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　　鼻腔鼻窦球周皮细胞瘤（ｓｉｎｏｎａｓａｌｇｌｏｍａｎｇｉｏ
ｐｅｒｉｃｙｔｏｍａ，ＧＰＣ）是一类起源于血管内皮细胞与基
膜之间的周细胞的边缘性低度恶性肿瘤，表现为血

管周围肌样分化［１］。该肿瘤较为罕见，在鼻腔鼻窦

肿瘤中占比不到０．５％［２］。且因其临床表现缺乏特

异性，易造成误诊漏诊，需病理检查确诊。现报道

ＧＰＣ１例，并结合相关文献资料，进一步阐述其临床
特点，为该病的诊治提供参考。

１　临床资料

患者，男，５７岁，因间断性左侧鼻腔出血３个月
于２０２３年１０月２５日至我院门诊就诊。专科检查
示：外鼻无畸形，鼻前庭皮肤无糜烂，鼻中隔左侧偏

曲，左侧总鼻道见暗红色新生物，表面光滑，来源窥

不清、脱垂至左侧后鼻孔（图１）。鼻窦 ＣＴ示：左侧
鼻腔嗅区见软组织密度影，似来源于蝶窦，考虑鼻腔

占位性病变，左侧后组筛窦、蝶窦、上颌窦可见软组

织密度影，部分骨质可见吸收破坏，蝶窦腔及后组筛

窦内似有液平及气泡，未完全填满窦腔，考虑炎症可

能（图２）。予以夹取左侧总鼻道部分新生物后，送
常规病理检查示：（左侧鼻腔肿物）梭形细胞肿瘤。

免疫组化示：ＣＤ３４（＋）、ＳＴＡＴ６（－）、ＳＭＡ（弱 ＋）、
Ｄｅｓｍｉｎ（－）、Ｓ１００（－）、ＳＯＸ１０（－）、ＣＫｐａｎ（－），
ＥＭＡ（－）、Ｋｉ６７（灶 ＋）、ＴＬＥ１（－）、βｃａｔｅｎｉｎ
（核＋）、ＣｙｃｌｉｎＤ１（核 ＋），病理诊断 ＧＰＣ（图 ３）。
门诊以左鼻腔鼻窦恶性肿瘤收治入院。

患者既往高血压病史５年，目前规律口服降压
药替米沙坦，入院血压１４５／９４ｍｍＨｇ。其余全身体
格检查未见明显异常。患者２０２３年１１月２１日全
麻鼻内镜下行鼻腔肿物切除术加鼻中隔矫正术。术

中嗅裂区见红色新生物、表面光滑，触之易出血，脱

垂至后鼻孔。切除上鼻甲后见肿物根部位于蝶窦口

上方。完整切除肿物后送常规病理检查示：灰白灰

褐不整形组织大小约３．０ｃｍ×１．７ｃｍ×０．８ｃｍ，切
面呈灰白灰褐，质软，界清，镜下见梭形细胞呈束装、

席纹状排列，考虑梭形细胞瘤（图３）。免疫组化同
前，病理再次确诊为ＧＰＣ。

患者术中出血稍多，约３００ｍＬ，可能的原因为
肿瘤来源于血管外皮细胞，肿瘤内血管较为丰富，术

中完整切除肿物后出血明显减少。术后１个月复查
鼻内镜示术区大量干痂及填塞物附着，予以清理后

术区见囊泡样物（图 ４）。术后 ２个月平扫加增强
ＭＲＩ示：左侧鼻腔呈术后改变，术区未见明显肿块影
及异常强化灶，未见明显弥散受限灶（图５）。术后
３个月复查鼻内镜示鼻腔黏膜上皮化良好，未见肿
瘤复发（图６）。至今仍在密切随访中。

