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中国儿童及青少年垂体柄增粗多学科诊治指南（2026版）
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【摘要】 垂体柄增粗（PST）可引起生理及病理的功能改变，对处于生长发育期的儿童及青少年影响尤为显著。儿

童及青少年PST的病因可能涉及肿瘤、感染 /炎症、先天性疾病等，其诊治的核心在于鉴别肿瘤性疾病与非肿瘤性病变，

以避免由于误诊、误治、漏诊或延迟诊断对患儿生活质量和预后造成的严重影响。该疾病的诊疗往往需要多学科协作。

中华医学会神经外科分会小儿神经外科学组编写了中国儿童及青少年PST多学科诊治指南，旨在为临床诊疗提供参考，

指导临床医护人员合理诊治儿童及青少年PST。
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【Abstract】  Pituitary stalk thickening (PST) can cause physiological and pathological functional changes, with 

particularly significant effects on children and adolescents in the growth and development period. The causes of PST in children 

and adolescents may involve tumors, infections/inflammations, congenital diseases, etc. The core of diagnosis and treatment 

lies in differentiating tumor diseases from non-tumor lesions to avoid the serious impact of misdiagnosis, mistreatment, missed 

diagnosis, and delayed diagnosis on the quality of life and prognosis of children and adolescents, so multidisciplinary diagnosis 

and treatment are often required. For this purpose our project team invited experts to write the guidelines for multidisciplinary 

diagnosis and treatment of PST in Chinese children and adolescents, aiming to provide a reference for clinical treatment and 

guide clinical medical staff in the rational treatment of PST in children and adolescents.
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垂体柄是连接下丘脑和垂体的重要结构，负责输

送下丘脑分泌的抗利尿激素、催产素以及调控垂体前

叶激素分泌的释放激素和抑制激素，具有关键的解

剖与生理功能。肿瘤、感染 /炎症、先天性疾病等可导

致垂体柄增粗（pituitary stalk thickening，PST）[1]，引

起其生理及病理功能改变，对处于生长发育期的儿

童及青少年影响尤为显著。我国儿童及青少年 PST
的平均发病年龄为（11.2±4.1）岁 [2]，多以多饮、多尿

和夜尿为首发症状 [3-4]。肿瘤是最常见的病因，占比

为 67.4%，其中中枢神经系统生殖细胞肿瘤（central 
nervous system germ cell tumors，CNS GCTs）位居首

位 [5]。与欧美人群相比，我国儿童及青少年 PST 中

CNS GCTs 的发病率更高，危害也更大 [2,6]。磁共振

成像（magnetic resonance imaging，MRI）是诊断PST
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的形成等关键环节；扩大工作组则参与讨论并提供意

见和建议。指南的制定过程分为以下三个阶段。

第一阶段：由中华医学会神经外科学分会小儿神

经外科学组讨论确定指南的主题、覆盖广度与深度，

并成立《中国儿童及青少年垂体柄增粗多学科诊治

指南》编写组，进行指南编写、提供建议、数据整理等

主题分工。专家组通过检索电子数据库（包括NCBI 
PubMed、中国知网、万方数据库），收集从 1985 年

1 月 1 日至 2024 年 12 月 31 日的相关文献。中文检

索词包括“儿童”“青少年”“垂体柄”“垂体柄增

粗”“诊断”“治疗”等，英文检索词包括“Pediatric/
Children/Adolescent”“Childhood”“Juvenile”“Pituitary 
stalk”“Pituitary stalk thickening/Thickened pituitary 
stalk”“Diagnosis”“Differential diagnosis”“Imaging” 

“MRI/Magnetic resonance imaging”“Biopsy”“Treatment/
Management”“Therapy”“Surgery”“Radiotherapy/
Radiat ion therapy”“Chemotherapy”“Hormone 
replacement therapy (HRT）”等。文献纳入标准为与临

床问题相关的中文或英文随机对照试验、队列研究、病

例对照研究、系统综述和Meta分析。

第二阶段：成立指南核心工作小组，负责起草指

南并形成初稿，随后在编写组内部进行讨论、互审、修

改和最终确认。本指南旨在满足不同层面医务人员的

需求，包括但不限于内分泌科、神经外科、小儿神经外

科、神经内科、放射肿瘤科、血液肿瘤科、病理科、影像

科、检验科等相关专科医生，以及基层医疗机构的全

科医生和儿科医生，并针对基层医院使用本指南的情

况进行了相应论述和说明。

第三阶段：建立指南外审评价专家组，对核心工

作小组前期确认的指南内容进行评议和投票。

2 指南内容

2.1 垂体柄增粗的定义、病因及临床表现

2.1.1 垂体柄大小 正常垂体柄（pituitary stalk，PS）
呈上宽下窄的形态，视交叉处最粗，垂体连接处最

最常用且最有效的方法，它不仅能显示垂体柄的形

态和病变特征，结合血清和（或）脑脊液中甲胎蛋白

（alpha fetoprotein，AFP）和（或）β-人绒毛膜促性腺激

素（β-human chorionic gonadotropin，β-hCG）的阳性结

果即可对疾病进行定性。若肿瘤标志物为阴性，仅凭

MRI检查无法实现定性诊断，此时组织病理学活检是

唯一的诊断金标准。然而，由于垂体柄解剖结构复杂

且功能敏感，手术风险较高，故不作为首选手段。因

此，儿童及青少年PST诊治的核心在于鉴别肿瘤性疾

病（尤其是CNS GCTs）与非肿瘤性病变，以避免由于

误诊、误治、漏诊及延迟诊断对患儿生活质量和预后造

成的严重影响。

本指南围绕儿童青少年 PST 的定义、病因、临床

特点、影像学特征、活检时机与方式、病理诊断要点与

难点、激素替代治疗、病因治疗及随访原则展开阐述，

旨在为从事儿童青少年神经影像学、内分泌学、神经

外科学（尤其小儿神经外科）、病理学及肿瘤学等专业

的医务工作者提供诊疗参考，同时也为患儿、家属及

相关社会人士提供专业知识以便于科普宣传。指南

的推荐意见是依据推荐意见分级的评估、制定及评价

（grading of recommendations assessment，development and 
evaluation，GRADE）方法（表1），结合文献证据质量、临

