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成人筛窦胚胎性横纹肌肉瘤一例 ·病例报道·

付志刚，谭光喜，刘宇飞，张晓磷，鲁际

【中图分类号】Ｒ７３９．６；Ｒ８１４．４２　【文献标识码】Ｄ　【文章编号】１００００３１３（２０１２）０５０５７８０２

图１　ＣＴ骨窗示右侧筛窦和壁蝶窦壁溶骨性骨质破坏（箭）。

图２　ＣＴ软组织窗示右侧筛窦内软组织肿块，肿块侵犯右侧

眶内侧壁，并突入右侧眼眶（箭）。　图３　镜下示瘤细胞多为

染色质丰富的圆形或梭形细胞，核染色质较深，可见轻度嗜酸

性细胞质。　图４　免疫组化示瘤细胞ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ表达（＋）。

　　病例资料　患者，男，２２岁，右侧鼻腔间断性出血２月余，

右眼外前突１个月，于２００８年４月在当地医院行ＣＴ检查，诊

断为右侧鼻窦及鼻腔软组织块影，穿刺活检考虑为右鼻腔非角

化型鳞癌。患者入我院行进一步检查及治疗。体检：右鼻腔见

一肿块，表面不规则，鼻腔阻塞；右眼睑肿胀，右眼结膜见粉红

色新生物，触之易出血，右眼球活动受限，瞳孔扩大，光反射迟

钝。

ＣＴ表现：鼻窦ＣＴ平扫显示右侧筛窦、上颌窦及眼眶内可

见软组织密度肿块影，密度与颞肌相仿，ＣＴ值约３０ＨＵ，肿块

边界不清，右侧筛窦、右眼眶内侧壁及上颌窦壁溶骨性骨质破

坏，肿块突入右侧鼻腔内，右侧中下鼻道阻塞，右眼前突，眶周

脂肪间隙模糊，肿块与内直肌及右眼结膜分界不清（图１、２）。

ＣＴ诊断 ：右侧筛窦新生物侵及上颌窦及眼眶。

全麻下行右鼻侧切口鼻窦肿瘤摘除及右颈部淋巴结清扫

术，术中可见右鼻窦、鼻腔及眼眶内广泛浸润软组织肿块，触之

易出血。病理检查：肿瘤大体标本呈白色息肉样外观。镜下示

肿瘤细胞呈片状或团块状，肿瘤间有较少的纤维间隔，瘤细胞

为染色质丰富的圆形或梭形细胞，核染色质较浓，可见轻度嗜

酸性细胞质（图３）。免疫组化：肿瘤细胞ｄｅｓｍｉｎ（＋），ＭＳＡ

（＋），ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ（＋，图４）。病理诊断：筛窦胚胎性横纹肌肉瘤

侵犯眶内组织，颈部淋巴结未见转移。

讨论　横纹肌肉瘤是来源于不同分化阶段的横纹肌母细

胞的恶性肿瘤，常发生于无横纹肌的器官或组织，其原因可能

是多能原始间叶组织化生为横纹肌细胞或胚胎早期横纹肌母

细胞异位到伴有畸形的异常部位。横纹肌肉瘤可发生于任何

部位，最常见于头颈部，其次为泌尿生殖系统、四肢、腹膜后和

躯干。

鼻窦横纹肌肉瘤按其形态学特点可分为４型：胚胎型、葡

萄簇型、腺泡型及多形型［１］，２００７年 ＷＨＯ将横纹肌肉瘤分为４

型：胚胎型、腺泡型、梭形细胞型及多形型。不同病理类型与发

病年龄、部位之间有一定关系。胚胎型是鼻窦横纹肌肉瘤中最

常见的类型，绝大多数发生于３～１２岁儿童，占鼻窦横纹肌肉

瘤的５０％～６０％，很少发生于成人
［２］。本例发生在成人筛窦的

胚胎型横纹肌肉瘤实属少见。

鼻窦横纹肌肉瘤早期症状不明显，主要表现为鼻间断性出

血及鼻塞。有文献报道本病早期易发生颌下及颈部淋巴结转

移［１，３］。本例发生在筛窦，因眶内壁纸板薄，肿瘤突破进入眶

内，表现为突眼而误诊为眶内占位病变。

影像学表现：①肿瘤易通过相互交通的鼻窦腔隙侵犯同侧

鼻窦、鼻腔及鼻咽部，也易侵犯邻近结构如眼眶、翼腭窝、颞下

窝及颅底等［４］。本例明显侵犯右侧眼眶、上颌窦及鼻腔。②肿

瘤边界一般模糊，有文献报道称肿瘤内部可夹杂脂肪、气体，也

易发生囊变、出血而密度往往不均匀［１］；有时肿块内可见大块

骨质，与肿瘤生长过快有关。增强时肿块呈明显不均匀强化。

③肿瘤沿骨骼呈侵蚀性骨质破坏，由于鼻窦构成骨质较薄，易

突破分隔侵犯临近骨质结构。④ＣＴ密度分辨力高，能较好地

显示病灶的骨质破坏情况，能区分溶骨性或膨胀性骨质破坏。

ＭＲＩ软组织分辨力较高，能较好显示肿瘤周围结构的侵犯
［５］。

鉴别诊断：①息肉：ＣＴ表现为低密度的无强化软组织密度

影，无明显骨质破坏改变；②内翻型乳头状瘤：好发于鼻腔外侧

壁、中鼻甲或鼻窦，肿瘤内可见钙化；③淋巴瘤：鼻腔鼻窦原发

淋巴瘤少见，病灶累及范围广，但骨质破坏程度轻；④鼻窦癌：

表现为鼻窦软组织肿块，好发于中老年患者，病程进展快，临床

症状重，以鳞癌为多，上颌窦癌最常见。

鼻窦良性病变进展较慢，对周围结构以推压改变为主，骨

质破坏相对较轻，破坏区边缘清晰，邻近骨质可有硬化，与横纹

肌肉瘤主要以破坏为主较易鉴别。以溶骨性、浸润性骨质破坏

为主并浸润周围软组织为主要影像学表现的其它鼻窦恶性肿

瘤与横纹肌肉瘤鉴别有一定困难，确诊需依赖病理检查。
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　图１　增强扫描示甲状腺右叶及峡部和部分左叶不规则软组织肿块，呈不均匀强化。

