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　图１　ＭＲＴ２ＷＩ，示左侧颞骨乳突区异常信号灶（箭），病灶部分突入后颅凹。　图２　增强后

Ｔ１ＷＩ，示病灶呈不均质强化（箭）。　图３　横断面ＣＴ扫描，示左侧颞骨广泛性、侵蚀性破坏

（箭），软组织肿块侵入后颅凹。ａ）平扫；ｂ）ＣＴ增强。　图４　颈动脉ＣＴＡ，示左侧颈内动脉

岩骨段变细，伴周围软组织异常强化（箭）。　图５　ＤＳＡ，示左侧颈内动脉Ｃ２段狭窄（箭），周

围见肿瘤血管染色。

　　病例资料　患者，男，１１岁。

因左听力下降伴面瘫２０余天入

院。体格检查：耳廓无异常，左

侧外耳道通畅，可见少量血痂，

深部见软组织隆起，红色。乳突

无压痛。左侧软腭活动受限。

音叉左耳气骨传导消失。

ＭＲＩ检查：左侧颞骨乳突区

不均质的异常软组织信号，边缘

不整，增强后病灶呈中等不均匀

强化（图１、２）。ＣＴ扫描：左侧颞

骨、乳突（包括破裂孔、颈静脉

孔、颈动脉管）广泛骨质破坏，内

听道未见扩大，听小骨消失；增

强扫描见左侧海绵窦及左颅内

（颞骨缘）有异常强化（图３）。颈

动脉３ＤＣＴＡ示左颈动脉颞骨

段变 窄，血 管 壁 毛 糙 （图 ４）。

ＤＳＡ见左侧颈内动脉 Ｃ２段轻

度狭窄，局部有异常肿瘤血管染

色（图５）。ＥＣＴ示左颞骨放射

性异常浓聚，提示局部骨质受侵

破坏。影像诊断：左中耳鳞癌。

术后病理诊断：（左颞骨）胚

胎型横纹肌肉瘤。免疫组化示：

Ｄｅｓ（＋），Ａｃｔ（ＨＨＦ３５）部 分

（＋），Ｍｙ少量（＋），ＮＳＥ少量

（＋），Ｓ１００（－），ＬＣＡ（－），ＨＭＢ４５（－），ＣＫ（－）。

讨论　横纹肌肉瘤（ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ，ＲＭＳ）是软组织最

常见的恶性肿瘤，儿童发病率较高［１］，占儿童恶性软组织肉瘤

的６０％
［２］。该病恶性程度高，进展迅速，早期侵犯邻近组织，局

部淋巴结和远处转移。颞骨横纹肌肉瘤临床上十分少见。主

要临床表现是耳内流脓、听力下降及耳痛，以面瘫起病者并不

常见。目前国内尚无其影像学的报道。

横纹肌肉瘤是源于向横纹肌分化的原始间叶细胞，并由不

同分化程度的横纹肌母细胞组成的软组织高度恶性肿瘤。颞

骨内虽无横纹肌组织，但也可发生ＲＭＳ。耳内流脓、听力下降

及耳痛是本病的主要临床表现，以面瘫起病者罕见。源于颞骨

者约占全身横纹肌肉瘤的７％，约５０％的患者可有中耳炎病史，

提示长期炎症刺激可能是导致本病的一个重要因素［３］。

横纹肌肉瘤分为腺泡型、多形细胞型和胚胎型３种。其中

胚胎型是头颈部横纹肌肉瘤最常见的类型，约占６０％。不同病

理类型与发病年龄、部位之间有一定关系［４］。腺泡性横纹肌肉

瘤好发年龄稍大一些（１０～２５岁），且多发生在四肢。多形性横

纹肌肉瘤通常位于四肢，尤其是大腿，此瘤几乎全部发生在成

人。胚胎性横纹肌肉瘤常见于头颈部（尤其是眼眶、鼻咽、中耳

和口腔）、腹膜后、胆道和泌尿生殖道，少部分发生在四肢，且伴

有高复发率和低生存率。此瘤绝大多数发生于３～１２岁的儿

童。早期即可沿血管、淋巴引起广泛转移。

ＲＭＳ属软组织恶性肿瘤，具有软组织肿瘤的一般影像学表

现，缺乏特异性。在诊断时，肿瘤常常已累及到外耳道、乳突及

脑膜。ＣＴ及 ＭＲＩ扫描可确定肿瘤部位和侵犯破坏范围。高

分辨ＣＴ加上“骨窗”重建是目前确定肿瘤范围和发现颅内播散

的最好办法，并可以较好地显示骨质破坏，有助于判断预后并

选择适当的治疗方法。ＭＲＩ在鉴别正常软组织和肿瘤上优于

ＣＴ，能更清楚地显示病变的侵犯范围，两者结合可为该病诊断

和临床治疗提供更全面的影像信息。总之，ＲＭＳ的影像学表

现缺乏特异性，正确诊断有赖于对患者临床资料进行综合分

析，其中年龄及发病部位在诊断中有重要意义。治疗上首选颞

骨部分或全部切除术，并可配合放疗及化疗，但目前总体疗效

仍不满意，预后极差［５］。
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本病需与颞骨郎格罕氏组织细胞增生症、中耳鳞癌、坏死

