼夜节律改变、睡眠不规律、低
热、口渴、心率和血压调节失衡。 ３５％的巨大 ＣＰ（直
径＞５ｃｍ）在术前就有下丘脑综合征的表现。 这些患

者术后下丘脑综合征的发生率高达 ９５％［３２］。
根据严重程度，下丘脑综合征分为三级：Ⅰ级

（轻度）：表现为肥胖（ＢＭＩ≥２ ＳＤ），无情感或行为

异常；Ⅱ级（中度）：肥胖伴明显过量摄食或情感和

行为异常；Ⅲ级（严重）：极度肥胖和摄食过量，伴渴

感受损、愤怒行为、体温异常、记忆和睡眠异常。 下

丘脑综合征的治疗，以对症为主。
９. １　 电解质紊乱

手术损伤下丘脑引起抗利尿激素分泌紊乱、渗
透压感受失调或渴感损害，导致术后出现高钠血症

和抗利尿激素不适当分泌综合征（ ＳＩＡＤＨ）的发生

率分别高达 ７１. ３％和 ５４. ５％［３３］。
术后患者以高钠血症更常见，且常合并口渴中

枢损害和尿崩症。 因此当患者准备早晨空腹取血检

查时，建议禁食不禁水，以免过长时间不饮水导致血

钠明显上升（详见“中枢性尿崩症”章节）。
低钠血症可归因于 ＳＩＡＤＨ、糖皮质激素缺乏、

过度输注低钠液或脑盐消耗综合征。 这些因素可单

独或联合发生。 针对 ＳＩＡＤＨ，可尝试限制液体摄入

以及口服托伐普坦 ３. ７５ ｍｇ，ｑｄ 治疗。 术后应每天

１～２ 次监测电解质，避免血钠过大波动。 对慢性低

钠血症而言，每 ２４ ｈ 血钠升幅≤８ ｍｍｏｌ ／ Ｌ 为宜，以
减少发生脑白质脱髓鞘病变风险（＋＋＋）。
９. ２　 睡眠障碍和神志异常

视交叉上核、腹外侧视前核和下丘脑侧区的神

经核团以及褪黑素等参与了睡眠的日夜节律调节。
术后常出现睡眠⁃觉醒周期紊乱、白天嗜睡、获得性

发作性睡病和阻塞性睡眠呼吸暂停综合征（ＯＳＡＳ）。
术后 ３～６ 个月上述表现更明显。 下丘脑受损较重

（肿瘤 Ｍｕｌｌｅｒ 分级≥２ 级）患者更易出现白天嗜睡。
下丘脑外侧损伤常出现发作性睡病、猝倒和嗜睡。
接受放疗患者嗜睡更明显。 术后肥胖也加重睡眠

障碍［３４］。
多导睡眠监测（ＰＳＧ）有助于评价 ＯＳＡＳ 的类型

和严重程度。 活动记录仪可用于客观评估睡眠觉醒

节律。 利用爱普沃斯嗜睡量表（ＥＳＳ）来评价白天嗜

睡程度。
白天嗜睡会极大影响患者生活质量，增加食欲

和体重。 以下措施有助于改善睡眠障碍。 （１）重建

睡眠⁃觉醒节律，增加白天体育活动时间和强度。
（２）夜间睡眠时，佩戴呼吸机治疗 ＯＳＡＳ。 （３）尝试

莫达非尼，它是一种多巴胺再摄取抑制剂，已被批准

用于治疗发作性睡病。 可尝试短期应用右旋苯丙

胺，提高白天的精神兴奋状态。 （４）补充雄激素和

生长激素，有助于改善体力，增加肌肉含量，增加白

天活动能力。 （５）褪黑素可能有一定效果［３５⁃３６］。
下丘脑综合征的精神行为异常表现为情绪失

控、攻击性和发作性愤怒、社交和情绪障碍、认知功

能受损。 思维和行为异常和特定损伤部位有关。 下

丘脑后部乳头体损伤可引起情景记忆缺陷，额叶区

损伤可导致注意力、处理速度和执行功能缺陷。 疾

病治疗需要得到心理医学科的支持。 可尝试右旋安

非他明（ｄｅｘｔｒｏａｍｐｈｅｔａｍｉｎｅ）改善多动症和注意力缺

陷（＋）。 尝试哌醋甲酯（ｍｅｔｈｙｌｐｈｅｎｉｄａｔｅ）减轻注意

力障碍（＋）。
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９. ３　 体温和出汗异常

下丘脑功能障碍会出现体温过低（≤３６ ℃）或
过高（≥３７. ５ ℃）。 通常表现为（１）无规律的轻度

体温升高（≤３８ ℃），或每天上午体温升高到 ３７ ℃，
下午未经处理自行降低到正常；无感染证据；（２）季
节相关，夏天体温更高；患者体温常受周围环境温度

影响，因此调节室温，根据环境温度变化及时增减衣

物可减少体温波动；（３）全身不出汗。
退热药疗效差。 可采用冰袋或乙醇擦拭等物理

降温方式。 或观察体温变化，等待体温自行下降。
无汗可能是去氨加压素剂量不足的表现，增加去氨

加压素剂量或增加饮水量，可改善排汗功能（＋）。
９. ４　 窦性心动过速

