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Abstract 
The literatures about xanthogranuloma of sellar region are few, and the relevant literatures are 
mainly limited to case reports, without a comprehensive overview. For further understanding the 
xanthogranuloma in sellar region, the author extensively searched the relevant literatures with 
the keywords “xanthogranuloma of sellar region”, “sellar region”, “鞍区”, “黄色肉芽肿”, “鞍

区黄色肉芽肿” in PubMed, Springer, VIP, Wanfang, CNKI and other databases. After reading the 
literatures, the author made a comprehensive analysis and summarized the characteristics of 
xanthogranuloma of sellar region. This article reviews the incidence, clinical manifestations, im-
aging manifestations, treatment and prognosis of xanthogranuloma of sellar region, in order to 
provide some basis to diagnose and treat for clinicians. 
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摘  要 

有关鞍区黄色肉芽肿的文献较少，相关的文献主要局限于病例报告，没有一个全面的概述。为进一步了
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解鞍区黄色肉芽肿，作者在PubMed，Springer，维普，万方，CNKI等数据库广泛检索关键词为

“xanthogranuloma of sellar region”、“sellar region”、“鞍区”、“黄色肉芽肿”、“鞍区黄色

肉芽肿”的相关文献，通过精读搜索所得文献并结合临床经验进行综合分析，汇总鞍区黄色肉芽肿的特

征。该文就鞍区黄色肉芽肿的发病情况、临床表现、影像学表现、治疗与预后做一简要综述，旨在为临

床医师诊断和治疗提供一些依据。 
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1. 引言 

黄色肉芽肿(xanthogranuloma, XG)也称为胆固醇肉芽肿，具有肉芽肿和黄瘤的组织学特征，是一种累

及皮肤及皮肤以外组织、器官的良性非朗格汉斯细胞组织细胞增生症[1]，可发生于颅内外的不同部位，

包括中耳、乳突、副鼻窦、脉络丛和侧脑室三角，发生于鞍区者非常罕见[2]。1988 年文献中首次报道鞍

区黄色肉芽肿[3]。Paulus 等[2]于 1999 年报道了 110 例诊断为颅咽管瘤的患者，其中 37 例病变经组织学

证实为黄色肉芽肿，遂将其分类为一个独立的实体病变。此后世界卫生组织(World Health Organization, 
WHO)于 2000 年将黄色肉芽肿作为一种特殊的脑肿瘤进行分类[4]。2016 年版的《世界卫生组织中枢神经

系统肿瘤分类》中将青少年黄色肉芽肿分在组织细胞大类里[5]。鞍区黄色肉芽肿组织学特征为：胆固醇

结晶形成、泡沫细胞、淋巴细胞浸润、含铁血黄素沉积、多核异物巨细胞和纤维组织增生[2]。 

2. 发病情况 

鞍区黄色肉芽肿的确切发病年龄、发病率、发病原因及机制尚不清楚。有文献报道黄色肉芽肿的发

生在 20~40 岁时达到高峰[6]。根据 2011 年发表的一项研究，颅内黄色肉芽肿的发病率为 1.6%~7%，仅

在鞍区或鞍旁区很少发现病变[7]。Jung 等[8]回顾性分析 159 例鞍区及鞍旁肿瘤，2 例(1.3%)组织学证实

为黄色肉芽肿；Ioannis 等[9]分析 223 例鞍区及鞍上病变患者，6 例(2.7%)组织学证实为黄色肉芽肿。而

Rahmani 等[10]回顾性分析 643 例鞍旁及鞍旁肿瘤，仅 4 例(0.6%)组织学证实为黄色肉芽肿，该比例明显

低于前两者。各文献报道的鞍区黄色肉芽肿占鞍区病变的比例不尽相同，可能与鞍区黄色肉芽肿没有明

确的诊断标准，各地区医疗水平及医师对该疾病的认知不同等因素有关。鞍区黄肉芽肿的病因可能是对

起源于多种病因的出血或退行性改变的非特异性组织反应[11]。关于它的组织发生有不同的观点，主要的

争论是鞍区黄色肉芽肿是其它肿瘤的继发反应还是一个特定的原发性病理实体[12]。一些学者认为这种肉

芽肿可能继发于炎症、出血、梗死或坏死[13]。也有学者认为鞍区黄色肉芽肿可能是一种先前存在的鞍区

肿瘤的退行性形式，如颅咽管瘤、颅颊裂囊肿和垂体腺瘤的囊肿内容物或瘤内出血漏入肿瘤周围组织引

起严重的炎症反应，从而导致肉芽肿变性。另外，在一些系统性疾病，如 Erdheim-Chester 病和

Hand-Schuller-Christian 病中也可伴发鞍区黄色肉芽肿，提示该病可能与自身免疫功能异常有关[12]。 

3. 临床表现及可能机制 

鞍区黄色肉芽肿的临床表现无特异性，像其他鞍区肿瘤一样，头痛和内分泌紊乱较为常见。当病变
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体积较大或位于鞍上时，可表现为视物模糊、视野缺损，其机制可能是由于病变压迫视觉通路[6]。Liu
等[6]在文献中首次报道鞍区黄色肉芽肿引起阻塞性脑积水，其机制为病变使第三脑室向后移位，使 Monro
孔阻塞。有学者报道的 2 例儿童鞍区黄色肉芽肿患者没有明显的垂体前叶激素缺陷，仅表现为中枢性尿