图２　肿瘤周围脂肪间隙消失，邻近血管及气管未见明显受压移位。　图３　甲状腺

左叶缩小，大部分明显均匀强化（箭）。　图４　病理图镜下示大量纤维组织增生及炎

性细胞浸润（×１００，ＨＥ）。

　　病例资料　患者，女，３５岁。于２

周前发现右侧甲状腺肿块，自觉轻度呼

吸困难就诊。患者无发热、手震、声嘶、

呛咳、心悸、气促及吞咽不适；精神体

力、食欲及睡眠良好，体重无明显改变。

既往体健，无家族遗传病史。体格检

查：气管居中，甲状腺右叶可触及不规

则形肿块，大小约４ｃｍ×３ｃｍ，边界不

清，表面粗糙，质地硬，活动度差。实验

室检查和甲状腺功能测定均在正常范

围。甲状腺扫描示右叶“冷结节”。颈

部超声：甲状腺右叶增大，可见实性占

位，约３．２ｃｍ×１．９ｃｍ×３．１ｃｍ，边界不

清，其内回声不均，可见多发钙化；ＣＤＦＩ

可见丰富血流信号，ＲＩ＝０．６８。甲状腺

左叶 小，约 ２．４１ｃｍ×０．７２ｃｍ×

０．９０ｃｍ，回 声 不 均，峡 部 增 厚，约

０．８２ｃｍ。颈部未见异常肿大淋巴结。超

声诊断：右侧甲状腺实性占位，性质待

定；左侧甲状腺弥漫性病变；甲状腺峡

部增厚。ＣＴ表现：甲状腺右叶增大，甲

状腺右叶至峡部及部分左叶内不规则软组织肿块，大小约

３．５２ｃｍ×２．９１ｃｍ，增强扫描呈不均匀强化，病变区包膜毛糙，

周围脂肪间隙消失，病变与右侧胸骨舌骨肌分界不清，邻近血

管及气管未见明显受压移位（图１～３，层距３．７５ｍｍ）。ＣＴ诊

断：甲状腺实性占位，甲状腺癌可能性大。手术所见：甲状腺双

叶肿块，质硬，边界不清，与右侧喉返神经粘连。病理检查：甲

状腺右叶肿块，呈灰褐色，大小４．６２ｃｍ×３．２１ｃｍ×１．６０ｃｍ，表

面有部分包膜，尚光滑，书页状切开甲状腺组织，切面灰白，可

见一不规则形肿块，大小４．１２ｃｍ×２．６３ｃｍ×１．１０ｃｍ，质硬，边

界不清；镜下示甲状腺组织内有大量纤维组织增生及大量炎细

胞浸润，滤泡结构破坏（图４）。免疫组化检查：Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），

ＣＤ６８（＋），ＣＤ３４（血管＋），ＡＬＫ （－），ＳＭＡ（－），Ｓ１００（＋）。

病理诊断：纤维性甲状腺炎。

讨论　慢性侵袭性纤维性甲状腺炎又称木样甲状腺炎或

Ｒｉｅｄｅｌ甲状腺肿。本病于１８９６年由Ｂｅｒｎｈａｒｄ首先报道，临床

罕见，其发生率占甲状腺疾病的０．０４％～０．３０％，平均发病年

龄４７．９岁（２３～７７岁），男女之比约为１∶５，从首发症状到临床

确诊时间为４～１０个月
［１］。本病发病原因不明，有一定自限

性。临床上甲状腺肿大，质地坚硬，与周围组织粘连紧密并可

产生颈部压迫症状。其组织形态特点为甲状腺滤泡大部分破

坏并伴有瘢痕样纤维组织增生，其中有少量散在淋巴细胞和浆

细胞浸润。本病主要与以下两种疾病相鉴别。①甲状腺癌：病

程短，进展快，质地不如Ｒｉｅｄｅｌ甲状腺炎硬，ＣＴ表现为病变区

甲状腺肿大，边缘模糊不清，肿瘤呈不规则低密度影，且密度不

均匀，与周围正常甲状腺组织和邻近器官分界不清，常向四周

浸润生长，多伴有坏死、钙化及淋巴结转移；增强扫描可见病变

区不同程度强化，但不及正常的甲状腺组织强化明显，多需术

后组织病理检查才能明确诊断。②桥本氏甲状腺炎：又称慢性

淋巴细胞甲状腺炎，是一种自身免疫性疾病。病理表现为弥漫

性淋巴细胞及浆细胞浸润，滤泡细胞萎缩及间质纤维化。ＣＴ

表现为甲状腺呈弥漫性增大，较对称，边缘规整、锐利，密度大

致均匀，无明显低密度结节及肿块，增强扫描病变区内有高密

度斑片及索条状影为其特征性征象。
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