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　　髓细胞肉瘤（ｍｙｅｌｏｉｄｓａｒｃｏｍａ，ＭＳ）又称粒细胞
肉瘤，是一种少见的髓细胞系恶性肿瘤的变异。本

院收治１例该疾病患者，报道如下。

１　临床资料

患儿，男，２岁４个月，因“右下肢乏力４ｄ，左上
肢活动受限２ｄ”入住我院。患儿４ｄ前出现右下肢
乏力，站立不稳、跛行，次日始反复高热，最高４２℃。
２ｄ前出现左上肢疼痛伴活动受限，至我院就诊，以
“上呼吸道感染、偏瘫”收入神经内科。既往罹患苯

丙氨酸羧化酶缺乏症，患儿父亲系苯丙氨酸羧化酶

缺乏症，其母为苯丙氨酸羧化酶缺乏症基因携带者。

查体：全身浅表淋巴结无肿大，左面部肿胀，眼眶尤

甚，眼睑略水肿。鼻部外观对称，无塌陷，双侧鼻腔

黏膜红肿，下鼻甲肥大，左侧上颌窦稍压痛。Ｂ超：
双髋未见液性暗区；Ｘ线平片：左侧肱骨及尺桡骨未
见异常；头颅ＣＴ：左颞脑外间隙增宽，左侧鼻窦炎；
血常规：ＷＢＣ６．３５×１０９／Ｌ、Ｎ５９．４％、ＰＬＴ２８３×
１０９／Ｌ、ＣＲＰ９．４ｍｇ／Ｌ，骨髓细胞形态学检查：髓象
呈感染表现。入院先给予抗生素、丙种球蛋白

（２５ｇ）、干扰素、气道雾化吸入等治疗，患儿跛行较
前明显好转。由于患儿颌面部持续肿胀，触诊质硬，

颌面部ＣＴ及ＭＲＩ检查发现左侧上颌窦区软组织影
伴窦壁骨质破坏（图１、２），恶性肿瘤可能性大，进一
步鼻内镜检查显示：左侧鼻道狭窄，上颌窦内侧壁向

鼻道内膨出，钩突筛泡结构不明显，未见鼻道新生

物。遂转耳鼻咽喉科，在全麻下为患儿实施“内镜

下左侧上颌窦开窗术 ＋左侧上颌窦病损活检术”，
病理报告：左侧鼻窦小圆细胞癌，考虑淋巴来源；免

疫组化：ＣＤ３（散在 ＋）、Ｋｉ６７（４０％）、ＣＤ７９ａ（散在

＋）、ＭＰＯ（弥漫 ＋）、ＬＣＡ（弥漫 ＋）、ＣＫ（－）、ＡＬＫ
（－）、Ｄｅｓｍｉｎ（－）、ＳＹＮ（－）、ＴｄＴ（－）（图３），确诊
ＭＳ，遂转血液科化疗，予以诱导缓解 ＭＡＧ疗程治
疗，即米托蒽醌（ｍｉｔｏｘａｎｔｒｏｎｅ，Ｍ）、阿糖胞苷（ｃｙｔｏ
ｓｉｎｅａｒａｂｉｎｏｓｉｄｅ，Ａ）、粒细胞集落刺激因子（ｇｒａｎｕｌｏ
ｃｙｔｅｃｏｌｏｎｙｓｔｉｍｕｌａｔｉｎｇｆａｃｔｏｒ，ＧＣＳＦ），其中柔红霉素
替代米托蒽醌，术后２个月复查鼻窦 ＣＴ提示左侧
上颌窦占位较前缩小（图４）。

２　讨论

ＭＳ是一种罕见肿瘤，表现为由原粒细胞或原
粒细胞及较成熟中性粒细胞构成的髓外瘤性包

块［１］。大部分诊断时伴有髓系疾病。如确诊 ＭＳ后
３０ｄ内骨髓涂片及活检无髓系疾病证据，仅表现为
局部孤立肿块，且体检、影像学及实验室检查证实髓

外是惟一的肿瘤部位，则称为孤立性髓系肉瘤（非

白血病性ＭＳ），也称原发性ＭＳ。
ＭＳ的发病年龄广泛，无明显性别差异，但儿童

和青年较为多见，有研究显示，儿童发病率为３０％，
而成人发病率为２％ ～５％［２］。本例患儿发病年龄

为２岁４个月，为国内报道的鼻窦原发性 ＭＳ的年
龄最小发病者。

ＭＳ可发生于任何部位，骨、骨膜、软组织、皮肤
和淋巴结、中枢神经系统、消化系统等部位常

见［３４］。其临床表现也各不相同，临床症状根据累

及的部位、程度不同而不同，同时还与邻近结构是否

受压及受压程度相关。本例患儿发生于鼻窦，病程

中有鼻塞、流涕症状，合并有眼眶肿胀等临床表现，

予以对症处理，在完善相关影像学等辅助检查后，怀

疑上颌窦占位，行“内镜下左侧上颌窦开窗术 ＋左
侧上颌窦病损活检术”，经病理检查及免疫组化检

查而确诊。
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图１　术前鼻窦ＣＴ显示左侧上颌窦区软组织肿块伴窦壁骨质破坏　　图２　术前鼻窦ＭＲＩ显示左侧上颌窦及颌面部团块影
伴左上颌窦前壁骨质破坏　　图３　术后病检图　（免疫组化 ×２００）　　图４　术后２个月复查鼻窦ＣＴ提示左侧上颌窦占
位较前缩小

　　目前一致认为影像学检查无特异性，主要是确
定肿瘤的位置及大小［５］。病理学活检是诊断 ＭＳ的
重要检查方法，由于肿瘤细胞的形态根据分化程度

不同而不同，形态上易与其他小细胞肿瘤混淆，导致

误诊，免疫组织化学染色是诊断和鉴别诊断敏感而

特异的方法，是目前确诊ＭＳ的主要方法［６］。

孤立性 ＭＳ如果不治疗，８８％患者会在１年内
进展为急性髓细胞白血病［７］。有研究显示，出现

ＭＳ可能是即将发生急性髓细胞白血病的信号，或
暗示白血病即将骨髓复发，或是骨髓增殖性疾病即

将发生原始细胞危象或骨髓增生异常综合征即将发

生白血病转化的信号。由于该病罕见，目前尚无最

佳治疗方法。考虑到其进展为白血病的危险性，治

疗目的主要是尽量延缓进展、延长生存时间。治疗

方法主要包括手术切除、局部放疗、系统化疗和造血

干细胞移植等。但如何选择治疗方法尚无明确定

论，对于治疗策略的选择应个体化［８］。结合本院血

液科治疗经验，患儿转入我院血液科予以诱导缓解

ＭＡＧ疗程（柔红霉素替代米托蒽醌）治疗，术后２个
月复查鼻窦ＣＴ提示左侧上颌窦占位较前缩小。

总之，ＭＳ是一种临床罕见的恶性肿瘤，预后较
差，且原发性 ＭＳ临床表现不典型，特别是儿童患
者，问诊及体格检查配合度较低，诊断难度相对较

大，容易误诊，延误治疗。所以，在临床工作中，详细

询问病史、仔细体格检查、积极影像学评估，对于可

疑病例及时活检以明确诊断，积极开展多学科诊疗，

努力提高该病的诊疗水平。
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