肥胖合并下丘脑功能紊乱患儿常出现窦性心动

过速。 发病机制不明，可能和肥胖、交感神经功能紊

乱、尿崩症相关血容量不足、体温升高、睡眠及心理

行为异常等因素有关。
治疗包括（１）减重，随着体质量下降，心动过

速会有所缓解。 （２）高钠血症患儿，需增加去氨加

压素剂量，改善血容量不足。 （ ３）调整睡眠及心

理。 （４）尝试小剂量选择性 β 受体阻滞剂对症治

疗，如美托洛尔等（＋）。

１０　 肥胖管理

下丘脑性肥胖（ ｈｙｐｏｔｈａｌａｍｉｃ ｏｂｅｓｉｔｙ）是 ＣＰ 术

后最常见并发症之一。 肥胖的严重程度和下丘脑损

伤程度相关［３７］。 ２０％的患者在术前出现肥胖［３８］，
而术后高达 ６５％～８０％［３９］。 术后 ３ 个月体质量增长

最为迅速，在 ９ 个月时达到平台期，然后略微下降，
此后长期维持在较高水平［４０］。 术前较高体质量指

数（ＢＭＩ）、肿瘤体积大并侵犯下丘脑组织、肥胖家族

易感性、ＬＴ４ 剂量不足或糖皮质激素应用过多，都是

导致肥胖的高危因素［３７，４１⁃４２］。 肥胖患者的心血管疾

病［４３］和猝死风险［４４］ 明显增加。 鉴于肥胖在术后管

理中的重要地位，我们单独进行讨论。
下丘脑性肥胖机制包括：（１）饱感中枢受损；

（２）糖皮质激素替代剂量过多、生长激素缺乏、甲状

腺激素替代不足和睾酮缺乏；（３）交感和副交感神

经系统调节紊乱，睡眠模式的改变和非特异性疲劳；
（４）损伤下丘脑及周围相关神经组织导致的视力缺

陷、癫痫、颅神经功能障碍和脑血管事件等均限制患

者体力活动［４５］。
治疗原则：（１）尽量减少对下丘脑的损伤。 实

施保留下丘脑功能的手术，联合术后放疗，有助于降

低术后严重肥胖［４６］；或尽量避免不必要的术后鞍区

的放疗［３７］。 （２）临床证据显示饮食限制和增加运

动的减重效果甚微［４７⁃５１］，但它仍是治疗的基石。
（３）优化垂体前叶激素替代方案，尤其在术后 ３ 个

月内，及早减少糖皮质激素至生理替代用量，增加

ＬＴ４ 剂量。 （４）拟交感神经药物。 尝试应用中枢神

经系统兴奋剂，如右苯丙胺、哌甲酯、芬特明或托吡

酯复方制剂，可能改善非特异性乏力和嗜睡症

状［５２⁃５６］（＋）。 （５）二甲双胍治疗的获益证据不多，但
考虑到它能明显改善胰岛素敏感性、价格低廉且不

良反应少，可选择试用。 （６）胰高血糖素样肽⁃１ 受

体激动剂 （ＧＬＰ⁃１ ＲＡ）能延缓胃排空、通过下丘脑

外途径增加饱腹感及激活棕色脂肪等方面作用。 多

项临床研究［５７⁃５８］和临床用药经验显示，一些患者对

ＧＬＰ⁃１ＲＡ（艾塞那肽、利拉鲁肽和司美格鲁肽）产生

持续的减重作用。 综合考虑药物的安全性以及可能

获益，可尝试 ＧＬＰ⁃１ＲＡ 治疗（ ＋＋）。 因国内未批准

１８ 岁以下青少年用药适应症，因此用药需谨慎并签

署知情同意书。
减重手术能有效改善下丘脑性肥胖［５９］。 多个

病例报告显示，胃旁路术和袖状胃切除术能有效持

久减重（最长随访 ４８ 个月） ［６０⁃６１］，但胃束带术的减

重效果有限［６２⁃６３］。 因此，对于极度肥胖并严重并发

症患者，若其他治疗失败，可考虑行胃旁路术或袖状

胃切除术（＋＋＋）。

１１　 骨质疏松的防治

ＣＰ 患者骨质疏松和骨折风险明显增加［６４］。 其

危险因素包括手术年龄小、女性、接受放疗和应用抗

癫痫药物［６５］。 对 １７７ 例 ＣＰ 患者随访 １６ 年，有

３１ 例（１８％）患者发生骨折［６６］。
过量糖皮质激素［６７］ 和甲状腺激素，以及缺乏

ＧＨ 和性激素均会对骨代谢造成不良影响［６８］。 因此

上述激素的恰当补充是防治骨质疏松的首要策略。
在满足日常生活需要的前提下，尽量减少糖皮质激

素剂量。 应长期应用性激素和 ＧＨ［６９］。
其他骨质疏松的防治措施，包括鼓励运动、补钙

和维生素 Ｄ。 对此类患者，骨吸收抑制剂或骨形成
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促进剂应用的经验非常有限。 这些药物可在患者成

