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上颌窦恶性蝾螈瘤一例
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图１　横轴面Ｔ１ＷＩ示右侧上颌窦占位（箭），在呈均匀稍低信号。　图２　Ｔ２ＷＩ示等信号肿瘤内片状稍低信号（箭）。

图３　脂肪抑制序列示肿瘤呈均匀稍高信号（箭）。　图４　ＤＷＩ示病变内部不均匀弥散受限高信号影（箭）。　图５　矢状面增

强扫描示肿瘤明显均匀强化（箭）。　图６　镜下见肿瘤由梭形细胞构成，核异形性明显，可见横纹肌母细胞（ＨＥ，×２００）。

　　病例资料　患者，男，２７岁，３个月前患者无明显

诱因出现右侧面部麻痛，牙痛，头痛，间歇性鼻塞、流鼻

涕、嗅觉减退，疼痛剧烈时口服止痛片后稍缓解，在当

地医院行ＣＴ检查示：右侧上颌窦前壁，颧骨局部肿

胀、骨质破坏，恶性不排除。今为求进一步治疗来本院

就诊，门诊以“右上颌窦占位”收入院。患病以来，患者

神志清，精神可，食欲正常，睡眠正常，大小便正常，体

重无减轻。

影像学检查：ＣＴ平扫可见右侧上颌窦前壁区见

不规则软组织密度影，右侧上颌窦前壁及后外壁局部

骨质吸收破坏，右上颌窦窦腔变小。ＭＲＩ平扫可见右

侧上颌窦占位，在 Ｔ１ＷＩ呈均匀稍低信号（图１），

Ｔ２ＷＩ呈等信号伴局部片状低信号（图２），压脂像为稍

高信号（图３），ＤＷＩ（ｂ＝１０００）时可见扩散受限高信号

影（图４），病变向前突破上颌窦前壁及后外侧壁，侵犯

前外侧软组织。右侧上颌窦粘膜增厚。双侧颈部见多

发淋巴结显示，部分肿大。增强扫描右侧上颌窦病变

可见明显强化（图５），大小约为５ｃｍ×３．５ｃｍ×４ｃｍ。

术前诊断：右侧上颌窦癌。
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手术及病理：术中见上颌窦前壁、外侧壁及顶壁被

肿瘤组织侵犯，并向外侵犯右侧颧弓，向内侵犯眶内下

角，肿瘤无明显包膜，呈鱼肉状。完全切除病变组织送

活检。肉眼可见：灰白灰红组织一块，大小６ｃｍ×

４ｃｍ×２．５ｃｍ，切面灰黄质硬。镜下可见：肿瘤由梭形

细胞构成，核异型性明显，同时可见横纹肌母细胞（图

６）。免疫组化：Ｓ１００（部分＋），Ｄｅｓｍｉｎ（局部＋），

ＳＭＡ（部分＋），ＣＤ３４（－），Ｂｃｌ２（部分＋），ＣＤ６８（部

分＋），ＡＥ１／ＡＥ３（部分＋），ＡＬＫ（＋），Ｋｉ６７（约４０％

＋）。病理诊断：恶性蝾螈瘤。

讨论　恶性蝾螈瘤（ｍａｇｌｉｇｎａｎｔｔｒｉｔｏｎｔｕｍｏｒ，

ＭＴＴ）是恶性外周神经鞘瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｐｅｒｉｐｈｅｒａｌ

ｎｅｒｖｅｓｈｅａｔｈｔｕｍｏｒｓ，ＭＰＮＳＴ）的一个亚型，伴横纹肌

肉瘤分化，恶性程度更高，临床更罕见。ＭＰＮＳＴ的发

病率在人群中小于０．００１％，约占所有软组织肉瘤的

５％
［１］，而 ＭＴＴ 仅占所有 ＭＰＮＳＴ 的５％

［２］。ＭＴＴ

的发生可能与神经纤维瘤病Ⅰ型（ＮＦ１）有关，同时伴

有ＮＦ１的 ＭＴＴ约占７０％
［３］。本例患者不伴有ＮＦ

１的病史。ＭＴＴ好发于１４～５７岁，女性患者多见，可

发生在全身各个部位，以头颈部，躯干部及四肢近端多

见，发生于上颌窦者文献报道少见。ＭＴＴ早期可无

症状，仅有肿块增大，当临近组织受累时可出现相应临

床症状。

ＭＴＴ的影像表现通常为巨大的肿块，可伴周围

软组织及骨质破坏。在ＣＴ上通常表现为实质性肿

块，与肌肉组织密度相同，增强后可见不均匀强化。在

ＭＲＩ上的典型表现为Ｔ２ＷＩ上高信号肿块影，内有环

形或线状低信号分隔影，可能与肿瘤生长速度快，产生

液化坏死有关。本例肿瘤体积较小，在Ｔ２ＷＩ上表现

为等信号肿块，未见明显线状分隔影，可能与上颌窦内

ＭＴＴ症状出现较早，及时就诊有关。也有研究者认

为，起源于鼻和鼻窦的 ＭＴＴ 与起源于其他部位的

ＭＴＴ相比，组织级别较低
［４］。虽然恶性蝾螈瘤的影

像表现无明显特征性，但ＣＴ和 ＭＲＩ可帮助判别肿瘤

的恶性程度，了解肿瘤与周围组织的关系，早期发现对

于 ＭＴＴ的预后有重要影响。

ＭＴＴ的诊断依赖病理检查，确诊具备以下四

条［５］：①具有恶性外周神经肿瘤成分；②同时含有散在

其间的横纹肌肉瘤成分；③Ｓ１００蛋白、结蛋白、肌红

蛋白阳性；④排除瘤组织内残留、萎缩的横纹肌。本病

需与横纹肌肉瘤、恶性周围神经肿瘤、平滑肌肉瘤等相

鉴别。关于 ＭＴＴ的治疗，目前世界上尚无成熟的治

疗方案提供。因其进展快，恶性程度高，一般强调根治

性手术切除。行肿瘤根治性切除术者，无论是否进行

术后放疗、化疗，其预后都优于肿瘤次全切者［６］。
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