床实践及专家观点而形成。所有推荐意见，均经多学

科专家评阅审定，其中循证医学证据尚不充分的部分，

还有待未来通过临床试验进一步验证与更新。

1 指南方法学信息

本指南在借鉴国内外垂体柄增粗相关文献、诊疗经

验及共识的基础上，通过召开儿童青少年垂体柄增粗

专家讨论会的形式制订完成。指南的制订由多学科专

家共同参与，包括内分泌科、神经外科、小儿神经外科、

神经内科、放射肿瘤科、儿童血液肿瘤科、病理科、影像

科、检验科、小儿内科等专业的专家。参与专家分为核

心工作组与扩大工作组：核心工作组负责指南的整体

框架设计、临床问题的确定、文献检索与评价、推荐意见

表1　推荐意见分级的评估、制订及评价（GRADE）分级标准

项目 具体描述

证据等级

高 未来研究几乎不可能改变现有疗效评价结果的可信度

中 未来研究可能对现有疗效评价有重要影响，可能改变评估结果的可信度

低 未来研究很有可能对现有疗效评估有重要影响，改变评估结果可信度的可能性较大

极低 任何疗效的评估都很不确定

推荐强度

强 明确显示干预措施利大于弊

弱 利弊不确定或者利弊相当
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3 mm。值得注意的是，仅凭大小无法区分生理性变异

与病理性改变，需结合患儿的临床表现。尤其当存在

垂体功能紊乱、视觉障碍或两者兼有时，即使垂体连

接处仅为2～3 mm，视交叉处仅为3～4 mm，或两者

兼有，均可能具有病理学意义 [17]。

推荐意见2：综合国内外现有数据，儿童青少年垂

体柄增粗的诊断标准为视交叉处宽度≥4 mm，垂体连

接处≥3 mm。（证据质量：中；推荐强度：强）

推荐意见3：如果垂体柄增粗达不到推荐意见1或

2的诊断标准，但存在典型临床症状提示可能存在病

理意义时，临床需进行进一步评估并定期随访。（证

据质量：低；推荐强度：强）。

2.1.3 垂体柄增粗的病因 垂体柄增粗的病因主要分

为肿瘤、炎症 /感染性疾病、先天性疾病等 [1]。在儿童

青少年中，PST的病因以肿瘤性病变为主，发生率为

67.4%，其中CNS GCTs最为常见，朗格汉斯细胞组织

细胞增生症（Langerhans cell histiocytosis，LCH）位居

第二 [5]，而炎症 /感染性疾病则属罕见病因 [17]。我国儿

童青少年垂体柄增粗的肿瘤性病因中，发生率前三位

的分别为生殖细胞肿瘤（67%）、LCH（19%）和颅咽管瘤

（7%）[2]。尤其当垂体柄直径≥6.5 mm、合并中枢性尿崩

症、两种以上垂体内分泌激素减退或进展性垂体内分泌

功能减退时，往往意味着肿瘤发生的风险更高 [6]。

推荐意见 4：儿童青少年垂体柄增粗的病因以肿

瘤性病变为主，好发于生殖细胞肿瘤，炎症 /感染性疾

病罕见。（证据质量：高；推荐强度：强）

2.1.4 临床表现 儿童青少年垂体柄增粗的临床症

状主要由垂体功能受损、病变占位效应以及不同病因

本身所特有的表现所引起。最常见的症状是多饮、多

尿和夜尿（82.6%），超过半数患儿出现生长迟缓和身

材矮小 [3-4]。其余临床表现与病变累及的不同内分泌

轴相关：下丘脑 -垂体 -肾上腺皮质轴（hypothalamic-
pituitary-adrenal cortex axis，HPA轴）功能减退可引起

细。儿童垂体柄直径均值为（2.3±0.5）mm，并随年

龄增长而增大。其中，出生 6个月内女童的垂体柄大

小为（2.0±0.43） mm，8岁后进入快速增大期，最大可

达（2.8±0.58）mm；出生 6个月内男童的垂体柄大小

为（1.9±0.5） mm，快速增大年龄推迟至 12岁，最大

可达（2.9±0.72） mm。8~18岁期间，女童的垂体柄大

于男童（2.6 mm vs 2.45 mm，P=0.02）[7]。成年后，垂

体柄在视交叉处的矢状位前后径及冠状位横径分别为

（3.25±0.43） mm、（3.35±0.44） mm；在垂体连接处的

矢状位前后径及冠状位横径分别为（2.32±0.39） mm、

（2.16±0.37） mm[8]。虽然上述垂体柄测量数值源于欧

美人群的研究结果，但与中国人群的研究结果基本一

致 [9-11]。

2.1.2 垂体柄增粗定义 正常垂体柄横径小于同水平

基底动脉（basilar artery，BA）的直径。0~18岁女童垂

体柄与同水平基底动脉直径的比值（PS/BA）的最大值

和最小值分别为 0.73±0.12和 0.59±0.10，男童则为

0.70±0.12和0.56±0.11。PS/BA值大于或等于1在正

常儿童中并不常见，该结果提示在临床上需要进行垂

体柄大小测量，并与同年龄段正常垂体柄参考值进行

比较。若垂体柄测量值大于同年龄段正常值2个标准

差以上，则考虑为垂体柄增粗，并需进行病因分析 [7,12]。

推荐意见 1：儿童青少年生理状态下垂体柄解剖

结构小于同水平基底动脉，当 PS/BA比值≥1时，则

需进行垂体柄大小测量，并与同年龄段正常垂体柄参

考值进行比较；若垂体柄测量值大于同年龄段正常值

2个标准差以上，则考虑为垂体柄增粗。（证据质量：

高；推荐强度：强）

目前，针对儿童青少年垂体柄增粗的数值定义

及诊断标准尚未统一，不同地区和机构间存在差异，

文献报道的诊断PST标准范围在 2～4 mm[5]。例如，

波士顿儿童医院的研究者将垂体柄≥2.6 mm定义为

PST[13]；香港大学的研究者将PST诊断标准定为视交

叉处宽度>3 mm及垂体连接处>2 mm[6]；北京协和医

院的研究者将垂体柄宽度≥3 mm或矢状位上可见明

确局部结节样隆起定义为 PST[2,14]；上海华山医院的

研究者将垂体柄冠状面横径>3.5 mm定义为PST[15]；

上海瑞金医院的研究者则将 MRI 冠状位 T1 加权像

（T1-weighted image，T1WI）上垂体柄最粗部位宽度

（横径）≥3 mm定义为PST[4,16]。国内关于正常儿童青

少年垂体柄的测量数据报道较少，且各中心测量方法

不统一，缺乏多中心数据汇总，因此尚未建立统一的

儿童青少年垂体柄增粗诊断数值定义及标准。

英国临床实践指南将儿童和青少年孤立性垂体

柄增粗定义为视交叉处宽度≥4 mm，垂体连接处≥

图1 垂体柄测量方法示意图
图A：垂体柄小于基底动脉，PS/BA值<1。图B、C：分别为矢状位与冠状位

测量垂体柄示意图（矢状位 /冠状位以垂体柄最大显示层面进行测量，在垂

体柄上段与视交叉接触点垂直于垂体柄长轴进行前后 /左右方向测量直径，

在垂体柄下段与腺垂体附着处垂直于垂体柄长轴进行前后 /左右方向测量

直径）。PS为垂体柄；BA为基底动脉；以同平面基底动脉最大横径为标准，

测量所示垂体柄最大横径；OC为垂体柄视交叉处；PI为垂体连接处；IR为

漏斗隐窝；PG为垂体
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疲劳、食欲缺乏、体重减轻、恶心、呕吐、行为或情绪改