年后再考虑应用（＋）。

１２　 神经系统并发症

神经系统的术后并发症包括视野缺损和失明、
头痛、颅神经损伤和癫痫［７０］。 长期并发症发生率约

８％［７１］。 巨大肿瘤导致损害发生率升至 ３６％［７２］。
故神经系统并发症的发生率与瘤体大小、位置、类
型、术式选择和入路选择密切相关。

视力损伤是常见并发症。 经蝶窦入路的手术患

者术后视神经损伤相对较小［７３］。 建议患者术后补

充甲钴胺营养神经治疗。 术后 ６ 和 １２ 个月复查视

力和视野。
术后颅神经的损伤可能会影响患儿的执行功

能、记忆力、学习和精细化运动等［７４］。 约 ６３％的患

者出现术后头痛，尤其儿童多见，可能和颅内压增高

有关［７５］。 术后损伤下丘脑会引起低钠血症从而加

重头痛，纠正血钠浓度可能改善头痛。
术后癫痫发生率约 ３％ ［７６］ 。 并非所有癫痫发

作均表现为抽搐，部分患者仅表现为行为改变或

精神异常，尤其是儿童，故应注重脑电图检测。 术

后血钠水平剧烈波动、或顽固性低钠血症与癫痫

发作有关［７７］ 。 手术操作、术后气颅以及颅内感染

也是诱发癫痫的重要因素［７８］ ，所以建议术后抗癫

痫药物（卡马西平、苯妥英钠等）治疗 ３ ～ ６ 个月。
放疗虽可降低肿瘤复发，但也会损伤神经系统，加
重视觉障碍［７９］ ，引起微血管功能障碍（烟雾病）和
继发肿瘤［８０］ ，故应综合评估放射治疗的风险和获