２　讨论

２．１　病因与发病机制
ＧＰＣ是一种罕见的鼻腔鼻窦间叶性肿瘤，病因

尚不明确，有报道认为外伤、妊娠、高血压或使用皮

质类固醇激素引起的高血管分布可能促进其发

病［３］。本例患者既往高血压病史５年，可能与病因
关联。Ｌａｓｏｔａ等［４］的研究表明，βｃａｔｅｎｉｎ的突变和
ＣｙｃｌｉｎＤ１过表达可能是 ＧＰＣ发病的关键机制。β
ｃａｔｅｎｉｎ是经典Ｗｎｔ信号通路的核心调控分子，Ｓｕｚｕ
ｋｉ等［５］发现在 ３例 ＧＰＣ中 βｃａｔｅｎｉｎ下游的 ＬＥＦ１
蛋白均呈阳性。进一步证实ＣＴＮＮＢ１基因的３号外
显子突变引起经典 Ｗｎｔ信号通路的激活，导致 β
ｃａｔｅｎｉｎ在细胞核内积聚，并激活下游靶基因ＬＥＦ１
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图１　术前鼻内镜检查示左侧总鼻道后端暗红色新生物　　图２　鼻窦 ＣＴ检查　２Ａ：骨窗水平位；２Ｂ：软组织窗水平位；
２Ｃ：骨窗冠状位　　图３　病理及免疫组化检查　３Ａ：术前病理检查　（ＨＥ×２００）；３Ｂ：术后免疫组化示βｃａｔｅｎｉｎ核阳性　
（ＳＰ×２００）；３Ｃ：术后病理检查　（ＨＥ×２００）　　图４　术后１个月鼻内镜检查可见囊泡样物　　图５　术后２个月ＭＲＩ　
５Ａ：Ｔ１ＷＩ水平位；５Ｂ：Ｔ２ＷＩ水平位；５Ｃ：Ｔ１ＷＩ矢状位　　图６　术后３个月鼻内镜检查示术区上皮化良好

的转录［５６］。本例患者的免疫组化示ＣｙｃｌｉｎＤ１阳性
和βｃａｔｅｎｉｎ核表达阳性，符合上述发病机制。
２．２　临床症状

ＧＰＣ无明显性别偏向，但女性稍多见。发病年
龄跨度广泛，但多见于６０岁左右老年人。肿瘤常位
于单侧鼻腔，若累及鼻窦，则以筛窦和蝶窦受影响最

多［７８］。本例患者术中可见肿瘤根部位于蝶窦口上

方，局限于鼻腔，ＣＴ上显示各个窦腔内的低密度影
术中均证实为肿瘤堵塞窦口所致的炎症。临床通常

表现为鼻出血、鼻塞、流涕及嗅觉减退甚至丧失等。

有侵袭倾向的患者由于肿瘤破坏或压迫邻近结构可

能出现视力下降、头痛、突眼等症状，严重者甚至可

出现骨软化症［９１１］。Ｋｏｎｏ等［２］总结了２００５年后诊
断为 ＧＰＣ的患者２３例，发现最常见的症状是鼻出
血（７８％），其次是鼻塞（５２％）和头痛（１７％），这与
早期Ｃｏｍｐａｇｎｏ等［１］的报道结果相似。

２．３　病理与免疫组化
ＧＰＣ的最终诊断依赖于组织病理学和免疫组

化。典型的组织形态学包括均匀的梭形和卵圆形细

胞群呈交织的短条束状排列，间质中可见毛细血管

型小血管和玻璃样变的管壁［６］。免疫组化结果显

示，细胞质中的 ＳＭＡ和 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ呈阳性，βｃａｔｅｎｉｎ
为核阳性。ＧＰＣ肿瘤细胞的 ＣＫｐａｎ、Ｂｃｌ２、ＣＤ９９、
ＣＤ１１７、Ｓ１００和 ＳＴＡＴ６呈阴性，部分病例 ＣＤ３４呈
局灶弱阳性［６，１２］。有 研 究表明高 Ｋｉ６７指数
（＞１０％）是侵袭性行为的预测因素，βｃａｔｅｎｉｎ的核
染色是ＧＰＣ的诊断标志物［２，４，７］。本例患者的免疫