变；下丘脑 -垂体 -甲状腺轴（hypothalamic-pituitary-
thyroid axis，HPT轴）功能减退可导致学习成绩下降、

体重增加、皮肤干燥、脱发或头发变薄；下丘脑 -垂体 -
性腺轴（hypothalamic-pituitary-gonadal axis，HPG轴）

功能减退，则导致青春期缺失或延迟，女孩可出现原

发性或继发性闭经等。若垂体柄增粗，病变累及视交

叉，可导致视力下降、视野缺损等；病变的占位效应引

起颅内高压，可导致头痛、恶心、呕吐等症状；病变累

及下丘脑体温调节中枢可引起发热或体温调节异常。

此外，不同病因引起的垂体柄增粗，常伴有其原

发病的特征性临床表现。例如，生殖细胞肿瘤可导致

性早熟 [18]；LCH患儿可出现骨骼和皮肤病变，其中颅

骨是最常见的受累部位，皮肤受累则主要表现为广泛

皮疹、疼痛、溃疡或出血等，甚至可能出现以进行性

小脑综合征伴认知功能障碍和行为障碍为特征的神

经退行性疾病临床综合征（clinical neurodegenerative 
syndrome，cND）[19]。

推荐意见 5：儿童青少年垂体柄增粗最常见的症

状为多饮、多尿和夜尿。对于中枢性尿崩症合并其他

垂体功能减退的患儿，需要排查垂体柄增粗。在评估

过程中，应注意患儿是否存在性早熟、骨骼或皮肤病

变等鞍区外症状和体征，以便进行病因分析。（证据

质量：高；推荐强度：强）

3 诊断及鉴别诊断

3.1 影像学检查

3.1.1 检查要求 所有疑似垂体柄增粗的儿童青少年

建议行颅脑及垂体区，高分辨率MRI检查，扫描层厚

度≤3 mm，序列应包括T1加权像（T1-weighted image，
T1WI）、T2加权像（T2-weighted image，T2WI）、液体

衰减反转恢复（fluid-attenuated inversion-recovery，
FLAIR）序列、T1 加权增强扫描及弥散加权成像

（diffusion-weighted imaging，DWI），扫描方位需包含

轴位、矢状位和冠状位。必要时可进行动态增强扫描

（首选冠状位）[17,20]。若在垂体区T1WI图像上难以区

分垂体后叶与邻近的鞍背，推荐补充矢状位T1WI脂
肪抑制序列以助鉴别。生殖细胞肿瘤具有脊髓播散

转移的风险，因此MRI检查应涵盖全脊柱（颈、胸、腰

段），以评估椎管内是否存在播散病灶 [21]。

对 于 疑 似 朗 格 汉 斯 细 胞 组 织 细 胞 增 生 症

（LCH）的患儿，需完善骨骼系统评估。18F- 氟代脱

氧葡萄糖正电子发射断层扫描 / 计算机断层扫描

（18F-fluorodeoxyglucose positron emission tomography/
computed tomography，18F-FDG PET/CT）对骨骼病灶

具有较高的敏感性和特异性，有助于全身受累部位的

评估 [22-23]。

除上述检查外，还可考虑联合颈胸腹部 X 线、

腹部彩色多普勒超声、计算机断层扫描（computed 
tomography，CT）、全身骨扫描等检查以辅助诊断。各

医疗机构可根据实际情况，组合应用这些检查方法，

确保不遗漏各系统的基线评估。

推荐意见 6：建议使用MRI进行垂体柄的影像学

检查，扫描层厚≤3 mm，并包含轴位、矢状位和冠状位

扫描。（证据质量：高；推荐强度：强）

推荐意见7：所有经放射学证实为垂体柄增粗，且

临床高度怀疑病因为生殖细胞肿瘤的患儿，推荐完善

头颅及全脊髓MRI检查，以辅助诊断并评估是否有种

植转移的存在。（证据质量：中；推荐强度：强）

推荐意见 8： 所有经放射学证实为垂体柄增粗，

且临床高度怀疑病因为 LCH 的患儿，建议完善全身

PET/CT 检查，以辅助诊断并确定受累器官及部位。

（证据质量：高；推荐强度：强）

3.1.2 影像学特征及鉴别 通过MRI检查，对垂体柄

增粗的形态、鞍内异常信号、垂体后叶T1WI高信号是

否存在以及鞍外病变等非特异性和特异性特征进行细

致评估，可显著提高对垂体柄病变性质的鉴别诊断准

确性。

（1）垂体柄增粗形态：垂体柄增粗在形态上可分

为圆形、管形、锥形及 V 形四种类型 [1]。根据增粗程

度，可分为轻度（3～4 mm）、中度（4～6.5 mm）和重

度（≥6.5 mm）[24]。不同形态对病变性质的提示如下：

①圆形增粗常提示局灶性病变或浸润性结节，多见于

肿瘤性病变，如生殖细胞瘤、LCH等；②管形增粗更

常见于炎症或免疫介导的疾病，如淋巴细胞性垂体

炎、IgG4相关性疾病等；③锥形增粗（渐变型，常自下

向上变细）需考虑炎症或肿瘤从腺垂体上方波及漏斗

部所致；④ V 形增粗（自上而下变细）则更提示下丘

脑 -漏斗部的弥漫性炎症或肿瘤浸润。

在临床实践中，形态学评估需结合病变的位置分

布、对称性、强化方式、伴随征象以及临床内分泌表现

共同进行。建议采用以下分层决策思路：①一级判断

（警惕肿瘤性病变），若出现以下任一特征，需高度警

惕肿瘤，包括圆形增粗、不均匀或环形强化、增粗的短

轴径较大、病变快速进展、合并鞍上 /下丘脑占位或远

处同步病灶；②二级判断（倾向炎症 /免疫性病变），若

出现以下任一特征，可考虑炎症 /免疫性病变，包括管

形对称性增粗、轻中度增粗、均匀强化、垂体后叶T1WI
高信号消失、以中枢性尿崩症为主要表现、缺乏明显肿

块，且在随访中病变可缓解或波动。
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病），病灶常为多发性，除垂体柄增粗外，还可累及鞍