益。 ＧＨ 替代治疗有助于改善神经系统功能。

１３　 肿瘤残留或复发的处理

ＣＰ 有复发倾向。 即便影像学确认全切除的病

例仍有一定复发比例。 次全切除、部分切除即使辅

以放疗，肿瘤复发仍不可避免。 尽管文献报道大多

数复发发生在前次治疗的 ３ 年内，但更长时间的复

发屡见不鲜。 一般说来，肿瘤复发的时间跟前次手

术切除程度、肿瘤自身特性、原发肿瘤的生长方式密

切相关，少数肿瘤复发时伴有恶性倾向。
复发 ＣＰ 的处理需要综合考虑患者原来肿瘤的

生长方式、前次治疗的方式策略、复发肿瘤的生长方

式及患者的一般情况、内分泌状态及下丘脑功能等，

治疗手段包括再次手术切除肿瘤、放射治疗、化疗和

靶向治疗等。
再次手术全切除肿瘤是最常用方法（ ＋＋＋）。

手术的目标是尽可能完全地切除肿瘤，并减少对

周围结构的损伤。 复发 ＣＰ 建议选择有利于全切

除肿瘤的入路进行手术，以更好地暴露肿瘤，并且

避免在处理前次手术造成的粘连而浪费过多的时

间和精力。
放射治疗（伽马刀、质子刀等）通过高能 Ｘ 射线

或质子束等放射线来杀死肿瘤细胞，减少肿瘤的体

积和生长。 放射治疗常用于术后预防复发或作为无

法耐受手术患者的辅助治疗方法（＋＋）。

１４　 ＣＰ 的抗肿瘤药物治疗

除了传统手术、放疗外，近年也尝试抗肿瘤药物

治疗。 ＣＰ 的两种病理类型具有不同的分子特征，提
出了药物治疗的靶点，为难治病例提供了新希望。
目前证据主要来自个案报道，用药前需要充分权衡

利弊，并获得患者的知情同意。
乳头型 ＣＰ 的抗肿瘤药物治疗： ＢＲＡＦ Ｖ６００Ｅ

突变可见于 ８１％ ～１００％的乳头型 ＣＰ，激活 ＭＡＰＫ ／
ＥＲＫ 信号通路。 现有的个案报道提示，达拉非尼或

维莫非尼单药，以及与 ＭＥＫ 抑制剂曲美替尼联用，
均在进展期或复发乳头型 ＣＰ 中达到了良好的疗效

（＋＋＋）。 最常见的不良反应为发热和皮疹，其他还

有关节痛、肌痛、咳嗽、转氨酶升高等［８１］。
造釉细胞型 ＣＰ 的抗肿瘤药物治疗： ＣＴＮＮＢ１

是造釉型 ＣＰ 的最常见突变基因，且仅限于第 ３ 外

显子，导致 β⁃ｃａｔｅｎｉｎ ／ Ｗｎｔ 通路和 ＳＨＨ 信号通路的

上调。 Ｗｎｔ ／ β⁃ｃａｔｅｎｉｎ 通路的下游分子为 ＶＥＧＦ。 在

囊性造釉型 ＣＰ 中，多种细胞因子和趋化因子水平

升高，尤其是 ＩＬ⁃６ 在囊液和实性成分中均表达增

多。 抗 ＩＬ⁃６Ｒ 抗体（托珠单抗±贝伐珠单抗）可以部

分缩小囊肿体积。 另外，在囊性为主的造釉型 ＣＰ
中，干扰素有抑制肿瘤作用。 ＩＦＮ⁃α２ａ 囊内或全身

给药可达到控制肿瘤进展的作用，中位无进展时间

为 ２５ 个月。 ＰＥＧ⁃ＩＦＮ⁃α２ｂ 由于半衰期更长，效果更

好。 因此干扰素具有延缓肿瘤进展或推迟放疗的作

用，但不足以成为治疗肿瘤的独立手段［８２］。
其他潜在的抗肿瘤靶点： 根据 ＣＰ 的分子学特

征，尚有其他潜在的治疗靶点，如 ＶＥＧＦ 受体 ＴＫＩ、
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ＥＧＦＲ 抑制剂、抗 ＳＭＯ、Ｗｎｔ 通路抑制剂、免疫检查

点抑制剂（抗 ＰＤ⁃Ｌ１）等，但目前在 ＣＰ 患者的应用

经验尚匮乏［８１⁃８３］。

１５　 慢性疾病管理模式的建立：教育、随访和

心理支持

　 　 因为儿童发病且终身需要药物治疗，故患者和

父母均需接受慢性疾病管理教育［７０］。 主要包括以

下方面：（１）应长期补充垂体前叶激素并终身随访。
在术后 ３ 个月内，间隔 １ ～ ２ 周密切随访，及时调整

糖皮质激素和 ＬＴ４ 剂量，控制体重增加。 此后间隔

３～６ 个月随访一次，以后根据病情适当的延长。 检

测项目包括生化、内分泌激素、鞍区 ＭＲＩ 检查等，并
进行体质指数及生活质量评估。 ＣＰ 复发多数在

５ 年内，但此后复发的也屡见不鲜［１８］。 （２）应激状

态糖皮质激素应加量。 （３）肥胖教育。 （４）为患者

提供 ＣＰ 术后内分泌管理的科普文章。 （５）心理评

估，给患者和父母更多心理支持。 研究表明，ＣＰ 术

后儿童幸福感降低和抑郁率增加，需要更多社会心

理支持［８４］。 采用诸如功能行为分析、设计目标管理

等康复疗法有助于改善患儿认知功能障碍和心理障

碍，提高患儿生存质量［８５］。 （６）建立患友会，通过

患友之间分享治疗经验，获得医疗信息及心理支持。
目前国内已经成立“颅咽管瘤之家”患友群，参会人

数超过 ５ ０００ 人。 这些群众组织极大提高了患者对

疾病的认识，方便了就医过程。 （７）运动康复教育。
ＣＰ 术后儿童有氧体能、运动能力和工作记忆显著下

降，有氧健身和运动能改善注意力和执行功能，建立

良好的工作记忆网络［８６］。 （８）存在肾上腺皮质功

能减退的患儿，应随身携带药物及急救卡，以备不时

之需［８７］。
需要注意的是，极少数患者在术后可能仍保

留部分垂体前叶功能。 因此，如果影像学上可见

部分垂体前叶组织，或化验提示存在垂体前叶功

能残留，可尝试减量或暂停各种激素补充。 可在

停用氢化可的松 ３ ～ ７ ｄ 后、停用 ＬＴ４ ４ 周后、停用

ＧＨ 和促性腺激素或性激素 ３ 个月后，评估相应激

素的水平；如果内源性垂体前叶激素有恢复趋势，
应继续停药观察，避免过度治疗（ ＋）。 必要时可行

相应的兴奋试验评估垂体前叶的储备功能。

１６　 总结

ＣＰ 术后的儿童和青少年患者，需接受慢病管理

的理念，需得到神经外科、内分泌科、放疗科等多学

科团队的治疗，需建立战胜疾病的信心，需形成个体

化和精细化的激素补充治疗方案（详见表 ２）。 治疗

过程中，不仅要警惕肿瘤复发，还应关注和应对下丘

脑综合征、身高增长、肥胖等临床困境。 经过全面的

垂体前叶功能重建，帮助患者获得良好身高和健康

状态，将来亦可能获得生育能力。 探索肿瘤新分子

机制，建立新理论体系，形成新治疗范式，才能全面

提升 ＣＰ 的诊治水平。
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表 ２　 儿童青少年颅咽管瘤患者治疗和随访的简易流程