性中耳炎等病相鉴别。颞骨郎格罕氏组织细胞增生症可单侧

或双侧，双侧居多，ＣＴ示颞骨大块状溶骨性破坏，轮廓不规则，

边缘清楚，无硬化，具有特征性“地图状”改变，若行增强扫描病

变可有中至高密度强化。ＭＲＩＴ２ＷＩ可见颗粒状高信号病灶。

中耳鳞癌见颞骨局部不规则软组织肿块，边缘不规则，呈等密

度，早期外耳道骨壁无骨质破坏，肿瘤长大后，可破坏外耳道骨

壁，呈虫蚀状骨质破坏。晚期肿瘤可以通过外耳道的Ｓａｎｔｏｒｉｎｉ

缝隙或骨和软骨部交界处浸润到耳周软组织和腮腺组织，向内

破坏鼓膜、中耳乳突，甚至破坏颞骨岩部进入颅内。坏死性中

耳炎多发生在颞骨岩尖部，绝大多数在急、慢性中耳乳突炎基

础上发生，ＣＴ示鼓室内充以软组织影，岩尖部或整个颞骨岩部

可见骨质破坏，炎症可向中、后颅窝浸润。
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专家点评
　　本病例为男性，１１岁，因左听力下降伴面

瘫２０余天入院。ＣＴ扫描见左侧颞骨（包括听小骨、颈静脉孔、

颈动脉管）广泛性骨质破坏，ＣＴ增强后发现病变已向后颅窝侵

犯，ＣＴＡ和ＤＳＡ见左颈动脉颞骨段受侵、变窄，ＭＲＩ增强后病

灶呈不均匀强化。经手术和病理证实为横纹肌肉瘤（胚胎型）。

　　横纹肌肉瘤（ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ）是人体软组织中最常见

的恶性肿瘤，分为腺泡型、多形细胞型和胚胎型三种，它起源于

向横纹肌分化的原始间叶细胞，因此，儿童颞骨内也可发生胚

胎型横纹肌肉瘤。它绝大多数发生于３～１２岁之间儿童，该病

恶性程度高，进展迅速，早期就会侵犯邻近组织，并沿血管、淋

巴引起广泛侵犯和转移，且有高复发率和低生存率。颞骨横纹

肌肉瘤临床上十分少见。主要临床表现是耳道流脓、听力下降

及耳痛。除颞骨外，儿童胚胎性横纹肌肉瘤还可见于头颈部其

它部位，如眼眶、鼻咽和口腔。

本病在影像学上主要表现为颞骨广泛地破坏，因此要与慢

性中耳乳突炎、坏死性中耳乳突炎、颞骨郎格罕氏组织细胞增

生症、中、外耳鳞癌等疾病相鉴别。

慢性中耳乳突炎较常见，多为青少年，有听力下降、耳道流

脓等症状，颞骨破坏局限在鼓室、鼓窦区，常见胆脂瘤形成，其

境界清晰，有硬化边。坏死性中耳乳突炎，颞骨破坏范围相对

较大，多累及颞骨岩部，病人常伴有耳痛、外耳道长期流脓、发

热等征象。

颞骨郎格罕氏组织细胞增生症多见于儿童，可单侧或双侧

发病，ＣＴ示颞骨大块状溶骨性破坏，轮廓不规则，但边缘尚清

楚，无硬化边界，具有特征性＂地图状＂改变，若行增强扫描病变

可有中至高密度强化。ＭＲＩＴ２ＷＩ可见颗粒状高信号病灶，境

界清晰，手术或活检标本见到Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ细胞为依据。

中、外耳鳞癌多见于成年人，常有中、外耳慢性炎症的背

景，影像学检查见颞骨局部不规则软组织肿块为特点，病变境

界、边缘不规则，ＣＴ见颞骨呈虫蚀状骨质破坏。晚期肿瘤可以

通过外耳道的Ｓａｎｔｏｒｉｎｉ缝隙或骨和软骨部交界处浸润到耳周

软组织和腮腺组织，甚至破坏颞骨岩部进入颅内。

颞骨胚胎型横纹肌肉瘤很少见，若儿童有听力下降、耳痛、

外耳道血性溢液或有息肉样肿物等病症，必须行ＣＴ或 ＭＲＩ检

查，发现颞骨有破坏，要注意将其与中耳乳突炎症、颞骨郎格罕

氏组织细胞增生症和中、外耳鳞癌等疾病相鉴别。必要时要在

ＣＴ引导下作活检，以免延误诊断。

（上海交通大学附属第六人民医院放射科　庄奇新）
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