旁、鞍上区域，出现斑块样或结节样病变。在活动期，

病灶多表现为T2WI高信号并伴有明显强化；而在慢

性纤维化期，则表现为T2WI低信号且强化程度显著

减弱 [43]。超过一半的垂体结节病病例伴有神经系统

其他部位的病变，如脑实质、脑膜或脊柱受累 [44]。同

时，纵隔和肺门淋巴结肿大也是常见的全身表现。

（5）感染性病变：某些感染性疾病，如中枢神经系

统曲霉菌病、结核等，也可导致垂体柄增粗 [45-46]。垂

体柄的弥漫性增厚和结节样改变是垂体结核的重要

影像特征，但缺乏特异性。若同时发现颅内其他支持

感染的征象，如以鞍上池为主的多发结节或环形强化

灶、软脑膜广泛异常强化，或肺部影像学提示结核感

染，则有助于该病因的临床诊断。

推荐意见 9：当MRI影像在垂体柄增粗的病因学

诊断上缺乏特异性，需结合垂体柄增粗的形态、鞍内

异常信号、垂体后叶T1WI高信号是否存在以及鞍外

病变等特征，进行综合鉴别诊断。（证据质量：中；推

荐强度：强）

3.2 实验室检查

3.2.1  垂体功能评估  垂体柄增粗患者常伴有不

同程度的垂体功能受损，可单独或同时出现多个

下丘脑 - 垂体 - 靶腺轴功能减退。各轴系功能减退

的发生率分别为：全垂体功能减退（7.9%～11.8%）、

HPA轴（9%～24%）、HPT轴（5.6%～34.8%）、HPG轴

（30.8%～40.8%）及生长激素轴（26.5%～56.5%）；垂

体后叶功能减退（中枢性尿崩症）的发生率更高，达

68.8%～91.3%[2-4]。所有经放射学证实为垂体柄增粗的患

儿，均需接受全面的垂体/下丘脑功能评估，内容包括：

（1）HPA轴功能： 晨8:00～9:00检测血皮质醇（需

在服用糖皮质激素前采样）。

（2）HPT 轴功能： 检测促甲状腺激素（thyroid 
stimulating hormone，TSH）、总三碘甲状腺原氨酸（total 
triiodothyronine，TT3）、总甲状腺素（total thyroxine，
TT4）、游离三碘甲状腺原氨酸（free triiodothyronine，
FT3）、血清游离甲状腺素（free thyroxine，FT4）。

（2）肿瘤性病变：肿瘤是儿童青少年垂体柄增粗

的主要病因，发生率前三位依次为生殖细胞肿瘤、

LCH和颅咽管瘤。此外，起源于垂体柄的颗粒细胞瘤

在儿童中极为罕见。虽然影像学特征无法对增粗的垂

体柄进行特异性定性，但MRI上肿瘤性病变在T1WI、
T2WI 的信号特点，以及对比增强后的表现，不仅能

反映肿瘤内部的信号特征（如均匀或不均匀强化），还

有助于明确肿瘤的边缘、性质及其与周围结构的关

系 [25]，从而为鉴别诊断提供依据（表2）。
（3）先天性病变：最常见的引起垂体柄增粗的先

天性病变是Rathke's囊肿。它通常位于垂体柄底部、

接近垂体前后叶的交界处，可导致垂体柄呈球形或条

索状增粗，更多见于垂体柄的前方。其在T1WI上呈

等或低信号，T2WI上呈高信号。当囊肿内细胞成分

或蛋白含量增加时，MRI上可表现为T1WI和T2WI信
号增高。Rathke's囊肿在对比增强序列中通常不强化，

边界通常较为清晰 [26]。

（4）自身免疫性病变：①淋巴细胞性垂体炎，典

型影像学表现包括垂体柄增粗、均匀对比增强、垂体

后叶T1WI高信号消失以及鞍旁T2WI低信号（“鞍旁

暗征”）。② IgG4相关性垂体炎，表现为垂体柄增粗、

垂体和（或）漏斗部弥漫性肿大，同样常伴有垂体后

叶T1WI高信号消失 [41-42]；③肉芽肿性垂体炎（如结节

图2 垂体柄增粗在MRI矢状位形状，A~D分别为圆形、管形、锥

形及V形

图3 垂体柄增粗在MRI冠状位形状，A~D分别为圆形、管形、锥

形及V形

表2　儿童垂体柄增粗常见肿瘤影像学特征对比

肿瘤类型 垂体柄形态 CT MRI 垂体柄以外病变

生殖细胞瘤 [27-33] 圆形，部分可呈V形 呈等或稍高密度影，
钙化少见

T1WI为等或高信号，T2WI为略低信号，均匀强

化，常伴囊变，呈多囊分隔状或蜂房状；DWI常
显示扩散受限，ADC值低于其他鞍区肿瘤；垂体

后叶T1WI高信号消失

松果体、基底节、室
管膜下、椎管内

朗格汉斯细胞组织细
胞增生症 [34-38]

V形，部分可呈管形 呈等或稍高密度影，
无钙化

T1WI序列多呈等或稍低信号，T2WI呈等信号，

均匀强化；垂体后叶T1WI高信号消失

颅骨（最常见）等

颅咽管瘤 [39] 常挤压、中断不清；
浸润粘连时可呈V形 /
锥形

密度不均、呈等或稍
高密度，边缘可见碎
蛋壳样或弧形钙化

T1WI信号因成分而异（低或高信号），囊性部分

T2WI 多为高信号（部分可为低信号）；实性部分

呈现不同程度强化

无

颗粒细胞瘤 [40] 未见典型形态特征描述 高密度，钙化罕见 T1WI呈等信号，T2WI可呈低信号， 强化方式多

样（均匀或不均匀），强化程度多变

无
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（3）HPG 轴功能： 检测促卵泡激素（fo l l ic le-

stimulating hormone，FSH）、黄体生成素（luteinizing 
hormone，LH）和雌二醇（estradiol，E2）（女性）或睾酮

（testosterone，T）（男性）。

（4）生长激素轴功能： 检测生长激素（growth 
hormone，GH）、血胰岛素样生长因子 1（insulin-like 
growth factor 1，IGF-1）及催乳素（prolactin，PRL）；