时间 项目 注意事项和调整药物

术前检查 ＦＳＨ ／ ＬＨ ／ Ｅ２ ／ Ｔ ／ ＰＲＬ，ＦＴ３ ／ ＦＴ４ ／ ＴＳＨ，ＡＣＴＨ ／ Ｆ，

ＧＨ ／ ＩＧＦ⁃１

酌情补充 ＨＣ、ＬＴ４ 和去氨加压素（弥凝）

增强鞍区 ＭＲ －

平扫头部 ＣＴ 瘤周钙化

视野 －

肝肾脂全、血尿常规 血钠 ／ Ｃｒ ／ 尿比重

身高 ／ 体质量 ／ 腰围 ／ 脂肪含量 －

评价下丘脑功能 情绪、睡眠、食欲、体温、出汗

手术当天 监测生命体征 持续静脉点滴 ＨＣ，２００～３００ ｍｇ ／ ｄ；儿童减量

术后监测尿量和电解质 如血钠高：补液，去氨加压素 １２. ５～２５ μｇ ｓｔ

术后第 １～２ 天 监测一般状态、食欲、血压 静脉点滴 ＨＣ ５０～１００ ｍｇ ｂｉｄ；或口服强的松 １０ ｍｇ ｔｉｄ

电解质和尿量 去氨加压素 １２. ５⁃５０ μｇ ｂｉｄ

术后第 ３～７ 天 监测一般状态、食欲、血压 逐渐减少 ＨＣ 剂量到 １０ ～ ２０ ｍｇ ｔｉｄ 或强的松 ５ ｍｇ ｂｉｄ；
儿童减量。 慢病管理教育，应终身服药

电解质和尿量 去氨加压素 ５０ μｇ ｔｉｄ；儿童减量

术后 ２ 周 食欲、体质量、尿量、肾全、甲功 调整药物剂量，ＨＣ ２. ５ ～ ５ ｍｇ ｔｉｄ；ＬＴ４ １２. ５ ～ ２５ μｇ ｑｄ；

去氨加压素；固定饮水量

评估下丘脑功能 情绪、睡眠、食欲、体温、出汗

术后 ３ 周、４ 周、８ 周 食欲、体质量、肾全、甲功 调整上述药物剂量

术后 ３ 个月 体力、体质量、肾全、血脂、甲功、性激素、ＩＧＦ⁃１ 调整 ＨＣ、ＬＴ４ 和去氨加压素；必要时加用性激素

身高 ／ 体质量 ／ 腰围 ／ 脂肪含量 警惕下丘脑性肥胖，控制饮食

术后 ６ 个月 鞍区增强 ＭＲ －

肾全、甲功、性激素、ＩＧＦ⁃１ 调整 ＨＣ、ＬＴ４ 和去氨加压素剂量

身高 ／ 体质量 ／ 腰围 ／ 脂肪含量 －

此后间隔 ６ 个月复诊 甲功、性激素、ＩＧＦ⁃１；Ｎａ、Ｃｒ、血糖和血脂；
转氨酶

调整垂体前叶激素和去氨加压素剂量；酌情补充性激素

或促生育治疗；关注有无脂肪肝

体力 ／ 身高 ／ 体质量 ／ 腰围 ／ 脂肪含量 重度肥胖者，尝试 ＧＬＰ⁃１ａ 或手术减重

骨龄 若无肿瘤复发，可予 ｒｈＧＨ 促进身高

每 １～２ 年复查 ＭＲ 有无肿瘤复发

骨密度 长期补钙和维生素 Ｄ３

ＨＣ：氢化可的松；ＬＴ４：左旋甲状腺素；ｒｈＧＨ；重组人生长激素
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ｃｙ： ａ ｓｙｓｔｅｍａｔｉｃ ｒｅｖｉｅｗ［ Ｊ］． Ｅｎｄｏｃｒｉｎｅ， ２０２０， ６７（３）：
５０７⁃５１５．

［１０］ Ｒｕｓｈｗｏｒｔｈ ＲＬ， Ｔｏｒｐｙ ＤＪ， Ｆａｌｈａｍｍａｒ Ｈ． Ａｄｒｅｎａｌ ｃｒｉｓｉｓ
［Ｊ］． Ｎ Ｅｎｇｌ Ｊ Ｍｅｄ， ２０１９， ３８１（９）： ８５２⁃８６１．

［１１］ 苗玉麒， 吴迪． 儿童颅咽管瘤术后内分泌评估及激素

替代治疗 ［ Ｊ］． 中国实用儿科杂志， ２０２０， ３５ （ ６）：
４４６⁃４５０．

［１２］ Ｂｅｎｖｅｎｇａ Ｓ． Ｌ⁃Ｔ４ Ｔｈｅｒａｐｙ ｉｎ ｔｈｅ Ｐｒｅｓｅｎｃｅ ｏｆ Ｐｈａｒｍａｃｏ⁃
ｌｏｇｉｃａｌ Ｉｎｔｅｒｆｅｒｅｎｔｓ ［ Ｊ］． Ｆｒｏｎｔ Ｅｎｄｏｃｒｉｎｏｌ （ Ｌａｕｓａｎｎｅ），
２０２０， １１： ６０７４４６．

［１３］ 王慕逖． 中枢性甲状腺功能减退症［ Ｊ］． 临床儿科杂

志， １９９３， １１（５）： ２⁃４．
［１４］ Ｊｏｎｋｌａａｓ Ｊ， Ｂｉａｎｃｏ ＡＣ， Ｂａｕｅｒ ＡＪ， ｅｔ ａｌ． Ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓ ｆｏｒ

ｔｈｅ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｈｙｐｏｔｈｙｒｏｉｄｉｓｍ． ｐｒｅｐａｒｅｄ ｂｙ ｔｈｅ ａｍｅｒｉｃａｎ
ｔｈｙｒｏｉｄ ａｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ ｔａｓｋ ｆｏｒｃｅ ｏｎ ｔｈｙｒｏｉｄ ｈｏｒｍｏｎｅ ｒｅｐｌａｃｅ⁃
ｍｅｎｔ［Ｊ］． Ｔｈｙｒｏｉｄ， ２０１４， ２４（１２）： １６７０⁃１７５１．