崩症[11]。垂体功能低下和尿崩症的致病机制仍不清楚，可能与炎性细胞浸润所致垂体炎或垂体受压有关

[12]。个别病例并无症状，而是偶然发现，如 Kosaku 等[14]在文献中报道 1 例鞍区黄色肉芽肿患者垂体

功能正常，原因可能是病变位于鞍上，炎症不能侵犯正常垂体。各患者的临床表现不尽相同，可出现上

述症状中的一种或几种，甚至无症状，且各症状出现的顺序不固定，可能与病变的位置有关。 

4. 影像学表现 

对于鞍区黄色肉芽肿，没有典型的影像学征象[8]。CT 表现为不同密度，可为低密度、中等密度或高

密度，增强扫描多没有强化。MRI 检查黄色肉芽肿的胆固醇结晶在 T1WI 呈高信号，在 T2WI 呈低信号；

含铁血黄素沉积在 T1WI 呈等信号，在 T2WI 呈低信号；黄褐色囊肿液在 T1WI 呈等信号，在 T2WI 呈高

信号；纤维组织在 T1WI 和 T2WI 均呈低信号[15]。由于黄色肉芽肿组织学成分复杂，肿块在 T1WI 上呈

等信号或高信号，在 T2WI 上呈混杂信号[12]。增强扫描呈不强化、边缘强化或不均匀强化[16]。之前文

献报到的鞍区黄色肉芽肿很少存在钙化，然而近年来文献中多次报道在其病变中发现钙化。如 Kosaku 等

[14]报道的 7 例鞍区黄色肉芽肿患者中有 5 例患者病变中存在钙化。Ioannis 等[9]在文献中报道的 6 例鞍

区黄色肉芽肿患者中有 3 例在 CT 平扫时发现钙化。有学者在鞍区黄色肉芽肿病变中观察到脑膜尾征，

通过 MRI 显示病变的发展可能揭示病变的生长方式，此征象可能有助于术前诊断，为了证明这一成像特

性的可靠性，还需要做进一步的评估研究[17] [18]。MRI 作为影像学检查有其必要性，但由于不可预测

的出血模式和相关的钙化病变，它们的信号水平各不相同；因此，还不可能描述一种典型的一致的成像

模式[17]。虽然目前尚无诊断鞍区黄色肉芽肿的影像学标准，其 MRI 表现也各不相同，但一些提示性的

影像学征象有助于术前诊断鞍区黄色肉芽肿，如 MRI 显示鞍内伴或不伴鞍上部分边界清楚的肿块，在

T1WI 上呈等信号或高信号，在 T2WI 上呈混杂信号。 

5. 治疗 

鞍区黄色肉芽肿的最佳治疗策略尚未阐明[12]。对于大多数鞍区黄色肉芽肿患者，合适的治疗策略是

首先纠正潜在的内分泌问题，外科手术是成功治疗此病的必要手段。对于神经功能不全的患者，手术切

除应作为首选的治疗方法，特别是对于视功能受损的患者，手术切除可解除肿块对视觉通路的压迫。根

据病变大小、生长方式、临床症状和生长模式选择手术入路，可采用经蝶或经颅入路[6]。形态规则的鞍

内病变以经蝶入路为佳，由于病变定位通常是明确的，经蝶入路可获得满意的切除。经蝶入路的主要缺

点是脑脊液漏的风险高[19]。尽管在目前的研究中，尚未见此报道，但应强调谨慎手术。对于有明显前伸

或侧伸的病灶，最好采用经颅入路，可以较好暴露病变，获得满意的切除[14]。在一些病例中，黄色肉芽

肿与邻近结构边界不清、紧密结合，全切除可导致垂体功能的恶化。有学者指出对附着于垂体柄的肿瘤

进行全切的尝试与长期内分泌障碍的高风险有关[9]。由于这些病变的组织学性质是良性的，大多数鞍区

黄色肉芽肿的预后良好，全切并不能改善内分泌功能且有可能加重对垂体的损害，即使是次全切除术后，

复发率低，视神经预后良好，所以外科治疗的目标应该是最大程度的安全切除，缩小病变体积，解除病

变对视觉通路的压迫，而不需要完全清除[9] [14]。对于手术切除难度大的病变，辅助治疗尤为重要，可

以尝试立体定向放疗、化疗或多种手段联合[20]。放射治疗被认为是治疗部分切除的有效方法[15]。Tsai
等人[21]通过放射治疗成功地治疗了部分切除后的肿瘤再生。有学者认为对于术后有多个残留病灶的患者，

