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儿童头颈部横纹肌肉瘤的影像表现
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【摘要】　目的：探讨儿童头颈部横纹肌肉瘤的影像学表现。方法：回顾性分析１５例经病理证实的儿童头颈部横纹肌

肉瘤的影像学资料，其中１３例行 ＭＲＩ检查，２例行ＣＴ检查。结果：１５例患儿中，１０例肿瘤位于鼻腔及鼻旁窦，１例位于

鼻咽及口咽，１例位于右耳，１例位于左侧颞下窝，１例位于右颈部，１例位于左上牙龈。肿瘤形态多不规则，Ｔ１ＷＩ呈等或

稍低信号，Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，信号多不均匀，其中３例见出血，２例见坏死，均无钙化，ＭＲＩ增强扫描呈不均匀明显强化，５

例肿瘤内见多发小环状强化，２例ＣＴ增强扫描呈不均匀轻度强化。４例肿瘤侵犯颅内，３例侵犯眼眶，９例侵犯周围骨质

结构。结论：儿童头颈部横纹肌肉瘤好发于鼻腔及鼻旁窦内，平扫无明显特异性，ＭＲＩ增强扫描肿瘤内多发小环状强化具

有一定的特征性，结合患者发病年龄及发病部位，可以提示诊断。
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　　横纹肌肉瘤（ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ，ＲＭＳ）是１５岁

以下儿童常见的侵袭性恶性肿瘤，占儿童恶性肿瘤的

４％～８％，该肿瘤４０％发生于头颈部，２５％发生于泌

尿生殖器，２０％发生于四肢
［１］。它的病理分型包括胚

胎性横纹肌肉瘤、腺泡状横纹肌肉瘤及多形性横纹肌

肉瘤，其中胚胎性占所有类型的４９％
［２］。影像检查对

于肿瘤的定位、分期及预后具有重要意义，本文回顾性

分析经病理证实的１５例儿童头颈部横纹肌肉瘤的

ＭＲＩ、ＣＴ资料，旨在探讨其影像学特点。

材料与方法

１．临床资料

回顾性分析本院２０１０年－２０１３年经病理证实的

１５例横纹肌肉瘤的 ＭＲＩ、ＣＴ 影像资料。患儿年龄

３～１５岁，平均９．５岁，男６例，女９例。１０例临床症

状表现为鼻塞、流涕，部分伴鼻衄；１例表现为鼻塞、打

鼾；１例表现为右耳听力下降；１例表现为右颈部肿块；

１例表现左上牙龈肿块；１例表现为左面部肿胀。

２．检查方法

１５例患者中１３例行 ＭＲＩ检查，２例行ＣＴ检查。

ＭＲＩ扫描采用ＧＥＳｉｇｎａＨＤｘ１．５Ｔ超导 ＭＲ仪，采

用标准头部正交线圈，常规ＳＥ序列横轴面Ｔ１ＷＩ（ＴＲ

４５０ｍｓ，ＴＥ１５ｍｓ），Ｔ２ＷＩ（ＴＲ２０００ｍｓ，ＴＥ１２０ｍｓ），

激励次数２～６，翻转角９０°，层厚５．０ｍｍ ，层距

０．５ｍｍ，矩阵（１９６～２５６）×２５６，视野２１０ｍｍ，增强扫

描采用ＧｄＤＴＰＡ，剂量０．２ｍｌ／ｋｇ，行横轴面、矢状面

及冠状面增强扫描。ＣＴ扫描采用ＰｈｉｌｉｐｓＢｒｉｌｌｉａｎｃｅ

ＴＭ１６排螺旋 ＣＴ，管电压１２０ｋＶ，管电流１５０～

２５０ｍＡ，矩阵５１２×５１２，层厚５ｍｍ，螺距为１，增强扫

描采用静脉注射非离子对比剂碘海醇（３００ｍｇＩ／ｍｌ），
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图１　男，１３岁，双侧鼻腔、鼻旁窦胚胎性横纹肌肉瘤。ａ）横轴面Ｔ２ＷＩ示筛窦肿瘤呈稍高信号（箭）；ｂ）冠状面Ｔ１ＷＩ示肿瘤