［１５］ Ｍｉｇｕｅｌ ＧＡ， Ｐｌá ＡＳ， Ｍｕñｏｚ ＭＬＰ， ｅｔ ａｌ． Ｓｅｖｅｎ ｙｅａｒｓ ｏｆ
ｆｏｌｌｏｗ⁃ｕｐ ｏｆ ｔｒａｂｅｃｕｌａｒ ｂｏｎｅ ｓｃｏｒｅ， ｂｏｎｅ ｍｉｎｅｒａｌ ｄｅｎｓｉｔｙ，
ｂｏｄｙ ｃｏｍｐｏｓｉｔｉｏｎ ａｎｄ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎ ａｄｕｌｔｓ ｗｉｔｈ ｇｒｏｗｔｈ
ｈｏｒｍｏｎｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ ｔｒｅａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｒｈＧＨ ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ ｉｎ ａ
ｓｉｎｇｌｅ ｃｅｎｔｅｒ ［ Ｊ］． Ｔｈｅｒ Ａｄｖ Ｅｎｄｏｃｒｉｎｏｌ Ｍｅｔａｂ，２０１６， ７
（３）： ９３⁃１００．

［１６］ Ｂｏｇｕｓｚｅｗｓｋｉ ＭＣＳ， Ｂｏｇｕｓｚｅｗｓｋｉ ＣＬ， Ｃｈｅｍａｉｔｉｌｌｙ Ｗ， ｅｔ
ａｌ． Ｓａｆｅｔｙ ｏｆ ｇｒｏｗｔｈ ｈｏｒｍｏｎｅ ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ ｉｎ ｓｕｒｖｉｖｏｒｓ ｏｆ
ｃａｎｃｅｒ ａｎｄ Ｉｎｔｒａｃｒａｎｉａｌ ａｎｄ ｐｉｔｕｉｔａｒｙ ｔｕｍｏｕｒｓ： ａ ｃｏｎｓｅｎｓｕｓ
ｓｔａｔｅｍｅｎｔ［Ｊ］． Ｅｕｒ Ｊ Ｅｎｄｏｃｒｉｎｏｌ， ２０２２， １８６（６）： ３５⁃５２．

［１７］ Ｎｇｕｙｅｎ Ｑｕｏｃ Ａ， Ｂｅｃｃａｒｉａ Ｋ， Ｂｒｉｃｅñｏ ＬＧ， ｅｔ ａｌ． ＧＨ ａｎｄ
ｃｈｉｌｄｈｏｏｄ⁃ｏｎｓｅｔ ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａ： ｗｈｅｎ ｔｏ ｉｎｉｔｉａｔｅ
ｇｒｏｗｔｈ ｈｏｒｍｏｎｅ ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ ｔｈｅｒａｐｙ？ ［ Ｊ］． Ｊ Ｃｌｉｎ Ｅｎｄｏ⁃
ｃｒｉｎｏｌ Ｍｅｔａｂ， ２０２３， １０８（８）： １９２９⁃１９３６．

［１８］ 颅咽管瘤治疗专家共识编写委员会， 中华医学会神经

外科学分会小儿神经外科学组． 颅咽管瘤患者长期内

分泌治疗专家共识（２０１７）［Ｊ］． 中华医学杂志， ２０１８，
９８（１）： １１⁃１８．

［１９］ Ｓｍｉｔｈ ＴＲ， Ｃｏｔｅ ＤＪ， Ｊａｎｅ ＪＡ， ｅｔ ａｌ． Ｐｈｙｓｉｏｌｏｇｉｃａｌ ｇｒｏｗｔｈ
ｈｏｒｍｏｎｅ ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ ａｎｄ ｒａｔｅ ｏｆ ｒｅｃｕｒｒｅｎｃｅ ｏｆ ｃｒａｎｉｏｐｈａｒ⁃
ｙｎｇｉｏｍａ： ｔｈｅ ｇｅｎｅｎｔｅｃｈ ｎａｔｉｏｎａｌ ｃｏｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｇｒｏｗｔｈ ｓｔｕｄｙ
［Ｊ］． Ｊ Ｎｅｕｒｏｓｕｒｇ Ｐｅｄｉａｔｒ， ２０１６， １８（４）： ４０８⁃４１２．

［２０］ Ａｌｏｔａｉｂｉ ＮＭ， Ｎｏｏｒｍｏｈａｍｅｄ Ｎ， Ｃｏｔｅ ＤＪ， ｅｔ ａｌ． Ｐｈｙｓｉｏ⁃
ｌｏｇｉｃ ｇｒｏｗｔｈ ｈｏｒｍｏｎｅ⁃ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ ｔｈｅｒａｐｙ ａｎｄ ｃｒａｎｉｏｐｈａｒ⁃
ｙｎｇｉｏｍａ ｒｅｃｕｒｒｅｎｃｅ ｉｎ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｐａｔｉｅｎｔｓ： ａ ｍｅｔａ⁃ａｎａｌｙｓｉｓ
［Ｊ］． Ｗｏｒｌｄ Ｎｅｕｒｏｓｕｒｇ， ２０１８， １０９： ４８７⁃４９６．ｅ１．