组化结果均与既往报道相符合。

２．４　影像学表现
ＧＰＣ在ＣＴ和ＭＲＩ上表现不具特异性，但术前

的ＣＴ和ＭＲＩ检查有助于评估肿瘤的范围和对周围
骨质的影响，这对手术方案的制定具有参考意义。

ＣＴ平扫可见鼻腔鼻窦内边界清楚的圆形或分叶状
软组织密度影，且经常出现周围骨质的溶骨性破

坏［１３］。该病例就出现了肿瘤周围骨质的破坏吸收。

ＧＰＣ在 ＭＲＩ上表现为 Ｔ１ＷＩ及 Ｔ２ＷＩ等或等低信
号，增强扫描呈均匀或不均匀明显强化，内可见流空

血管影［１３１４］。近些年来，有病例报道发现 ＧＰＣ在
９９ｍＴｃＭＩＢＩ、１８ＦＦＤＧ、１１ＣＣｈｏｌｉｎｅ作为显影剂的
ＰＥＴ／ＣＴ下均能显示高摄取，可能的原因在于 ＧＰＣ
中新生血管对这 ３种显影剂的高摄取［１５］。同时

ＧＰＣ中新生血管也导致了对前列腺特异性膜抗原
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（ｐｒｏｓｔａｔｅｓｐｅｃｉｆｉｃｍｅｍｂｒａｎｅａｎｔｉｇｅｎ，ＰＳＭＡ）的高亲和
力。与ＣＴ／ＭＲＩ等结构成像技术相比，使用 ＰＳＭＡ
ＰＥＴ／ＣＴ评估术区鼻腔黏膜 ＰＳＭＡ的表达可能有助
于术区的修复或是复发组织，并有助于早期识别肿

瘤残留和疾病复发［１６］。

２．５　鉴别诊断
由于本病的临床表现缺乏特异性，且ＧＰＣ在组

织形态学及免疫表型上与多种肿瘤存在重叠，因此

ＧＰＣ在临床诊断及病理诊断上都需要与多种疾病
鉴别。临床鉴别诊断包括血管纤维瘤、出血性鼻息

肉、鼻咽癌、鼻腔淋巴瘤、平滑肌肉瘤等［１７］。组织病

理学鉴别诊断包括鼻窦孤立性纤维瘤、双表型鼻腔

鼻窦肉瘤、肌周细胞瘤、单相型梭形细胞滑膜肉瘤、

低度恶性肌纤维母细胞性肉瘤、分叶状毛细血管瘤

等［６，１８］。

２．６　治疗及预后
手术切除是首选治疗方法，预后良好，５年生存

率可达 ８８％［１９］。不同的研究报道了相似的复发

率，Ｐａｒｋ等［７］的研究表明在初次治疗后复发率为

１６％（４５／２８０），Ｔｈｏｍｐｓｏｎ等［１９］报道的复发率为

１７％（１７／１０１），复发的原因可能为肿瘤未能完全切
除。术后行放疗或化疗综合治疗的复发率相比于单

纯手术切除并没有显著降低［９］。ＧＰＣ手术切除前
的栓塞被推荐用于减少术中出血量［２０］，本病例中术

中出血约３００ｍＬ，在肿瘤切除后出血明显减少，考
虑到患者费用负担的问题，术前予以备血，未行术前

血管栓塞术。

３　总结

综上所述，ＧＰＣ是一种罕见的发生于鼻腔鼻窦
的交界性肿瘤。由于临床表现缺乏特异性且病例报

道较少，通过症状、鼻内镜检查、影像学检查很难给

出诊断，最终通过病理检查确诊，但术前完善的鼻内

镜及影像学检查对于肿瘤的范围以及手术术式的选

择至关重要。该肿瘤治疗的关键是通过手术完全切

除肿瘤，而术后放化疗对于复发率的降低并没有显

著影响，故术后长期甚至终身随访十分必要。
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