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颞骨侵袭性乳头状肿瘤一例

龚娇娇,马辉
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图１　CT平扫示团块状软组织影,岩骨骨质破坏(箭).　图２　CT 增强扫描示病灶呈明显不均匀强化,局

部骨质破坏(箭).　图３　CTV 示右侧乙状窦－颈内静脉受压,局部呈充盈缺损改变(箭).　图４　T１WI
示病灶呈等信号,边缘见斑片状稍高信号影(箭).　图５　T２WI矢状面图像示病灶边缘多发囊状高信号影

(箭).　图６　镜下示肿瘤呈指突状乳头结构,被覆非复层柱状上皮,上皮细胞异型性不明显(×２００,HE).

　　病例资料　患者,女,３７岁,５年前右耳听力骤降,
伴耳鸣,药物治疗未缓解.半年前出现头晕,恶心,右
耳听力基本丧失.３月前右耳疼痛,右侧面部麻木,遂
来我院就诊,患者双侧外耳道通畅,鼓膜完整,无口角

歪斜,无家族史.
影像学检查:颞骨 CT 扫描可见右侧岩骨“蜂窝

状”溶骨性骨质破坏,局部见软组织密度影,主要累及

前庭导水管走行区及岩骨下部,部分乳突蜂房内见软

组织密度影,右侧后半规管局部骨质破坏(图１).CT
增强扫描示右侧岩骨颈静脉孔区软组织密度影,呈明

显不均匀强化,右侧岩骨骨质破坏(图２).脑 CT 静

脉成像(CTvenography,CTV)示右侧乙状窦Ｇ颈内静

脉与病灶位置关系密切,局部受压、变细,呈充盈缺损

表现(图３).内耳迷路 MRI示右侧颞骨岩部团块状

T１WI等、T２WIＧFLAIR稍高混杂信号影,其内见多发

迂曲流空小血管影,呈蜘蛛网样改变,病灶边缘可见斑
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片状稍短 T１ 信号,周边见多发小囊状长 T２ 信号影

(图４、５).
术后病理诊断为侵袭性乳头状中耳肿瘤(图６),

免疫组化:PCK(＋),CK７(＋),PAKB(＋),S１００(弱

＋),SOX１０(＋),CD３４(－),CEA(－).
讨论中耳侵袭性乳头状肿瘤(aggressivepapillary

tumour,APT)的命名与组织起源一直以来存在分歧,

２０１７年 WHO最新发表的头颈部肿瘤分类称其为中

耳侵袭性乳头状肿瘤[１],该肿瘤可偶发于 VonHippＧ
elＧLindau疾病[２].该病病程较长,临床一般表现为听

力下降、耳鸣、头晕、走路不稳、神经受累等症状,听力

下降呈进行性加重,耳鸣为持续性,神经受累主要累及

面神经,表现为面瘫、面部麻木.APT 可表现为局部

浸润及骨质破坏,最终诊断需依靠病理检查,影像学表

现具有一定特征性,在术前诊断中具有重要价值.
中耳侵袭性乳头状肿瘤CT一般表现为中耳软组

织密度灶,边界不清,可破坏岩骨及前庭导水管骨质,
肿瘤较大时可破坏迷路骨质等内耳周围结构,骨质破

坏多为膨胀性、溶蚀性.CT典型特征为肿块内点状、
针状的高密度骨质,为活动性骨破坏所致,提示肿瘤生

长缓慢[３].Mukherji等[４]认为肿瘤后缘见薄层钙化

是重要的诊断依据.MRI上肿瘤形态不规则,T１WI
呈混杂信号,肿瘤较小时表现为边缘高信号,肿瘤较

大时表现为散在的多个高信号,这些高信号表示肿瘤

内亚急性出血[５].T２WI可见均匀或不均匀的高信

号,其内见多发迂曲流空血管影,呈“蜘蛛网”样改变,
肿瘤内的低信号区为残留骨质或含铁血黄素沉积所

致,病灶周围有囊变.APT 血供丰富,增强扫描呈均

匀或不均匀明显强化是该肿瘤的显著特征.
中耳 APT主要需与以下疾病相鉴别:①颈静脉

球瘤.肿瘤沿低阻力途径生长,如乳突气房、血管沟

等,CT上可表现为虫蚀样破坏,骨质破坏中心往往以

颈静脉孔或中耳鼓室为著,MRI表现为肿瘤实质内点

条状迂曲的高速血流流空低信号及缓慢血流或亚急性

出血形成的高信号,两者共同形成了典型的“盐椒

征”[６Ｇ７].②神经鞘瘤.颈静脉孔神经鞘瘤的影像特点

和其他位置的神经鞘瘤基本相似,CT上呈等密度,颈

静脉孔扩大,MRI表现为长T１、长T２ 信号影,肿瘤较

大时可有囊变,无流空血管影,增强扫描呈不均匀强

化.③软骨肉瘤.颈静脉孔区软骨肉瘤在高分辨 CT
上表现为颈静脉孔边缘骨质不规则破坏,病灶内出现

钙化斑为颈静脉孔软骨肉瘤的特征性表现,这与中耳

APT后缘薄层钙化具有重要鉴别意义,MRI示软骨

肉瘤呈 T１WI等、T２WI高信号,增强扫描强化不均

匀[８].
综上所述,中耳 APT 具有侵蚀性、破坏性,可对

听力造成严重损害,因此需尽早作出诊断,在影像学上

具有一些特征性表现,对临床术前诊断具有重要价值.
该肿瘤的首选治疗方法是外科手术,当早期肿瘤相对

较小时,术后可保持听力和平衡功能,若肿瘤较大无法

完全切除时,术后则需补充放射治疗,肿瘤可因较大无

法彻底切除而复发[９].
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