（5）垂体后叶功能： 记录24 h尿量，并测定血钠、

尿比重、血渗透压及尿渗透压。

此外，身高、体重、坐高、第二性征发育情况、骨龄

评估以及生殖系统超声检查，有助于全面评估患儿的

生长与发育状态，是内分泌功能评估的重要组成部分。

推荐意见 10：垂体柄增粗患儿，常伴有不同程度

的垂体功能受损，所有经放射学证实为PST的患儿均

需进行垂体功能评估，包括垂体前叶及垂体后叶功能

评估。（证据质量：高；推荐强度：强）。

3.2.2 肿瘤标志物检查 所有经放射学证实为垂体柄

增粗的患儿，均需进行血清和脑脊液的AFP和β-hCG
检测。该检查对于诊断颅内生殖细胞肿瘤，具有至关

重要的临床意义，若肿瘤标志物阳性并结合影像学

证据，即可诊断颅内生殖细胞肿瘤 [18]。然而，不同地

区或协作组对于通过肿瘤标志物水平来界定生殖细

胞瘤与非生殖细胞瘤性生殖细胞肿瘤的标准存在一

定差异。例如，SIOP标准规定：β-hCG≤50 mIU/mL
且 AFP≤25 ng/mL；而 COG 标准则为：β -hCG≤

100 mIU/mL且AFP≤10 ng/mL[47]。

推荐意见11：所有经放射学证实为垂体柄增粗的

患儿，均需进行血清和脑脊液的β-hCG和AFP检查。

（证据质量：中；推荐强度：强）

3.2.3 一般常规检查 此外，还应进行血常规、凝血

功能、肝功能、肾功能、血电解质、尿常规、大便常规及

病原学检测等一般常规检查，以全面评估患儿的全身

状况，并排除其他系统性疾病。

3.3 眼科检查 所有经放射学证实为垂体柄增粗的

患儿，尤其是病变靠近或累及视交叉者，均需完善

全面的眼科检查，包括视力、视野、眼底、视盘以及

眼球运动等评估。这不仅能为患儿建立视功能的基

线数据，更是评估视觉通路是否受损及受损程度的

关键。

推荐意见 12：所有经放射学证实为垂体柄增粗

的患儿，均应进行眼科检查，以评估是否存在视交叉

受累及相关视觉功能损害。（证据质量：中；推荐强

度：强）。

3.4 病理学检查

3.4.1 病理活检原则 组织病理学诊断是明确垂体

柄增粗病因的金标准，对指导后续治疗至关重要。然

而，由于该部位手术风险较高，国内外指南均不推荐

将活检作为首选检查方法。鉴于儿童青少年垂体柄增

粗患者中恶性肿瘤（尤其是生殖细胞瘤）比例较高，延

误诊断可能导致一系列严重后果，如包括对垂体功能

和生活质量的严重影响 [48-49]，肿瘤种植转移风险的增

加，以及因诊断延迟导致肿瘤性质的进展（如从生殖

细胞瘤转变为非生殖细胞瘤性生殖细胞肿瘤）[2,50]。后

者往往需要更强化的治疗方案，特别是扩大放疗野和

增加放疗剂量，从而使患者面临治疗相关毒性更高的

和长期生活质量下降的风险 [51]。因此，对于儿童青少

年垂体柄增粗，在掌握适应症的前提下，应采取相对

积极的活检策略，以避免生殖细胞瘤等恶性肿瘤的延

迟诊断，实现早诊早治。

垂 体 柄 活 检 前 必 须 经 过 多 学 科 团 队

（multidisciplinary team，MDT）讨论。符合以下情况之

一者可考虑施行活检 [4,14-15]：

（1）经连续的影像学及生化检查仍无法明确病因，

且垂体柄呈进行性增粗；

（2）垂体柄直径≥6.5 mm；

（3）临床症状持续加重；

（4）合并垂体前叶功能减退；

（5）经验性糖皮质激素和（或）免疫抑制剂治疗无效；

（6）已排除其他更易进行活检的鞍外病灶；

（7）多学科讨论判断增粗的垂体柄大小足以产生

诊断样本并且益处大于手术风险。

垂体柄活检的建议及注意事项：

（1）手术建议由经验丰富的垂体外科团队实施；

（2）根据病变的影像学特点选择活检入路（开颅手

术或经鼻蝶内镜手术）；

（3）围手术期需密切监测并纠正水电解质紊乱；

（4）围手术期需要跟进必要的内分泌替代治疗。

推荐意见 13：对于经多学科讨论仍未能明确病

因、在随访中出现症状或影像学进展且垂体柄直径≥

6.5 mm的患儿，推荐行活检以明确病因。（证据质量：

中；推荐强度：强）

尽管垂体柄活检是明确病因的重要手段，但在某

些情况下可能导致活检失败，例如：（1） 因病变位置深

在、与重要血管或神经结构粘连紧密，导致手术难以安

全到达或获取足量、有诊断价值的组织；（2）获取的组织

样本量过少或主要为坏死、纤维化组织，无法做出明确

的病理学诊断；（3）术后病理结果仍为非特异性炎症，

无法最终排除其他疾病（如肿瘤、组织细胞疾病等）。

当垂体柄活检失败或诊断仍不明确时，建议采取

以下替代策略：
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（1）再次进行多学科讨论：这是关键步骤。应组

织神经外科、内分泌科、影像科、病理科等相关科室专

家，共同回顾手术过程、影像资料及病理切片（包括特

殊染色和免疫组化结果），重新评估术前诊断，分析活

检失败的原因，并共同拟定后续方案。对未能明确诊

断的患者，不推荐进行经验性治疗或诊断性治疗。

（2）深化病理及分子诊断：对于微量组织标本，建

议扩大免疫组化检测范围（如CD1a、Langerin、CD68、
CD138、IgG4、垂体激素、TTF-1等），并结合分子检测

（如BRAF V600E等关键突变），以提高朗格汉斯细胞

组织细胞增生症（LCH）与Erdheim-Chester病等的诊

断敏感性和特异性。对疑似恶性肿瘤的患儿，除定期

监测血清和脑脊液肿瘤标志物（如AFP、β-hCG），可考

虑采用液体活检技术（如脑脊液 ctDNA或特定基因突

变检测）作为组织活检的辅助手段，未来这些方法可

能提供重要诊断线索。

（3）定期影像学随访与临床监测：若患儿病情相

对稳定，无严重或快速进展的神经与内分泌症状，可

采取定期随访观察。建议每3~6个月复查垂体磁共振

成像及全面内分泌功能评估。动态观察病灶变化趋势

（稳定、缩小或进展），有时可为诊断提供帮助，例如肿

瘤常持续进展，而一些非肿瘤性病变可能保持稳定或

自行缓解。

（4）再次活检：若经上述评估后诊断仍不明确，且

病变持续进展或症状加重，经多学科团队再次充分评

估手术风险与获益后，可考虑在适当时机、由经验丰

富的医疗中心或采用不同手术入路进行再次活检。

推荐意见14：对于垂体柄活检失败或病理结果阴

性的患儿，应重新组织多学科讨论。后续可选择的替

代方案包括：利用先进技术对现有标本进一步分析、

加强血清 /脑脊液肿瘤标志物与液体活检监测，或实

施严格的影像与临床随访计划。若病变进展且诊断困

境持续存在，可慎重评估后考虑再次活检。

（证据质量：低；推荐强度：弱至中）

3.4.2 病理分类概述及部分疾病分类主要新变化 
（1）垂体柄增粗的病理学病因，可分为肿瘤性、炎

症性及先天性三大类 [52]。肿瘤性疾病包括垂体神经

内分泌肿瘤（pituitary neuroendocrine tumor，PitNET）、
颅咽管瘤、脑膜瘤、垂体细胞瘤、生殖细胞肿瘤、转移

瘤、淋巴瘤（包含白血病）、组织细胞性肿瘤等；炎症性

疾病包括自身免疫性疾病和感染性疾病；先天性疾病

则包括Rathke's囊肿、垂体囊肿、异位垂体等。

（2）2022年第五版《世界卫生组织内分泌和神经

内分泌肿瘤分类》（WHO Classification of Endocrine 
and Neuroendocrine Tumours）将“垂体腺瘤”更名为

“垂体神经内分泌肿瘤（PitNET）”，其国际疾病分类

肿瘤学编码（International Classification of Diseases for 
Oncology，ICD-O）行为编码由原来的“0”（良性）调整