与肌肉呈等信号，右侧斑片状高信号（箭）提示出血；ｃ）冠状面增强扫描示肿瘤呈明显不均匀强化（箭），右侧筛窦内小环状强

化，肿瘤侵入双侧眼眶内；ｄ）矢状面增强扫描示肿瘤向上侵犯额窦（箭）。　图２　男，１１岁，左侧鼻腔、双侧筛窦内胚胎性横

纹肌瘤。ａ）矢状面增强扫描示鼻腔肿瘤明显不均匀强化，向上侵入颅内（箭）；ｂ）冠状面增强扫描示肿瘤内见多发小环状强化

（箭），肿瘤经左侧眶上裂侵入颅内，左额部脑膜增厚、强化，脑实质未受累。

剂量２ｍｌ／ｋｇ，注射流率２～３ｍｌ／ｓ。

结　果

１．发病部位

１０例位于鼻腔及鼻旁窦，１例位于鼻咽及口咽部，

１例位于右耳，１例位于左侧颞下窝，１例位于右颈部，

１例位于左上牙龈。位于鼻腔及鼻旁窦的肿瘤形态多

不规则，其余肿瘤多呈团块状。

２．影像学表现

本组１３例行 ＭＲＩ检查，肿瘤在Ｔ２ＷＩ上呈稍高

信号，在Ｔ１ＷＩ上呈等信号或稍低信号（相对于肌肉），

信号多不均匀，肿瘤形态多不规则，与周围软组织分界

不清，无明显水肿，其中３例见出血信号（图１），在

Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ上均呈高信号，１例见坏死，所有病例均

未见明确钙化。增强扫描肿瘤均呈不均匀明显强化，５

例肿瘤内见多发小环状强化（图１～４）。２例行ＣＴ检

查，肿瘤呈软组织密度（图５），密度与肌肉相似或稍低

于肌肉，边界不清，１例见坏死，呈液性低密度，未见钙

化，增强扫描呈不均匀轻度强化。

３．肿瘤侵犯范围及途径

３例见肿瘤侵犯眼眶，１例经筛窦纸样板侵入眼眶

（图１），２例经上颌窦顶壁侵入眼眶。４例见肿瘤侵犯

颅内，侵入途径为卵圆孔、眶上裂（图２）及视神经管，

表现为脑膜结节状增厚、强化，脑实质均无受侵，呈受

压改变。

４．骨质破坏

６例侵犯上颌窦壁骨质（图１、２），其中４例同时侵

犯筛窦小房骨质（图１、２、５），３例侵犯蝶骨骨质（图１、

２），１例侵犯斜坡，１例侵犯右侧颞骨及乳突（图３），表

现为骨皮质连续性中断，溶骨性破坏。

５．病理类型及转移

本组病例中除发生在左上牙龈者为腺泡性横纹肌

肉瘤，其余均为胚胎性横纹肌肉瘤，镜下见肿瘤由小细

胞组成，呈圆形或多边形，胞浆伊红色，核圆形及卵圆

形，核仁明显，核分裂多见，免疫组化Ｄｅｓ（＋），Ｍｙｏ

ｇｅｎｉｎ（＋），Ｖｉｍ（＋）（图６）。其中３例出现颈部淋巴
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左侧鼻腔、鼻旁窦胚胎性横纹肌肉瘤。ａ）ＣＴ横轴面平扫示左侧筛窦肿瘤与脑实质呈等密度，部分突入左侧眼眶（箭）；ｂ）ＣＴ