［２１］ Ｔａｍｈａｎｅ Ｓ， Ｓｆｅｉｒ ＪＧ， Ｋｉｔｔａｈ ＮＥＮ， ｅｔ ａｌ． ＧＨ ｔｈｅｒａｐｙ ｉｎ
ｃｈｉｌｄｈｏｏｄ ｃａｎｃｅｒ ｓｕｒｖｉｖｏｒｓ： ａ ｓｙｓｔｅｍａｔｉｃ ｒｅｖｉｅｗ ａｎｄ ｍｅｔａ⁃
ａｎａｌｙｓｉｓ［ Ｊ］． Ｊ Ｃｌｉｎ Ｅｎｄｏｃｒｉｎｏｌ Ｍｅｔａｂ， ２０１８， １０３（８）：
２７９４⁃２８０１．

［２２］ Ｏｌｓｓｏｎ ＤＳ， Ｂｕｃｈｆｅｌｄｅｒ Ｍ， Ｗｉｅｎｄｉｅｃｋ Ｋ， ｅｔ ａｌ． Ｔｕｍｏｕｒ
ｒｅｃｕｒｒｅｎｃｅ ａｎｄ ｅｎｌａｒｇｅｍｅｎｔ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎ⁃
ｇｉｏｍａ ｗｉｔｈ ａｎｄ ｗｉｔｈｏｕｔ ＧＨ ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ ｔｈｅｒａｐｙ ｄｕｒｉｎｇ
ｍｏｒｅ ｔｈａｎ １０ ｙｅａｒｓ ｏｆ ｆｏｌｌｏｗ⁃ｕｐ［ Ｊ］． Ｅｕｒ Ｊ Ｅｎｄｏｃｒｉｎｏｌ，
２０１２， １６６（６）： １０６１⁃１０６８．

［２３］ 中华医学会儿科学分会内分泌遗传代谢学组，中华儿

科杂志编辑委员会． 过渡期生长激素缺乏症诊断及治

疗专家共识 ［ Ｊ］． 中华儿科杂志， ２０２０， ５８ （ ６）：
４５５⁃４６０．

［２４］ Ｒｉｃｈｍｏｎｄ Ｅ， Ｒｏｇｏｌ ＡＤ． Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｇｒｏｗｔｈ ｈｏｒｍｏｎｅ ｄｅ⁃
ｆｉｃｉｅｎｃｙ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ， ａｄｏｌｅｓｃｅｎｔｓ ａｎｄ ａｔ ｔｈｅ ｔｒａｎｓｉｔｉｏｎａｌ
ａｇｅ［Ｊ］． Ｂｅｓｔ Ｐｒａｃｔ Ｒｅｓ Ｃｌｉｎ Ｅｎｄｏｃｒｉｎｏｌ Ｍｅｔａｂ， ２０１６， ３０
（６）： ７４９⁃７５５．

［２５］ 中华医学会内分泌学分会． 成人生长激素缺乏症诊治

专家共识 （２０２０ 版）［Ｊ］． 中华内分泌代谢杂志， ２０２０，
３６（１２）： ９９５⁃１００２．

［２６］ 茅江峰， 王曦， 熊舒煜， 等． 重组人生长激素替代治疗

对颅咽管瘤术后成人患者代谢指标的影响［ Ｊ］． 中华

医学杂志， ２０１７， ９７（４２）： ３２８６⁃３２９０．
［２７］ Ｚｈａｎｇ ＸＹ， Ｙｕａｎ Ｋ， Ｆａｎｇ ＹＬ， ｅｔ ａｌ． Ｇｒｏｗｔｈ ｈｏｒｍｏｎｅ

ａｍｅｌｉｏｒａｔｅｓ ｈｅｐａｔｏｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ａｎｄ ｎｏｎａｌｃｏｈｏｌｉｃ
ｓｔｅａｔｏｈｅｐａｔｉｔｉｓ ｓｅｃｏｎｄａｒｙ ｔｏ ｈｙｐｏｐｉｔｕｉｔａｒｉｓｍ ｉｎ ａ ｃｈｉｌｄ： Ａ
ｃａｓｅ ｒｅｐｏｒｔ ［ Ｊ］． Ｗｏｒｌｄ Ｊ Ｃｌｉｎ Ｃａｓｅｓ， ２０２２， １０ （ １８）：
６２１１⁃６２１７．

［２８］ Ａｍａｙｉｒｉ Ｎ， Ｓｐｉｔａｅｌｓ Ａ， Ｚａｇｈｌｏｕｌ Ｍ， ｅｔ ａｌ． ＳＩＯＰ ＰＯＤＣ⁃
ａｄａｐｔｅｄ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓ ｆｏｒ ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａ ｉｎ ｌｏｗ⁃
ａｎｄ ｍｉｄｄｌｅ⁃ｉｎｃｏｍｅ ｓｅｔｔｉｎｇｓ ［ Ｊ］． Ｐｅｄｉａｔｒ Ｂｌｏｏｄ Ｃａｎｃｅｒ，
２０２３， ７０（１１）： ｅ２８４９３．