为“3”（恶性），以强调其潜在的侵袭性生物学行

为 [53-54]。该分类主要依据肿瘤细胞的谱系分化、组

织学形态及免疫组织化学标记 [55]。值得注意的是，

PitNET这一命名目前仍存在争议，因为大多数此类肿

瘤行为呈良性，而PitNET ICD-O行为编码为“3”代表

恶性，可能引起患者，尤其是偶然发现、无需干预的微

腺瘤患者的误解与焦虑 [56-57]。

第五版WHO分类还将造釉细胞型颅咽管瘤和乳

头型颅咽管瘤明确划分为两个独立的肿瘤类型，强调

了二者不同的分子驱动事件：造釉细胞型与CTNNB1
基因突变相关，而乳头型则与 BRAF V600E 突变相

关。同时，新分类将一组均来源于垂体后叶、表达甲

状腺转录因子 -1（thyroid transcription factor 1，TTF1）
的肿瘤，包括鞍区颗粒细胞瘤、梭形细胞嗜酸细胞瘤

和鞍区室管膜瘤，统一归类为垂体细胞瘤的不同亚

型 [58]。此外，LCH 在过去常被描述为炎性浸润性疾

病，但在 2016年被重新定义为炎性髓系肿瘤 [59]。垂

体柄增粗的常见病因病理分型详见表3。
3.4.3 常见疾病病理诊断分类注意事项 

（1）PitNET：诊断及分型需依据转录因子和激素

的免疫组织化学表达，主要涉及的谱系包括 PIT1、
TPIT、SF1等，此外还包括无明确分化谱系以及多发、

同步发生的不同谱系肿瘤 [54]。“零细胞肿瘤”特指那

些缺乏任何腺垂体谱系特异性分化的PitNET，其对所

有垂体激素和相关转录因子的免疫组化检测均呈阴性

反应，这是一个排除性诊断，在临床上较为罕见 [61]。

推荐的免疫组化标记物组合应包括：转录因子（如

PIT1、SF1、TPIT、GATA3、ERα）、激素抗体 [如促肾上

腺皮质激素（adrenocor ticotropic hormore，ACTH）]、
GH、PRL、TSH、LH、FSH、蛋白激素α亚基（α-subunit，
α-SU）、低分子量角蛋白（如CAM5.2、CK8/18）、增殖相

关指标（如Ki-67、PHH3）以及治疗相关指标（如生长

抑素受体SSTR-2、SSTR-5）等。

（2）颅咽管瘤：造釉细胞型与乳头型颅咽管瘤可

通过特征性的免疫组化标记进行鉴别：造釉细胞型通

常显示β-catenin核阳性，而乳头型则常表现为BRAF 
V600E胞浆阳性 [62]。这一鉴别诊断也有助于与发生鳞

状上皮化生的Rathke's囊肿进行区分。

（3）鞍区生殖细胞肿瘤和LCH：这两类肿瘤的临

床症状相似，鉴别诊断颇具挑战性。在有限的活检标

本中，部分病例组织学表现不典型，极具迷惑性，例
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如肿瘤细胞可散在分布于丰富的淋巴细胞、浆细胞背

景中，或呈现肉芽肿样结构，使得单纯依靠形态学诊

断十分困难 [63-64]。因此，进行充分的组织学评估和广

泛的免疫组化标记至关重要。对于疑似鞍区生殖细胞

肿瘤或LCH的标本，或在HE染色下观察到显著炎性

背景或肉芽肿样结构的标本，应常规加做生殖细胞肿

瘤相关标志物（如SALL4、OCT3/4、PLAP）和组织细

胞肿瘤相关标志物（如CD1a、Langerin、S100、CD68、
BRAF V600E），以首要排除或确认这两类肿瘤。

（4）IgG4 相关性垂体炎：临床上，IgG4 相关性

垂体炎常伴有其他器官受累以及外周血 IgG4水平升

高。其确诊需要结合病史、体征、实验室检查和影像

学结果进行综合判断 [65]。诊断标准如下 [66-68]：① 组
织病理学，IgG4 阳性浆细胞>10个 /高倍镜视野（high 
power field，HPF）；②影像学，MRI显示鞍区肿块或