立体定向放射治疗是一个很好的选择[22]。头痛和视力受损的症状可立即通过外科治疗得到缓解，但内分

泌异常往往难以恢复，手术很少改善先前存在的垂体功能底下，甚至可能使其恶化[23]。可能需要长期激
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素替代疗法，因此对于术后内分泌异常的患者应定期复查激素。尽管黄色肉芽肿在影像学上有明确的界

限，但是在外科手术中，肿瘤和正常腺体之间的界限通常是模糊的[23]。为了降低内分泌疾病的发病率，

建议采取两种手术方式：1) 早期手术：在鞍区各种病变中，黄色肉芽肿使得永久性垂体功能障碍的风险

增加，可能与其出血、炎症等有关。因此，早期外科手术可改善垂体功能；2) 肿瘤的次全切除：当肿瘤

体积较大或肿瘤组织与正常腺体粘连紧密时，全切难以进行应考虑次全切[23]。 

6. 预后 

有研究认为即使鞍内肿瘤体积很小，若不及时切除也可能导致不良的内分泌结果。相反，对于鞍上

肿瘤尽管体积较大，若尽快开始适当的治疗，内分泌预后较佳。预后似乎与肿瘤大小关系不大，而与鞍

内受侵和手术时机密切相关[15]。有学者认为，对于鞍区黄色肉芽肿应尽早治疗，尤其是在肿瘤位于鞍内，

尽量在 3 至 4 个月内实施手术，以改善内分泌状况。若治疗较晚，由于慢性炎症引起垂体的破坏和纤维

化，造成不可逆转的垂体功能低下[15]。肿瘤完全切除后复发是非常罕见的，Redi 等[10]对 4 例鞍区黄色

肉芽肿患者经蝶术后平均随访 61 个月，均未复发；Ioannis 等[9]对 6 例行手术治疗的鞍区黄色肉芽肿患

者进行随访，1 例失访，5 例平均随访 56 个月，均未复发。但有文献报道鞍区黄色肉芽肿术后 6 月复发

[24]。有学者指出由全身累及至颅内的黄色肉芽肿患者预后好于单发于颅内的患者，颅内单发性黄色肉芽

肿应手术治疗，术后应长期随访，如病变有增大趋势应尽早给予辅助治疗[25]。鞍区黄色肉芽肿属于良性

病变，文献中报道大多预后良好，很少有复发或恶性转化的报道。有学者提出黄色肉芽肿有一定的自限

自愈性，鞍区黄色肉芽肿的自然史及靶向非手术治疗应是今后研究的重点[12] [26]。 

7. 小结 

鞍区黄色肉芽肿非常罕见，发病人群多为青少年与青年，发病率较低，病因可能与出血或退行性改

变有关，其发生可能是继发于其它肿瘤，也可能是一个特定的原发性病理实体。常见的临床表现为头痛、

视功能受损(视物模糊、视野缺损)与内分泌紊乱。阻塞性脑积水，中枢性尿崩症相对少见，临床症状与病

变的位置及发病密切相关。由于黄色肉芽肿组织学成分复杂，没有典型的影像学征象，但一些提示性的

影像学征象有助于术前诊断鞍区黄色肉芽肿，如 MRI 显示鞍内伴或不伴鞍上部分边界清楚的肿块，在

T1WI 上呈等信号或高信号，在 T2WI 上呈混杂信号。其诊断主要取决于手术后的组织病理学检查及免疫

组化。鞍区黄色肉芽肿应与颅咽管瘤、颅颊裂囊肿和垂体腺瘤相鉴别。但有时难以区分，原因是在某些

病例中组织病变重叠，可能处于过渡状态。手术切除应作为首选的治疗方法，根据不同病变的不同特征

选择不同的手术入路，手术目标应该是最大程度的安全切除，对于手术难以切除的病变，辅助治疗尤为

重要，可以尝试放疗、化疗。头痛与视功能受损症状在术后可立即好转，然而内分泌紊乱较难恢复，可

能需要长期激素替代治疗。该病预后良好，术后很少有复发或恶性转化。 

8. 展望 

鞍区黄色肉芽肿的发病率很低，临床工作中接触该病的机会较少，但是随着医疗水平的提高及人们

对该病的认识加深，相信医护人员能在众多疾病中将此罕见的疾病诊断清楚。该病的确诊目前多依赖于

术后病理检查，随着对该病不断的研究，以后定能找到简单的方法于术前便能做出准确的诊断，为治疗

方案的实施提供很好的保障。虽然该病为良性增生，但是目前的治疗多为手术切除病变，手术创伤大，

难免对周围组织造成损伤，应探索新的治疗方案，应用非手术便能治愈该病将是很大的成就。虽然鞍区

黄色肉芽肿首次报道距今已几十年，但是对其相关研究仍然不多，对其认识也较局限，很多机制尚不明

确，但我们坚信随着研究不断深入，这些问题都将被迎刃而解。 
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