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　　脊索瘤是一种来源于脊索残余胚胎组织的原发
性恶性骨肿瘤，具有局部侵袭性和转移潜能，在男性

中更为常见，平均年发病率大约低于百万分之

一［１］。脊索瘤主要发生在中轴骨，其中最常见的原

发部位是骶骨（５０％ ～６０％），２５％ ～３５％起源于颅
底，１５％见于脊柱［２３］。局限于口咽部的原发性脊索

瘤非常罕见，本文报道２０１９年经中南大学湘雅二医
院确诊的１例原发于口咽部的脊索瘤病例，并结合
相关文献对其临床特点、诊断、治疗方案及预后进行

讨论。

１　临床资料

患者，男，７８岁，汉族。因咽部异物感１年、加
重半月于２０１９年１２月入住中南大学湘雅二医院耳
鼻咽喉头颈外科治疗。患者无明显咽喉痛、吞咽困

难及呼吸困难等不适。既往体健，无异常家族史。

入院后体格检查：口咽后壁稍偏右侧可见黏膜隆起，

表面尚光滑，颈部未扪及肿大淋巴结。入院后行术

前相关检查，血常规、大小便常规、肝肾功能、电解

质、血糖、凝血功能、肝炎全套、人类免疫缺陷病毒及

梅毒抗体均未见明显异常。电子喉镜检查显示咽后

壁黏膜下隆起，病变上缘达软腭游离缘，下缘至会厌

中段水平，窄带成像内镜下病变表面未见明显异常

上皮内乳头状毛细血管袢增生改变，喉腔内未见明

显异常（图１）。肿块穿刺涂片中见大量黏液样物及
少许异型核，倾向恶性可能。ＰＥＴ／ＣＴ检查显示颈
椎Ｃ２、３椎体右前方可见一类圆形占位，边缘光整，
边界清楚，大小约为２７ｍｍ×３５ｍｍ×４２ｍｍ，密度

均匀，平均ＣＴ值５０Ｈｕ，伴糖代谢增高，ＳＵＶｍａｘ值
约为４．６，病灶向前方生长推挤右侧口咽后壁，咽喉
壁黏膜完整；颈椎 Ｃ２～５骨质密度增高，前后缘骨
赘生成，后方后纵韧带骨化，骨质未见明显破坏征

象。其余部分未见明显肿瘤转移征象改变（图２）。
结合以上病史、体格检查及相关辅助检查结果，

术前诊断考虑口咽部肿物性质待查。遂于２０１９年
１２月行经口径路内镜辅助下口咽部肿块切除术。
术中Ｄａｖｉｓ开口器暴露口咽部，可见口咽部偏右侧
黏膜下隆起，表面光滑，肿物大小约为３ｃｍ×３ｃｍ。
行纵行黏膜切口分离后，可见肿物呈暗黑褐色，外有

薄层包膜，与周围组织之间较易剥离，唯有与深面颈

椎骨质粘连紧密剥离稍困难，椎体骨质表面稍欠连

续。切除肿瘤内部为实质性鱼肉样，质脆，伴液化坏

死。术中快速冷冻切片显示黏液背景中见大量肿瘤

细胞，具有一定异型性，考虑为交界性或低度恶性肿

瘤可能性大。患者术后伤口恢复好，无明显并发症

发生。术后普通石蜡切片及免疫组织化学结果考虑

符合脊索瘤，ＣＫ（＋），ＣＫ５／６（灶性 ＋），ＣＤ３４（血
管＋），Ｖｉｍ（＋），Ｋｉ６７（２％ ＋），ＣＤ９９（部分 ＋），
Ｓ１００（－），Ｓｙｎ（－），ＣｇＡ（－），ＳＯＸ１０（－），
ＨＭＢ４５（－），ＳＭＡ（－）（图３）。患者术后未接受
放疗或化疗，术后１１个月复查喉镜检查未显示明显
复发的迹象。

２　讨论

脊索瘤是一种原发性恶性骨肿瘤，多见于中老

年人，男性较多，来源于脊索残余胚胎组织，生长缓
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慢，具有局部侵袭性［１，４］。脊索瘤主要发生在中轴