垂体柄增粗；③其他器官受累，活检证实其他器官存

在 IgG4相关性疾病；④血清学， 血清 IgG4 水平升高

（>1 400 mg/L）；⑤治疗反应，糖皮质激素治疗后鞍区

病灶缩小，相关症状改善。满足以下 3种情况之一即

可确立诊断：满足标准①；同时满足标准②、③；同时

满足标准②、④和⑤。

（5）淋巴细胞性垂体炎、肉芽肿性垂体炎和黄瘤样

垂体炎： 这是一组原发于垂体的自身免疫性炎症性疾

病，常合并其他全身性自身免疫性疾病。三者在组织

学形态上可能存在重叠或呈现过渡状态。需要特别

强调的是，淋巴细胞性垂体炎本质上是一种排除性诊

断，必须在充分排除肿瘤、感染及其他系统性疾病的

垂体受累后，方能考虑 [69-70]。

3.4.4 病理检查过程中若干建议 
（1）标本处理： 垂体柄活检组织通常有限，且极

其珍贵，建议在技术允许的条件下，尽可能将标本分

置于2个或以上石蜡包埋块中进行处理。在制片过程

中，应预留足量的未染色切片（白片，建议≥10 张），

以备后续可能进行的免疫组织化学、特殊染色及分子

病理检测之需。

（2）病理与临床结合： 垂体柄病变的组织病理学

诊断难度较大。因此，病理医生应积极参与临床多学

科团队（MDT）讨论，紧密结合患者的影像学和生化

检查结果进行综合分析与诊断。当无法做出明确诊断

时，病理报告应尽可能回应临床关注的核心问题，并

提出需要考虑的鉴别诊断或建议进一步的检查方向。

（3）诊断思路与原则： 在诊断过程中，应遵循逐

步排除法，首先排除肿瘤性、感染性、先天性及系统性

疾病累及垂体柄的可能。对于原发性炎症性病变（如

自身免疫性垂体炎）的诊断需格外谨慎。只有在组织

学上充分排除了上述所有其他疾病可能性，特别是排

除了 IgG4相关性疾病及其他系统性自身免疫疾病垂

体受累后，才能根据其具体的组织学形态特征，谨慎

地做出“淋巴细胞性垂体炎”、“肉芽肿性垂体炎”等

诊断。

4 多学科治疗

4.1 内分泌替代治疗 垂体柄增粗患者，常以中枢

性尿崩症、生长发育障碍等垂体功能异常为首要表现

就诊。在其全病程健康管理中，应由儿童内分泌科专

科医师主导，定期评估其内分泌功能、下丘脑功能及

表3　垂体柄增粗常见病因的主要病理分型

肿瘤性 炎症性 先天性疾病

良性（ICD-O/0） 原发性炎症（自身免疫相关）[60] Rathke's囊肿

脑膜瘤 淋巴细胞性垂体炎 垂体囊肿

 （颗粒细胞亚型）垂体细胞瘤 特发性肉芽肿性垂体炎 垂体发育异常

中间性（ICD-O/1） 黄瘤性垂体炎 神经垂体异位

造釉细胞型颅咽管瘤  IgG4相关性垂体炎 双垂体

乳头型颅咽管瘤 坏死性垂体炎 错构瘤

（嗜酸细胞 /室管膜亚型）垂体细胞瘤 混合型垂体炎

 朗格汉斯细胞组织细胞增生症 继发性炎症（系统性疾病）

恶性（ICD-O/3） 系统性 IgG4相关性疾病

垂体神经内分泌肿瘤（PitNET） 结节病

生殖细胞肿瘤 血管炎

转移性肿瘤 Wegener’s肉芽肿

淋巴瘤 继发性炎症（免疫治疗药物相关）

白血病 感染性炎症

罗道病（Rosai-Dorfma病） 真菌感染

 Erdheim-Chester病（ECD） 细菌感染

组织细胞肉瘤 病毒感染

注：ICD-O为国际疾病分类肿瘤学编码（International Classification of Diseases for Oncology）。行为编码中，“0”代表良性，“1”代表中间性，“3”代表恶性
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代谢状况，并实施相应的激素替代治疗。严格、规范

且持续的内分泌功能评估与替代治疗，是改善并保障

患儿长期生活质量的核心环节。具体替代治疗方案

如下 [17,71-75]。

（1）首选药物为去氨加压素，常用剂型为口服片

剂。每日总剂量范围为 0.05～1.2 mg，分 1～4 次服

用。治疗期间需密切监测每日液体出入量，遵循“量

出为入”原则以维持水电解质平衡，并定期复查血钠

等电解质水平，及时调整药物剂量。

（2）糖皮质激素替代治疗：首选氢化可的松，剂量

为 5～10 mg/m2/d，分 2～3次口服。常见的给药方案

包括：将每日总量的 2/3于上午 8点服用，1/3于16点

服用；或将总剂量平均分为3份，于上午8点、16点及

20 点分次服用。若无法获得氢化可的松，可选用泼

尼松或泼尼松龙替代。在应激状态下（如感染、外伤、

手术等），糖皮质激素剂量需临时增加至日常剂量的

2～3倍。

（3）甲状腺激素替代治疗：建议选用左甲状腺

素钠片，每日晨起空腹一次顿服。起始剂量为 1～
2 μg/（kg·d），建议从小剂量开始，逐渐递增，治疗目

标是将FT4水平提升并维持在正常参考范围的中上游

水平。

（4）生长激素替代治疗：①非肿瘤性病因， 若垂体

柄增粗病因为非肿瘤性病变，可根据患儿具体情况并

参照《中国儿童生长激素缺乏症诊治指南》给予生长

激素替代治疗；②肿瘤性病因， 对于肿瘤性病变患儿，

生长激素替代治疗在儿童癌症及颅内肿瘤缓解期、合

并生长激素缺乏症的患者中已应用多年，普遍认为安

全性良好。启动治疗需满足以下条件：原发肿瘤的

放化疗已结束至少1年 [76]；影像学检查确认肿瘤无复

发迹象；且经评估证实垂体生长激素轴功能持续低下

（IGF-1 < 正常参考值下限）。最终是否启动治疗，需经

多学科团队会诊评估后决定。

（5）性激素替代治疗：①启动时机， 通常建议女孩

不晚于13岁、男孩不晚于14岁开始。若患儿同时存在

显著身材矮小，可考虑先使用生长激素促进线性身高

增长，待身高改善后再启动性激素替代；②女童方案， 
采用雌、孕激素序贯替代疗法。可在12～13岁开始小

剂量雌激素（如戊酸雌二醇片，起始剂量 0.25 mg/d）
治疗，并逐渐增加剂量。经过 1～2年的雌激素准备，

待子宫和卵巢有一定发育后，转为规律的雌、孕激素

周期联合治疗。治疗期间需定期评估第二性征发育、

性器官变化、身高增长速率及骨骺闭合情况。③男

童方案， 可在 13～14岁开始睾酮补充治疗。对于青

少年患者，也可根据情况选择人绒毛膜促性腺激素

（human chorionic gonadotropin，hCG）/人绝经期促性

腺激素（human menopausal gonadotropin，HMG）联合

治疗，或促性腺激素释放激素（gonadotropin-releasing 
hormone，GnRH）脉冲治疗，以模拟生理性的青春期

启动。

（6）性早熟的管理： 性早熟可分为中枢性性早熟

和外周性性早熟。对于由β-hCG升高等因素引起的外

周性性早熟，治疗重点在于针对其原发病因（如生殖

细胞肿瘤）进行治疗。

推荐意见 15：垂体柄增粗患儿建议在配备儿童

内分泌专科医师的医疗机构进行全程管理，内容包括

垂体功能评估、持续监测、激素替代治疗及长期随访。

（证据质量：高；推荐强度：强）

推荐意见 16：对于存在垂体功能减退的患儿，建

议进行相应的激素替代治疗，其范围包括但不限于糖

皮质激素、甲状腺激素、抗利尿激素、生长激素及性激

素等。（证据质量：高；推荐强度：强）

4.2 外科手术治疗 若垂体柄增粗的患儿在随访期

间，因病变迅速增大而出现视觉障碍（如视力下降、视

野缺损）或其他神经功能障碍，建议积极考虑外科干

预，行病变活检或切除术（需除外对放化疗高度敏感

的生殖细胞瘤）。手术方式主要包括内镜经鼻蝶窦手

术和开颅手术。其中，内镜经鼻蝶窦入路通常是处理

垂体柄病变的首选微创方式；而对于体积巨大或广泛

侵犯周围结构（如下丘脑、第三脑室）的病变，则可能

需要采用开颅手术。

外科手术的注意事项：（1）术前评估， 进行全面、

详细的垂体前、后叶功能评估，并做好充分的激素替

代准备；（2）术中操作，维持术中麻醉及生命体征的

稳定，并进行严密的神经生理监测，充分利用术中神

经导航、神经内镜等先进技术进行精确定位，仔细辨

认并严格沿病变边界进行分离，最大程度地保护垂体

柄、下丘脑、正常垂体组织及周边重要神经血管结构

的完整性，以期减轻术后急性下丘脑反应等并发症；

在解除对视通路压迫的同时，需特别注意保护视神经

及其血供；（3）术后管理，对于内镜经鼻蝶手术，推荐

采用多层颅底重建技术（例如鞍底硬脑膜缝合、配合

硬性支撑材料及带蒂鼻黏膜瓣）以有效预防脑脊液鼻

漏；术后需密切监测水电解质平衡及激素水平，并及

时、足量地进行激素替代治疗，尤其是在围手术期应

激状态下。

推荐意见 17：若垂体柄增粗的患儿在随访期间，

因病变迅速增大而导致视觉障碍或其他神经功能障

碍，建议进行积极的手术治疗。（证据质量：高；推荐

强度：强）
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4.3 病因学相关治疗 所有垂体柄增粗患儿在明确

