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图１　上颌骨黏粘瘤。ａ）ＣＴ

示左侧上颌骨膨胀性破坏，密

度不均，内见不规则残留骨性

组织，界限清楚，边缘无明显硬

化（箭）；ｂ）Ｔ１ＷＩ示肿瘤呈低

信号（箭）；ｃ）横断面 Ｔ２ＷＩ示

病灶呈高信号（箭）；ｄ）冠状面

Ｔ２ＷＩ示病灶呈高信号（箭）；ｅ）

镜下示肿瘤为大量黏液胶冻样

组织（×１００，ＨＥ）。

　　病例资料　患者，男，５２岁。

左侧颌骨部肿痛，并逐渐增大２

年。

ＣＴ显示左侧上颌骨膨胀性

破坏，密度不均，内见不规则残

留骨性组织，界限清楚，边缘无

明显硬化，软组织轻度肿胀（图

１ａ）。ＭＲＩ显示肿瘤膨胀性生

长，界限清楚，突向上颌窦，致上

颌窦腔消失，内见嵴状分隔。肿

瘤信号不均，Ｔ１ＷＩ上呈低信号

（图１ｂ），大部分肿瘤于Ｔ２ＷＩ上

呈高信号（图１ｃ、ｄ），少部分在

Ｔ２ＷＩ和 Ｔ１ＷＩ上均呈低信号。

术中见肿瘤位于左侧上颌骨，呈

膨胀性生长，表面光滑，边界清

楚，质脆，无包膜，呈灰白色，肿

瘤与邻近组织紧密粘连。切开

肿瘤内见豆腐渣样物和颗粒状

硬节，类似碎骨片或钙化组织。

镜下见肿瘤为黏液胶冻样组织，质脆，易碎裂，并见出血、碎骨

片和钙化组织，病理诊断为上颌骨黏液瘤（图１ｅ）。

讨论　原发性颅骨黏液瘤为少见肿瘤，可分为原发性和继

发性两种，原发性是指无心脏黏液瘤病史者［１３］。原发性黏液

瘤起源于间充质组织，骨质呈蜂窝状破坏，破坏区为黏液胶冻

样组织，质脆，易碎裂，无包膜，呈胶体状软性包块。细胞以星

形及梭形细胞为主，疏松的分散在黏液基质中，间质血管较

少［４］。肿瘤与身体其他部位的黏液瘤一样，符合１９４８年Ｓｔｏｕｔ

首先提出的病理学诊断标准，包括疏松的黏液基质中含有梭形

细胞和星状细胞；不含成软骨细胞、肿瘤血管少，毛细血管没有

丛状排列；单中心的起源［２］。原发性颅骨黏液瘤多见于青壮

年，平均年龄３４岁，生长缓慢，病史较长，０．５～１０年，无明显男

女差异，根据肿瘤发生部位有相应临床症状。

ＣＴ和 ＭＲ显示肿瘤呈囊状破坏，膨胀性生长，与周围骨质

界限清楚，也可呈多囊状或蜂窝状透亮区，肿瘤过大时，穿破骨

皮质或骨皮质部分消失，肿瘤内残存骨片或钙化组织。本例

ＣＴ显示骨质侵袭性破坏，密度不均，界限清楚，边缘无明显硬

化，内部见有高密度碎骨片。ＭＲ显示肿瘤信号可为均匀或不

均匀。在ＣＴ上显示高密度影，Ｔ２ＷＩ、Ｔ１ＷＩ上均呈低信号病

灶，经病理证实为碎骨片和钙化组织。

颌骨囊状膨胀性病变的影像表现较复杂，但大多数病变有

一定特征性：①多囊多见于造釉细胞瘤，骨化性纤维瘤多为实

性多囊性病变；单囊多见于牙原性囊肿、牙原性腺样瘤；②囊内

含有牙齿多见于含牙囊肿，含有烂牙见于根尖囊肿；③多发者

见于角化囊肿；④造釉细胞瘤多位于下颌骨磨牙区及升支；⑤

病灶内钙化多见于骨化性纤维瘤，牙原性腺样瘤也可见钙化，

但钙化程度不如骨化纤维瘤明显；⑥囊状实性病变见于骨化性

纤维瘤和骨纤维异常增生症；⑦病变累及多骨者多见于骨纤维

异常增生症［５］。

本例主要与造釉细胞瘤鉴别，造釉细胞瘤为颌骨牙源性上

皮来源肿瘤，病灶单房者呈椭圆形、多房者呈皂泡状或蜂窝状

改变；病灶边缘呈弧形或波浪状，骨质膨胀变薄，囊壁周围骨质

缺损；邻近牙根呈锯齿状或截断状吸收；病变区呈均一性低密

度，也 可 为 低 等 混 杂 密 度，ＣＴ 值 ９．５～３１．４ ＨＵ，平 均

２１．３ＨＵ；ＭＲＩ信号为均一长Ｔ１、长Ｔ２ 信号；增强见实质部分

呈均一强化［２，５］。
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专家点评
　　 颌 骨 黏 液 瘤 罕 见，约 占 骨 肿 瘤 的