［２９］ Ｍａｏ ＪＦ， Ｘｕ ＨＬ， Ｗａｎｇ Ｘ， ｅｔ ａｌ． Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｃｏｍｂｉｎｅｄ ｐｉ⁃
ｔｕｉｔａｒｙ ｈｏｒｍｏｎｅ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｈａｖｅ ｂｅｔｔｅｒ ｒｅｓｐｏｎｓｅｓ
ｔｏ ｇｏｎａｄｏｔｒｏｐｈｉｎ⁃ｉｎｄｕｃｅｄ ｓｐｅｒｍａｔｏｇｅｎｅｓｉｓ ｔｈａｎ ｉｄｉｏｐａｔｈｉｃ

５９５



基础医学与临床　 　 Ｂａｓｉｃ ａｎｄ Ｃｌｉｎｉｃａｌ Ｍｅｄｉｃｉｎｅ ２０２４. ４４（５）

ｈｙｐｏｇｏｎａｄｏｔｒｏｐｉｃ ｈｙｐｏｇｏｎａｄｉｓｍ ｐａｔｉｅｎｔｓ ［ Ｊ ］． Ｈｕｍ
Ｒｅｐｒｏｄ， ２０１５， ３０（９）： ２０３１⁃２０３７．

［３０］ 孙首悦，王卫庆，蒋怡然， 等． 微量泵脉冲输注戈那瑞

林治疗特发性低促性腺激素性性腺功能减退症［ Ｊ］．
中华内分泌代谢杂志， ２０１１， ２７（８）： ６５４⁃６５８．

［３１］ Ｍａ Ｗ， Ｍａｏ Ｊ， Ｎｉｅ Ｍ， ｅｔ ａｌ． Ｇｏｎａｄｏｔｒｏｐｉｎ ｔｈｅｒａｐｙ ｏｎｃｅ ａ
ｗｅｅｋ ｆｏｒ ｓｐｅｒｍａｔｏｇｅｎｅｓｉｓ ｉｎ ｈｙｐｏｇｏｎａｄｏｔｒｏｐｉｃ ｈｙｐｏｇｏｎａｄｉｓｍ
［Ｊ］． Ｅｎｄｏｃｒ Ｐｒａｃｔ， ２０２１， ２７（１１）： １１１９⁃１１２７．

［３２］ Ｏｔｔｅ Ａ， Ｍüｌｌｅｒ ＨＬ． Ｃｈｉｌｄｈｏｏｄ⁃ｏｎｓｅｔ Ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａ
［ Ｊ ］． Ｊ Ｃｌｉｎ Ｅｎｄｏｃｒｉｎｏｌ Ｍｅｔａｂ， ２０２１， １０６ （ １０ ）：
ｅ３８２０⁃ｅ３８３６．

［３３］ Ｄｕ Ｃ， Ｌｅｎｇ ＹＳ， Ｚｈｏｕ ＱＷ， ｅｔ ａｌ． Ｒｅｌａｔｉｏｎｓｈｉｐ ｂｅｔｗｅｅｎ
ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｈｙｐｏｔｈａｌａｍｉｃ ｉｎｊｕｒｙ ａｎｄ ｗａｔｅｒ ａｎｄ ｓｏｄｉｕｍ
ｄｉｓｔｕｒｂａｎｃｅ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａ： ａ ｒｅｔｒｏ⁃
ｓｐｅｃｔｉｖｅ ｓｔｕｄｙ ｏｆ １７８ ｃａｓｅｓ［ Ｊ］． Ｆｒｏｎｔ Ｅｎｄｏｃｒｉｎｏｌ （ Ｌａｕ⁃
ｓａｎｎｅ）， ２０２２， １３： ９５８２９５．

［３４］ Ｔｈｏｍｐｓｏｎ ＣＪ， Ｃｏｓｔｅｌｌｏ ＲＷ， Ｃｒｏｗｌｅｙ ＲＫ． Ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ
ｈｙｐｏｔｈａｌａｍｉｃ ｄｉｓｅａｓｅ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎ⁃ｇｉｏｍａ
［Ｊ］． Ｃｌｉｎ Ｅｎｄｏｃｒｉｎｏｌ（Ｏｘｆ）， ２０１９， ９０（４）： ５０６⁃５１６．

［３５］ Ｃｒｏｗｌｅｙ ＲＫ， Ｗｏｏｄｓ Ｃ， Ｆｌｅｍｉｎｇ Ｍ， ｅｔ ａｌ． Ｓｏｍｎｏｌｅｎｃｅ ｉｎ
ａｄｕｌｔ ｃｒａｎｉｏｐｈａｒｙｎｇｉｏｍａ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｉｓ ａ ｃｏｍｍｏｎ， ｈｅｔｅｒｏｇｅ⁃
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关注本刊微信公众号方式：在微信中搜索“基础医学与临床”公众号进行关注，或者通过扫描下方二维

码进行关注。

《基础医学与临床》编辑部

２０２３ 年 １２ 月 １５ 日

８９５