病因诊断后，均建议立即启动多学科团队（MDT）会

诊，以制定个体化的综合治疗方案。

（1）生殖细胞瘤 [51]：治疗以化疗和放疗相结合的

综合治疗为主要模式；

（2）朗格汉斯细胞组织细胞增生症（LCH）[77]：一

线化疗方案通常为泼尼松联合长春碱类药物；对于难

治性或复发病例，二线治疗方案可包括克拉屈滨、氯

法拉滨、针对MAPK信号通路的靶向药物（如BRAF
抑制剂）以及异基因造血干细胞移植等 [37]；

（3）颅咽管瘤 [39]：首选治疗方式为最大程度安全

的外科手术切除；

（4）颗粒细胞瘤 [40]：治疗以手术切除为主，目前放

疗和化疗在此病中的应用指征尚不明确；

（5）非肿瘤性病因（如炎症、感染等）：需根据具体

的病因（如自身免疫性垂体炎、结核等）采取相应的针

对性治疗（如免疫抑制、抗感染等）。

推荐意见18：儿童青少年垂体柄增粗的病因学治

疗，建议在涵盖儿童内分泌科、儿童血液肿瘤科、放射

治疗科、小儿神经外科、神经内科、影像科及病理科的

多学科团队（MDT）框架下进行；针对不同病因，应由

相应的主导专科负责实施具体治疗方案。（证据质量：

中；推荐强度：强）

4.4 放射治疗 尽管既往文献报道采用“诊断性放

疗”来鉴别垂体柄增粗的性质 [2]，但加拿大病童医院

的研究数据显示，在儿童孤立性垂体柄增粗的队列

中，随访后最终确诊为生殖细胞瘤者仅占 20%，而有

22.5%的患儿其增粗的垂体柄在随访过程中自行恢复

正常 [78]。因此，对于病因不明的垂体柄增粗患儿，不

推荐施行诊断性放疗，以避免对自限性病变造成不必

要的放射暴露和误治。

以垂体柄增粗起病的鞍区生殖细胞瘤常存在延迟

诊断的问题 [79]。当肿瘤进展侵犯视神经或视交叉，导

致视力急剧下降时，可考虑采用急诊放疗以迅速缩小

肿瘤、解除压迫、挽救视力。生殖细胞瘤对放射线高度

敏感，研究显示，即使采用低总剂量（如分 2次照射，

总剂量 3.4 Gy）的急诊放疗方案，也能有效促使肿瘤

快速消退，从而改善视力 [80]。

推荐意见19：所有经放射学证实为垂体柄增粗且

病因未明的患儿，不推荐行诊断性放射治疗。（证据

质量：高；推荐强度：强）

推荐意见20：对于因垂体柄生殖细胞瘤侵犯视通

路而导致视力迅速下降的患儿，可行急诊放疗以挽救

视力。（证据质量：中；推荐强度：强）

5 随访

儿童青少年垂体柄增粗的病因诊断是临床工作中

的一大挑战。有研究显示，约 11.4%的生殖细胞瘤患

儿因未坚持定期复查而导致诊断延迟 [79]。需要警惕的

是，部分患儿在早期可能缺乏特异性局部症状，直至

肿瘤显著增大并引发脑积水等严重并发症时才就诊 [2]。

因此，建立严格规律定期的随访体系至关重要。虽然

随访本身不能改变疾病进程，但通过动态监测临床症

状、垂体功能（尤其是前叶功能）、肿瘤标志物及MRI影
像的变化，可以为病因的最终明确和后续临床决策提

供关键依据，从而避免错过最佳的治疗窗口期。

北京协和医院报道的 38例病因不明的垂体柄增

粗患者，在中位 8.5 个月（范围 0.8~35.2 个月）的随

访期内，44.7%的患者病变自行缓解，42.1%保持稳

定，仅 7%出现进展 [2]。另一项针对儿童特发性垂体

柄增粗的长期随访研究（中位随访时间 5.2 年，范围

0.3~18.6年）显示，仅35%的病例最终确诊为肿瘤性疾

病 [78]。这些数据表明，对于病因不明的垂体柄增粗，

通过积极而规律的随访，可以有效甄别出自限性或稳

定性病变，使其免于不必要的侵入性诊断或治疗。

多数诊疗中心推荐，对于垂体柄增粗患儿，在

起病后的前 2～3年内，应每 3～6个月进行一次定期

随访。随访的核心内容应包括：垂体区高清MRI（重

点观察垂体柄形态变化）、全面的垂体内分泌功能评

估（前叶及后叶功能）、血清和（或）脑脊液肿瘤标志

物（AFP、β-hCG）检测以及详细的临床表现评估（重

点关注视力、视野、身高增长及青春期发育情况），定

期随访有助于更早地捕捉到病情进展的迹象 [14-15,20]。

2021年英国临床实践共识指出，对于孤立性特发性垂

体柄增粗，若满足以下全部条件，可考虑停止随访或

显著延长随访间隔 [17]：

（1）经过至少5年的随访观察，影像学显示病变保

持稳定或无进展；

（2）患儿的线性生长及青春期发育已基本完成；

（3）垂体前叶及后叶功能评估均持续正常；

（4）增粗的垂体柄已恢复正常，或其最大直径稳

定在4.5～5.0 mm以内。

对于病因已明确的患儿，在完成针对原发病（如

生殖细胞瘤、LCH等）的相应治疗后，其随访方案应遵

循该特定疾病的诊疗规范。在此类随访中，除监测原

发病是否复发外，仍需高度重视长期内分泌功能、生

长发育状况以及治疗相关晚期不良反应的评估。

推荐意见 21：病因未明的垂体柄增粗患儿，在起

病后的前2～3年，建议每3～6个月复查垂体柄MRI，
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并同期完善肿瘤标志物检测、内分泌相关激素测定及

生长发育状况评估。（证据质量：中；推荐强度：强）

推荐意见 22：病因明确的垂体柄增粗患儿，应按

照其原发疾病的特定指南或规范进行随访。（证据质

量：高；推荐强度：强）。
声明 本指南基于现有的文献和专家意见， 有助于临床决策， 但不可替

代具体情况下的个体化治疗方案， 更不可作为法律依据。
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