０．１５％～１．１４％、占牙源性肿瘤的３％～６％。

发生在下颌骨髁和髁后区较上颌骨颧突和牙槽底多见，并可累

及颌外上颌窦。肿瘤起自原始牙源性间充质或骨源性胚胎纤

维组织。临床为腭或面部肿胀。

影像学表现：Ｘ线检查可显示肿块全貌，呈膨胀性、薄壁甚

至有骨皮质破坏，为单房或呈蜂窝状、皂泡状多房低密度表现。

ＣＴ为软组织密度肿块，其中有骨隔，无强化或轻度强化。ＭＲＩ

为长Ｔ１、长Ｔ２ 肿块。

颌骨囊性膨胀性病变多种，鉴别复杂，需依据发生部位、年

龄及影像学表现鉴别。典型者比较容易如含牙囊肿、根尖囊

肿、骨纤维异常增殖症等，但呈多囊或囊实性病变一般鉴别困

难。平片仍为不可或缺的检查方法，ＣＴ对了解病变内部变化

及强化表现有较大帮助，ＭＲＩ检查除常规方法外，可应用功能

检查方法如ＤＷＩ等或可能增加更多信息。

（天津医科大学总医院放射科　张云亭）
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中枢神经系统非典型畸胎瘤样／横纹肌样瘤一例
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　图１　非典型畸胎样／横纹肌样瘤。ａ）ＣＴ矢状面重组示颈髓内外长条状软组织肿块

（箭）；ｂ）ＣＴＶＲ重组示Ｃ３ 椎体骨质破坏（箭）；ｃ）ＣＴ平扫横断面示Ｃ３ 椎体左侧椎

间孔骨质破坏，增大；ｄ）Ｔ１ＷＩ示肿块呈不规则低信号，边界不清（箭）；ｅ）Ｔ２ＷＩ示肿

块呈等和稍高信号（箭）；ｆ）Ｔ１ＷＩ横断面图像示颈髓增粗，偏左侧见软组织肿块，蛛网

膜下腔消失。

　　病例资料　患者，女，１０岁，颈肩部

不适一年余，活动受限２个月。查体颈

椎外观无异常。ＣＴ示颈椎管内外长条

状软组织肿块影，呈等密度，肿块与脊

髓分界不清；肿块周围Ｃ３ 椎体骨质破

坏；Ｃ３ 椎体左侧椎间孔骨质破坏、增大。

ＭＲＩ见颈髓增粗，颈椎管内偏左侧见稍

长Ｔ１ 和稍长Ｔ２ 信号的软组织肿块，蛛

网膜下腔消失；周围颈椎椎体骨质破坏

（图１）。手术所见：肿瘤位于椎管左侧，

压迫颈脊髓，质韧，色灰白，肿瘤对前方

椎体骨质侵蚀破坏，椎管外、椎体见肿

瘤组织，切除肿瘤组织。病理所见：镜

下肿瘤细胞为中等或较大的横纹肌样

细胞，圆形或卵圆形，细胞边界清楚，细

胞质红染，颗粒状，并可见粉染致密的

“包涵体”。

讨论　中枢神经系统非典型畸胎

样／横纹肌样瘤（ａｔｙｐｉｃａｌｔｅｒａｔｏｉｄ／ｒｈａｂ

ｄｏｉｄｔｕｍｏｒ，ＡＴ／ＲＴ）是一种好发于婴幼

儿和儿童中枢神经系统的罕见的极具

侵袭性的恶性肿瘤，由 Ｒｏｒｋｅ等
［１］于

１９９６年正式命名。２００７年 ＷＨＯ中枢

神经系统肿瘤分类将此肿瘤归为胚胎性肿瘤［２］。

ＡＴ／ＲＴ是近年认识的肿瘤，临床罕见，准确的发病率尚不

清楚。ＡＴ／ＲＴ好发于２岁以下的婴幼儿，年龄５岁以下的病

例占９４％，男∶女＝１．４∶１，少数发生于成人。ＡＴ／ＲＴ发生于

后颅窝占５２％，多发于桥脑小脑角和脑干；幕上约占３９％；其余

见于松果体、脊髓及多灶性；成人均位于大脑半球。ＡＴ／ＲＴ的

临床表现各异，取决于年龄、肿瘤部位、大小等因素。ＡＴ／ＲＴ

属高度恶性肿瘤，易种植转移，预后极差，多数在１年内死亡，

复发和转移是导致死亡的主要原因。ＡＴ／ＲＴ少部分位于脊

髓，国内尚未见发生于脊髓的 ＡＴ／ＲＴ报道，至今，国外报道的

发生于脊髓的ＡＴ／ＲＴ病例共７例，本例ＡＴ／ＲＴ位于颈髓，临

床上非常罕见，术前易误诊，在影像上需与椎体嗜酸性肉芽肿、

脊柱结核、转移瘤等鉴别。
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