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鞍旁软骨黏液样纤维瘤术后复发一例
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　　病例资料　患者,男,２５岁,阵发性左侧面部、舌
部麻木１５天,活动时易诱发,持续２~５min后自行缓

解,偶有头晕、视物重影,未行治疗.期间患者上述症

状反复发作并逐渐加重.专科查体未见明确异常.术

前检查:CT 平 扫 示 左 侧 鞍 旁 一 大 小 约 ３．０cm×
２．０cm×２．５cm 类圆形稍低密度影,边缘可见结节状

钙化,邻近左侧枕骨斜坡骨质吸收,鞍背及蝶窦左侧壁

局部骨质增厚,病灶可见硬化边(图１a).头颅 CTA:
左颈内动脉海绵窦段及以远受肿块推挤向外侧移位

(图１b).MRI:肿块主要呈长 T１、长 T２ 信号,边缘见

不规则长 T１、短 T２ 信号(图１c、d),FLAIR呈不均匀

稍低信号,增强扫描类似“筛网状”明显强化(图１e、f).
初步考虑肿瘤性病变,倾向于颅咽管瘤或骨来源肿瘤.

手术采用颅底占位切除术,术中见肿块呈淡黄色

胶冻样.免疫组化 示:肿 瘤 细 胞 SＧ１００(＋)、EMA
(－)、Branchyury(－)、SATB２灶性(＋)、αＧSMA 灶

性(＋),KiＧ６７阳性率约１％.术后病理诊断:软骨黏

液样纤维瘤(图１g).
随访结果:患者术后４天行颅脑 MRI检查,可见

左侧鞍旁混杂信号团块,增强扫描呈环形不均匀强化

(图１h).术后５个月复查 MRI示团块以长T１、长T２

信号为主,其内见斑片状长 T１、短 T２ 信号,FLAIR呈

稍低信号(接近术前信号特点),增强扫描呈明显不均

匀强化(图１i),较前病灶大小及强化范围增大,考虑肿

瘤复发可能性大.与患者沟通后决定进行头部姑息性

伽玛刀治疗及密切随访,术中术后患者无特殊不适.
讨论　软骨黏液样纤维瘤(chondromyxoidfibroＧ

ma,CMF)占所有骨肿瘤的比例不足１．０％[１],２０２０年

WHO将其归类于良性软骨源性肿瘤.CMF多见于

下肢长骨,发生于颅面骨者少见.搜索２０００~２０２０年

相关中文文献,发生于鞍区或鞍旁的 CMF多为个案

报道,总计７例[１Ｇ５],其中男性５例,女性１例,１例性

别未报道.除１例发病年龄未报道外,其余６例患者

的发病年龄为１７~３５岁.Meredith等[６]报道发生于

颅面 骨 的 CMF 大 小 为 ０．８~６．０cm(中 位 数 为

２．０cm).CMF病程较长,临床可表现为视物重影、面
部疼痛、头晕等[１Ｇ４].本例患者主要表现为左侧面部、
舌部麻木,考虑多系邻近颅神经受肿瘤压迫所致.

肿瘤大体呈灰白色,其包含了纤维、黏液及软骨三

种组织成分,比例各异.免疫组化多数肿瘤细胞 SＧ
１００示软骨细胞、软骨母细胞等表现为阳性,小叶边缘

部的纤维细胞表现为阴性等[７].CT/MRI示肿瘤多

为分叶状或椭圆形膨胀性生长的肿块,密度或信号不

均匀,边界清楚,CT 多可见钙化,骨膜反应及瘤周水

肿少见.肿瘤中黏液及透明软骨成分不强化,但其内

的纤维结缔组织分隔强化明显[１],故部分肿瘤可呈“筛
网状”强化表现,具有一定特征性,并与其病理学特征

相符合.
鉴别诊断:①颅咽管瘤.多生长于鞍上,CT上其

囊壁多呈壳状钙化,实性成分内可为结节状甚至团块

状钙化.颅咽管瘤囊壁呈环形强化,可与部分 CMF
的“筛网状”强化相鉴别;②颅内软骨肉瘤.典型者多

为分叶状生长于岩枕裂,呈长 T１、不均匀长 T２ 信号,
边界不清,可见溶骨性骨质破坏,肿瘤侵犯脑膜时可见

“脑膜尾征”[８],骨膜反应及瘤周水肿常较明显;③侵袭

性垂体瘤.多位于鞍区,且钙化较 CMF 相对少见.
肿瘤较大时常包绕颈内动脉的海绵窦段,但一般不会

引起该动脉的移位[９],表现与本例CMF不同;④神经

鞘瘤.多数肿瘤可见囊变,部分囊变区可见分层现象,
这可能与该区域内坏死物质的沉积有关[１０],目前颅内

CMF尚未见此现象.

CMF的治疗主要采用手术切除或刮除[１１],MereＧ
dith等[６]发现颅面部 CMF术后复发率为３３％(平均

随访时间３３．８个月),而此前中文文献中仅报道了１
例上颌骨CMF术后２年复发的病例[１２].Wu等[１３]发

现骨CMF的初次诊断和初次复发之间的间隔平均为

３８．４个月,２７８例中发现２例恶变(近１％).由于颅面

骨的特殊性,肿瘤完整切除存在困难,但刮除相对复
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图１　鞍旁软骨黏液样纤维瘤患者,男,２５岁.a)CT平扫示左侧鞍旁肿块边缘结节状钙化;b)颅脑 CTA 示

左侧颈内动脉受推挤向外侧移位(箭);c)术前 T１WI示肿块以低信号为主;d)术前 T２WI示肿块以高信号为

主;e)术前横轴面 T１WI增强扫描示病灶呈“筛网状”明显强化;f)术前冠状面 T１WI增强扫描图像;g)镜下示

瘤细胞呈星形、梭形,核圆形、卵圆形,核深染固缩,瘤细胞间见大量黏液基质(×４００,HE);h)术后４天复查

MRI增强扫描示左侧鞍旁环形不均匀强化团块影;i)术后５个月复查 MRI示鞍旁病灶强化范围增大,原片

状无强化区呈明显不均匀强化.

发率高[１４].故在适当条件下建议完全切除肿块,包括

正常骨缘,以防止复发.放疗可能对 CMF有用,但可

能会增加其恶变风险[１４].目前未发现CMF转移的报

道.
综上所述,CMF虽为少见的良性肿瘤,但也存在

术后复发甚至恶变的风险.CMF的确诊依赖病理学

检查,但在影像学上也具有一定特点,如密度或信号不

均匀、多呈膨胀性生长、可见硬化边、少有骨膜反应及

瘤周水肿、增强扫描部分肿瘤可呈“筛网状”强化等.
如在术前能识别影像特征,较准确诊断 CMF,有助于

更充分地制定治疗方案,包括选择术式、把握手术切

缘、评估复发风险等,并强调术后规律随访,从而改进

CMF患者的诊疗.
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