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　图１　患者，女，５岁。ａ）冠状面ＣＴ平扫示左侧上颌窦、额窦、

蝶窦、筛窦及鼻腔内见软组织密度影（箭），窦壁骨质不规则破

坏，肿块向眼眶突出；ｂ）横轴面Ｔ２ＷＩ示双侧后组筛窦、蝶窦、

左侧上颌窦及筛窦见等信号影（箭），左侧眼眶受侵，左侧眼球

受推向前外侧突出；ｃ）镜下示肿瘤细胞胞浆红染，核稍偏位，

可见带状细胞（×１０，ＨＥ）；ｄ）免疫组化示Ｄｅｓｍｉｎ呈阳性表

达。

　　病例资料　患者，女，５岁，因左眼球突出不能闭目１个月

就诊。查体：左眼球突出，闭目不能，巩膜外露。ＣＴ平扫：左侧

上颌窦、额窦、蝶窦、筛窦及鼻腔内见团块状软组织密度影，窦

壁骨质不规则、破坏，肿块向眼眶突出（图１ａ），眼球受压、移位，

鼻中隔偏曲、破坏。ＭＲＩ扫描：双侧后组筛窦、蝶窦、左侧上颌

窦及筛窦见等Ｔ１、等Ｔ２ 软组织占位性病变，病灶向左上方生

长，左侧眼眶及前床突、海绵窦受侵，左侧眼球受推向前外侧突

出（图１ｂ），左侧颅底骨质缺如，局部脑膜增厚，增强后病灶呈明

显不均匀强化，边界欠清，大小约４．１ｃｍ×５．０ｃｍ，局部脑膜明

显强化。影像诊断：副鼻窦占位性病变，考虑恶性，来源待定。

临床行鼻内镜下肿物活检术，左侧中鼻道筛泡前壁可见肿物，

质脆。病理诊断：（左筛窦）间叶源性恶性肿瘤（图１ｃ、ｄ），结合

免疫组化符合胚胎性横纹肌肉瘤。免疫组化：ＣＫ（－），Ｖｉｍ（＋

＋），Ｋｉ６７（＋）（５％～１０％），Ｄｅｓｍｉｎ（＋），Ａｃｔ（±），ＮＳＥ（－），

Ｍｙｏ（＋，灶性），ＨＭＢ４５（－），Ｓ１００（±），ＳＭＡ（＋）。

讨论　横纹肌肉瘤（ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ，ＲＭＳ）来源于能分

化为横纹肌的原始胚胎间充质细胞，为中胚层恶性肿瘤，以头

颈部和泌尿生殖器官多见，６６％ＲＭＳ发生于头颈部，无横纹肌

组织中亦可发生［１］。病理分型：胚胎型、葡萄状型、腺泡型、多

形型，以胚胎型最为常见［２］。胚胎型横纹肌肉瘤（ｅｍｂｒｙｏｎａｌ

ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ，ＥＲＭＳ）多发生于３～１２岁儿童，男性多于

女性，高度恶性，有明显的侵袭性，肿物发展速度很快，早期即

可沿血管、淋巴管广泛转移，主要症状为痛性或无痛性肿块，质

硬，就诊时肿块固定，临床诊断常无特异性，ＣＴ、ＭＲＩ等技术可

为肿瘤性质的判断、浸润范围、分期等提供依据，最终诊断依靠

病理诊断。
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