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«请您诊断»病例１４６答案:内淋巴囊低度恶性腺癌

吴文静,任彦军,单艺,卢洁
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图１　CT平扫轴面示右侧颞骨乳突区软组织肿块,相邻骨质呈溶蚀性破坏(箭).　图２　CT平扫冠状面示

肿瘤内多发针点样骨样密度影(箭).　图３　轴面 T１WI示病灶呈高低混杂信号(箭).　图４　T２WI示病

灶内可见血管流空影(箭),病灶信号混杂,周围见囊状、斑片状高信号,中央信号较低.　图５　增强 T１WI
示病灶呈不均匀明显强化(箭).　图６　镜下于纤维结缔组织中见肿瘤细胞呈乳头状生长,细胞有轻度异型

性(×４００,HE).

　　病例资料　患者,男,３６岁,２年前无明显诱因出

现右耳听力下降,呈进行性加重,未予重视,未行特殊

治疗.４个月前出现面瘫,口角向左侧偏斜,右眼睑闭

合无力,就诊于当地县医院行针灸治疗,稍好转.病程

中有一过性进食呛咳及声嘶,后自行好转.我院查体

示:右鼓室搏动性肿物.CT表现:右侧内听道不规则

扩大,右侧内听道后壁、右颞骨乳突部、右岩骨、右颈静

脉孔及面神经管骨质破坏,周围见团状软组织密度影

(图１~２).MRI表现:平扫右侧岩骨旁、颈静脉孔区、
乳突及右侧内听道内可见不规则形异常信号,T１WI、
T２WI上均呈高低混杂信号,邻近桥脑、右侧小脑受

压,右三叉神经受压内移,右侧面听神经显示不清(图
３~４).MRI增强扫描示病变呈不均匀明显强化(图
５).患者行颞下窝入路颅底病变切除术,术中见乳突

区暗红色肿块,肿瘤与骨质破坏及增生相伴,面神经管

骨质破坏,膝状神经节水肿.术后病理检查:镜下于纤

维结缔组织中见肿瘤细胞呈乳头状生长,细胞有轻度
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异型性 (图 ６),伴灶状钙化.免疫 组 化:CK(＋),

GFAP(部分＋),TTFＧ１(－),TG(－),EMA(＋),ViＧ
mentin(＋),KiＧ６７(５％＋),S１００(散在＋),CK７(＋),

CK２０(－),P６３(－).病理诊断:内淋巴囊肿瘤(内淋

巴囊源性低级别腺癌),侵犯骨组织.
讨论　内淋巴囊肿瘤(endolympaticsactumor,

ELST)是一种罕见的低度恶性肿瘤,起源于内淋巴囊

或内淋巴管上皮[１],又称 Heffner肿瘤或内淋巴囊源

性低度恶性腺癌.ELST患者发病年龄为４~８０岁,
平均年龄４０岁,女性略多于男性;ELST可散发,也可

作为 Von HippelＧLindau (VHL)综 合 征 的 表 现 之

一[１],本例呈散发.

ELST生长缓慢,影像学上主要表现为内淋巴囊

区具有侵袭性的软组织肿块,其中心位于前庭外口区.

CT扫描肿瘤较小时表现为前庭导水管外孔区软组织

肿块和前庭导水管骨质破坏,肿瘤增大可侵及邻近结

构,骨质破坏多为溶蚀性,表现为“蜂窝状”,且肿瘤内

有针状、点片状的骨样结构,后缘常见薄层钙化缘.有

研究认为,后缘的钙化缘反映了肿瘤的缓慢生长过

程[２].MRI上信号混杂,T１WI上的高信号是肿瘤内

亚急性出血的产物,具有一定特征性[３];T２WI上的低

信号为含铁血黄素沉积或残留骨质所致[４];肿瘤直径

＞２cm 者可见流空效应;增强扫描肿瘤呈均匀或不均

匀明显强化.
本例病灶范围较大,CT 上肿块周围骨质破坏明

显,后缘可见不规则的薄层钙化缘,MRI上信号混杂,

T１WI上病灶内可见高信号,T２WI上可见流空信号,
从发病部位、影像表现上均符合 ELST表现.综上所

述,临床上若发生于颞部内淋巴囊区的肿瘤并出现上

述影像表现时,应考虑 ELST 的可能性,但需与颈静

脉球瘤、中耳癌等相鉴别.肿瘤较小时,各肿瘤的原发

部位有助于鉴别诊断[５],颈静脉球瘤主要位于颈静脉

孔区,而中耳癌主要位于鼓室、鼓窦和外耳道深处.如

果肿瘤太大并延伸到多个方向,则很难区分初始位置.
然而,ELST肿瘤内针状骨密度影、后缘的薄层钙化缘

以及 T１WI上的高信号,在其它肿瘤中是罕见的.

参考文献:
[１]　郝瑾,许丽萍,鲜军舫,等．内淋巴囊瘤的临床和 VHL基因突变分

析研究[J]．中华耳科学杂志,２０１８,１６(５):６５１Ｇ６５８．
[２]　HansenMR,LuxfordWM．SurgicaloutcomesinpatientswithenＧ

dolymphaticsactumors[J]．Laryngoscope,２００４,１１４(８):１４７０Ｇ

１４７４．
[３]　BalasubramaniamS,DeshpandeRB,MisraBK．GammakniferadiＧ

osurgeryinjugularforamenendolymphaticsacadenocarcinoma
[J]．JClinNeurosci,２００９,１６(５):７１０Ｇ７１１．

[４]　林青,戴建平,罗麟,等．乳头状内淋巴囊瘤的影像学表现[J]．中华

放射学杂志,２００２,３６(９):８１７Ｇ８２１．
[５]　LeH,ZhangH,TaoW,etal．Clinicoradiologiccharacteristicsof

endolymphaticsactumors[J]．EurArchOtorhinolaryngol,２０１９,

２７６(１０):２７０５Ｇ２７１４．
(收稿日期:２０２０Ｇ０２Ｇ２３　修回日期:２０２０Ｇ０３Ｇ３１)

０２２１ 放射学实践２０２０年９月第３５卷第９期　RadiolPractice,Sep２０２０,Vol３５,No．９