横轴面增强扫描示肿瘤侵犯左侧上颌窦，呈轻度不均匀强化（箭）；ｃ）骨窗示筛窦小骨皮质连续性中断（箭），但大体结构仍保

持。　图６　横纹肌肉瘤。ａ）镜下见瘤细胞呈圆形、卵圆形，部分细胞胞浆丰富、红染，核偏位，间质黏液样变（×１００，ＨＥ）；ｂ）

免疫组化示 Ｍｙｏｇｅｎｉｎ强阳性（×１００）。

图３　男，９岁，右耳胚胎性横纹肌肉

瘤。ａ）冠状面 Ｔ１ＷＩ示右耳部肿瘤

（箭）与脑灰质呈等信号；ｂ）冠状面增

强扫描示肿块明显强化及小环状强化

（箭）。　图４　男，１０岁，口咽、鼻咽胚

胎性横纹肌肉瘤，矢状面增强扫描示鼻

咽部肿瘤明显不均匀强化（箭），肿瘤侵

犯软腭、上颌骨。　图５　女，１３岁，

结转移，表现为淋巴结肿大。

讨　论

１．病理类型

横纹肌肉瘤起源于原始胎儿的间充质，它可以出

现在身体的任何部位，甚至是不含骨骼肌的部位，组织

学上形态类似于胚胎横纹肌，可分３种类型：胚胎性横

纹肌肉瘤、腺泡状横纹肌肉瘤及多形性横纹肌肉瘤。

小儿头颈部肿瘤中６０％为胚胎性横纹肌肉瘤
［３］，它好

发于粘膜及上皮表面，组织形态主要表现为细胞多形

性，呈卵圆形或梭形，并可以见到明显的肌肉生成。胚

胎性横纹肌肉瘤包含有葡萄状、梭形细胞性两个亚型，

葡萄状肉瘤好发于空腔脏器，例如阴道、膀胱及胆道系

统；梭形细胞性肉瘤则好发于睾丸旁区域及头颈部［４］。

本组仅１例为腺泡状横纹肌肉瘤，位于左上牙龈，其余

均为胚胎性横纹肌肉瘤。

２．发病部位

位于头颈部的横纹肌肉瘤最常见的３个发病区域

有脑膜旁、脑膜及眼眶，以脑膜旁最常见，包括中耳、鼻

腔、鼻旁窦、鼻咽及颞下窝，其中又以鼻腔及鼻旁窦区

最常见，约占２５％，发生在该部位的患者往往预后较

差，因为有可能发生脑脊液播散转移；而发生于其他部

８２３ 放射学实践２０１４年３月第２９卷第３期　ＲａｄｉｏｌＰｒａｃｔｉｃｅ，Ｍａｒ２０１４，Ｖｏｌ２９，Ｎｏ．３



位的肿瘤，预后则与手术切除范围及肿瘤的大小相

关［５８］。本组病例中有１３例发生于脑膜旁区域，均未

见脑脊液播散转移，但有３例颈部淋巴结转移；其余２

例分别位于右颈部及左上牙龈，均未发现淋巴结及远

处转移。经临床化疗、放疗或手术治疗后，本组１５例

患者仍存活，最长的治疗时间有３年之久，肿瘤均较前

明显缩小甚至影像学检查无法确切观察到。因此，早

期的诊断与治疗对患者非常重要。

３．影像表现

头颈部横纹肌肉瘤（相对于肌肉）在ＣＴ上呈等密

度，在 ＭＲＩＴ１ＷＩ上呈等或稍低信号，Ｔ２ＷＩ呈等或稍

高信号，边界多不清，形态不规则，信号多数较均匀，出

血、坏死及钙化罕见，增强扫描呈中等到明显延迟强

化。本组有３例在 ＭＲＩ上见出血信号，呈短Ｔ１、稍短

Ｔ２ 信号，１例见坏死，表现为长Ｔ１、长Ｔ２ 信号，增强扫

描无强化，所有病例均未见钙化。Ｈａｇｉｗａｒａ等
［９］分析

了９例头颈部横纹肌肉瘤患者的ＣＴ及 ＭＲＩ影像资

料，其中有４例在增强扫描上出现多发指环状强化，形

态类似“葡萄串”，学者认为这是横纹肌肉瘤的一个特

殊征象，首次提出“葡萄征”一词来形容这种强化方式，

并推测它可能反映的是葡萄状横纹肌肉瘤中富含黏液

的基质表面覆盖了一层肿瘤细胞，这种征象多见于空

腔脏器内的横纹肌肉瘤。而Ｆｒａｎｃｏ等
［１０］分析了１４

例儿童横纹肌肉瘤的ＣＴ及 ＭＲＩ影像资料，认为该肿

瘤的影像表现并不能反应出肿瘤的病理亚型，本组中

５例位于鼻腔及鼻旁窦的胚胎性横纹肌肉瘤在 ＭＲＩ

上观察到部分环状强化，但数量不足以构成类似“葡萄

状”的形态，这与 Ｈａｇｉｗａｒａ的报道接近，该征象是否

具有特异性还需要总结更多的病例。肿瘤可以侵犯周

围骨质，表现为溶骨性破坏，ＣＴ能够较直接的显示骨

质破坏，在 ＭＲＩ上，肿瘤侵犯骨质表现为正常的骨皮

质低信号消失、中断，或是在Ｔ２ＷＩ上看到高信号的肿

瘤穿透骨板到达骨的另一边［１１］，本组７例见骨质破

坏，表现为溶骨性骨质破坏，且肿瘤均突破骨质向对侧

生长，于小平等［１２］报道的病例中见肿瘤内包埋保存较

完整的大块骨质，本组中１例在ＣＴ上见肿瘤长入筛

窦并破坏筛窦小房骨质，但是筛窦小房大体结构仍存

在，此征象与报道类似。生长在鼻腔及鼻旁窦的横纹

肌肉瘤还可通过侵犯颅底骨质结构或经颅底缝隙生长

入颅内，本组中４例肿瘤侵入颅内，表现为脑膜结节状

增厚、强化，脑实质均无受侵，均未见脑脊液播散转移。

４．鉴别诊断

小儿头颈部的横纹肌肉瘤主要与以下几种常见肿

瘤相鉴别：①神经鞘瘤，神经鞘瘤多有囊变，ＣＴ、ＭＲＩ

上表现密度及信号不均匀的肿块，内可见出血，增强扫

描呈不均匀明显环状强化。②淋巴瘤，在ＣＴ和 ＭＲＩ

上均表现为密度、信号均匀的软组织肿块影，可见肿大

的淋巴结，并有融合倾向，且较少累及周围骨质结构，

可包绕周围血管，但极少侵犯血管，增强扫描呈轻度均

匀强化。③嗅神经母细胞瘤，肿瘤发病部位与嗅黏膜

分布区一致，肿瘤可发生囊变，但囊变一般分布在肿瘤

周围，增强扫描肿瘤实性部分明显强化。④血管源性

肿瘤，病变内可见钙化、坏死，强化明显，强化程度与血

管接近，强化可均匀或不均匀。

总之，儿童头颈部横纹肌肉瘤以胚胎性横纹肌肉

瘤为主，多发生于１０岁以下儿童，发病部位以鼻腔及

鼻旁窦多见，平扫影像学表现与其他软组织肿瘤类似，

无明显特异性，但 ＭＲＩ增强扫描上出现多发环状的强

化在一定程度上能够帮助提示诊断。如在儿童头颈部

发现软组织肿瘤时，除了关注其影像表现，还需结合患

者发病年龄，常见发病部位进行综合分析，要考虑到横

纹肌肉瘤的可能性。
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