骨的两端，起源于中轴骨外的脊索瘤更为少见，通常

被称为骨外脊索瘤，包括鼻咽、咽旁隙、纵隔后部和

软组织等部位，其发生发展的机制尚不清楚，可能是

由位于轴外区域的异位脊索组织引起，或者可能与

脊索起源无关的分子机制有关［５８］。而原发部位局

限于口咽部的骨外脊索瘤则更为罕见，通过复习国

内外相关文献，本文对原发于口咽部脊索瘤的临床

资料进行了总结和归纳（表１）［９１２］。
骨外脊索瘤通常呈无痛性缓慢生长，临床症状

缺乏特异性，当出现骨质破坏或压迫时，根据原发部

位会出现不同的症状，一般为疼痛和邻近神经、器官

受累及受压迫等方面。对于原发于口咽部的骨外脊

索瘤，最常见的临床表现即为咽部异物感，如肿块较

大可出现讲话含糊音、吞咽困难及呼吸困难等［９１２］。

在本病例中患者的症状主要是咽部异物感，且症状

逐渐加重，但并没有出现疼痛、神经功能受损或其他

症状，符合脊索瘤缓慢生长、低度恶性的特点。

脊索瘤的ＣＴ一般显示为不规则分叶状或类圆
形肿块，密度不均匀，可有溶骨性或膨胀性骨质破

坏，病灶内可见残存骨、斑点状钙化、坏死、出血等。

而ＭＲＩ的Ｔ１ＷＩ多表现为不均匀低信号，当肿瘤出
血或含高蛋白黏液，其内可出现高信号，含黏液较多

的脊索瘤在Ｔ２ＷＩ大部分表现为高信号团块间有低
信号间隔影，呈“卵石状”聚集，增强后一般为轻、中

度不均匀、持续且缓慢的强化［１３］。ＰＥＴ／ＣＴ有助于
对脊索瘤转移的诊断，ＰＥＴ／ＣＴ与放射性物质１８Ｆ氟
咪唑已经被证明可以在放疗前识别残留脊索瘤中的

低氧成分，肿瘤中的缺氧区域通常具有放射线抵抗

性，通过对缺氧区域的测量可决策局部放射治疗剂

量［１４１５］。本例患者原发灶未见明显骨质破坏，ＰＥＴ／
ＣＴ中肿瘤部位的 ＳＵＶ值不是很高，符合脊索瘤低
度恶性的特点，而且经过ＰＥＴ／ＣＴ的全身成像，确定
了患者无明显远处转移的征象。

骨外脊索瘤临床诊断困难，确诊主要依赖于病

理组织学及免疫组织化学检查。组织学方面肿瘤一

般呈灰白色，常有假性包膜，其内常有坏死、出血。

光镜下可见肿瘤组织呈分叶状，大量的黏液样基质

内可见由条索状纤维分隔而成的小叶状结构，肿瘤

细胞呈卵圆形或多边形条索状排列，胞质内有大小

不一的空泡，肿瘤核分裂相较少见。骨外脊索瘤的

免疫组织化学一般呈上皮及间叶双向表达，上皮性
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表１　口咽部脊索瘤相关病例信息

文献
发病

时间

年龄

（岁）
性别

原发肿瘤

部位

原发肿瘤

大小
临床症状

有无骨质

侵犯
治疗 随访时间 预后

Ｅｓｓａｍｍａａ等［９］ １９５９年 ３５ 男 口咽部 ３．０ｃｍ 吞咽困难 无 手术 １年 无复发

Ｂｕｒｇｅ等［１０］ １９７５年 ６８ 男 口咽后壁 ４．０ｃｍ×２．５ｃｍ×２．０ｃｍ 咽部异物感 无 手术＋放疗 ２年 无复发

Ｗａｎｇ等［１１］ ２００４年 ５０ 女 口咽右侧壁 ５．５ｃｍ×３．０ｃｍ×２．５ｃｍ 咽部异物感 无 手术 １年 无复发

Ｋｙｂａｉｏｇ̌ｌｕ等［１２］ ２００５年 ５０ 男 口咽左侧壁 ５．６ｃｍ×４．７ｃｍ×２．８ｃｍ 呼吸困难及咳血 未描述 手术 １年 无复发

本病例 ２０１９年 ７８ 男 口咽后壁 ３．０ｃｍ×３．０ｃｍ 咽部异物感 无 手术 １１个月 无复发

·７４·



中国耳鼻咽喉颅底外科杂志 第３０卷　

标记物ＣＫ及ＥＭＡ和间叶性标记物Ｖｉｍ及Ｓ１００等
常表现为阳性［１６］。但由于与骨外脊索瘤组织学近

似的肿瘤较多，所以这些标志物的特异性并不高。

Ｂｒａｃｈｙｕｒｙ是近年来发现的一种脊索瘤高度敏感和
特异的基因，是目前脊索瘤基因诊断和靶向药物研

究的热点［１７１８］。因此，目前脊索瘤不管是在临床症

状、影像学还是病理学方面都缺乏特异性的诊断标

准，需要我们从多方面综合考虑诊断。

骨外脊索瘤应注意与软骨肉瘤、骨巨细胞瘤、椎

骨神经鞘瘤等相鉴别。本病例应该注意和颈椎脊索

瘤鉴别，因为颈椎脊索瘤亦可有咽部相关症状，喉镜

检查也可以发现口咽部的黏膜下肿块。但由于生长

部位不同，颈椎脊索瘤出现骨质破坏时，在颈椎周围

可形成“球囊状”的软组织团块影，向前压迫椎前组

织及气管，向后侵犯椎管及脊髓，向两侧累及横突孔

及椎骨附件。而在本病例中，从 ＰＥＴ／ＣＴ可见肿块
主要位于 Ｃ２、３椎体右前方，对椎体骨质未造成破
坏，因此肿物为颈椎来源可能性不大。

脊索瘤由于复发率高、晚期易转移和预后差等

原因，它的治疗仍然是一大挑战。目前，脊索瘤的治

疗主要是手术切除，术后根据具体情况选择辅助放

疗。但是外科手术也面临着一定的挑战，由于肿瘤

的生长部位与重要神经、血管关系密切以及其倾向

于向周围浸润使得手术全切率很低。放疗是脊索瘤

重要的辅助治疗手段，对于无法手术的患者，活检后

放疗也是首选的治疗方法［１９］。因为脊索瘤具有一

定的抗辐射能力，所以一般推荐高剂量放疗，但是其

生长部位通常与放射敏感的结构（例如脊髓，视神

经通路或脑干）紧密相关，因此建议使用新型精准

放射技术［２０］。脊索瘤对传统化疗药物反应一般，但

是也有研究指出分子靶向治疗可能可以延缓病

情［２１］。在本文病例中，肿块位于咽后壁黏膜下肌

层，位置相对表浅，与周围组织分界尚清，这使得通

过手术彻底切除肿瘤成为可能，但是出于个人原因，

患者术后未接受放疗。

脊索瘤较为罕见，肿瘤一般生长缓慢，具有局部

侵蚀性。患者症状缺乏特异性，影像学检查有助于

协助诊断，但确诊仍依赖于病理学检查。目前，手术

切除仍然是治疗的主要手段，术后放疗亦是重要的

辅助治疗手段，分子靶向治疗可能是患者的新希望。

就耳鼻咽喉科医生而言，由于原发于口咽部的脊索

瘤极少出现骨质破坏，这使得通过手术切除提高患

者生存率成为可能，在临床工作中我们应该熟悉这

种非典型肿瘤。此外，由于病例的罕见性以及诊断

的困难性，在工作中应建立术后随访方案，并进行更

多的研究。
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本文引用格式：王爽，朱伟谕，贺湘波，等．咽部脊索瘤１例［Ｊ］．中

国耳鼻咽喉颅底外科杂志，２０２４，３０（３）：４６－４９．ＤＯＩ：１０．１１７９８／
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远程投稿、查稿系统启事

　　本刊采用远程稿件采编系统进行投稿、查稿等，现就有关问题说明如下。
１．作者投稿：登陆在线投稿系统（中文版），按操作提示投稿。第一次需先注册，原则上不再受理邮寄稿

件和Ｅｍａｉｌ稿件。
２．稿件查询：使用作者注册用户名和密码，可查询作者稿件审理进程和费用信息等。
３．有关投稿要求，请登陆本刊网站浏览。本刊唯一指定官方网站为：ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｘｙｏｓｂｓ．ｃｏｍ

·９４·




