
第３０卷第３期
２０２４年６月

中国耳鼻咽喉颅底外科杂志
ＣｈｉｎＪＯｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌＳｋｕｌｌＢａｓｅＳｕｒｇ

Ｖｏｌ．３０Ｎｏ．３
Ｊｕｎ．２０２４

　　ＤＯＩ：１０．１１７９８／ｊ．ｉｓｓｎ．１００７－１５２０．２０２４２２４６４ ·病案报道·

原发于嗅裂的骨外尤文肉瘤侵及颅底误诊１例

第一作者简介：刘玉娟，女，硕士，住院医师。

通信作者：李永团，Ｅｍａｉｌ：ｌｙｔｅｎｔ＠１２６．ｃｏｍ

刘玉娟１，２，３，王志远２，李永团２

（１．大连医科大学 研究生院，辽宁 大连　１１６０４４；２．青岛市市立医院 耳鼻咽喉头颈外科，山东 青岛　２６６０７１；
３．山东省慢性病医院 山东省康复中心 耳鼻咽喉科，山东 青岛　２６６０７１）

中图分类号：Ｒ７３９．６２

　　尤文肉瘤（Ｅｗｉｎｇｓａｒｃｏｍａ，ＥＳ）是一种恶性小圆
细胞肿瘤，属于原始神经外胚层肿瘤，通常出现在四

肢的长骨中，称为骨尤文肉瘤，少数则出现在躯干及

四肢的软组织中，称为骨外尤文肉瘤（ｅｘｔｒａｓｋｅｌｅｔａｌ
Ｅｗｉｎｇｓａｒｃｏｍａ，ＥＥＳ），ＥＥＳ较多位于下肢软组织、椎
旁组织、胸壁和腹膜后，头部和颈部少见［１］，原发于

鼻腔鼻窦的 ＥＥＳ更为罕见。本文报道１例原发于
嗅裂侵及颅底的ＥＥＳ患者，该患者先后被误诊为鼻
窦炎及嗅神经母细胞瘤，结合患者诊疗过程总结误

诊原因。

１　临床资料

患者，男，６９岁，下咽癌术后４年余，于２０２２年
４月 １１日于青岛市市立医院就诊复查，行头颈部
ＣＴ发现右侧鼻腔鼻窦占位，为进一步诊疗收入院。
问诊知其右侧鼻通气不畅，入院当天鼻腔右侧出血，

量少，无头晕、头痛，无视物模糊，无发热。患者既往

有脊柱侧弯史数十年，下咽癌（鳞状细胞癌）手术史

４年余，未见颈胸部复发征象，个人史、家族史均无
异常。专科体检：右侧嗅裂区可见灰红色形状欠规

则肿物，余未窥清（图１）。术前血液学检查提示有
轻度贫血；鼻窦ＭＲＩ平扫＋增强提示前颅窝底 －鼻
咽顶部不均匀强化灶并右侧筛窦、蝶窦积液，伴有周

围骨质破坏，考虑嗅神经母细胞瘤（图２～４）；超声
未见双侧颈部淋巴结肿大。于鼻内镜下取活检，提

示恶性肿瘤，具体待免疫组化。初步诊断为鼻腔鼻

窦恶性肿瘤；嗅神经母细胞瘤；下咽恶性肿瘤术后；

贫血；脊柱侧弯。遂于２０２２年４月１３日在全麻鼻

内镜下行鼻腔－鼻窦－颅底恶性肿瘤切除术＋带蒂
鼻中隔黏膜瓣颅底重建术。术中见源于嗅裂区灰红

色肿物，中鼻甲受压变形，侵及鼻中隔后端，并向后

下坠入后鼻孔及鼻咽部，行Ｄｒａｆ３型额窦开放，并以
筛顶、鞍底为标志，逐步磨除额窦后下、筛顶、蝶窦前

上方骨质，分离取出鸡冠骨质，暴露硬脑膜，肿物向

上侵及双侧额叶顶部，右侧为著，肿物局部与脑组织

粘连紧密，仔细分离止血，再次探查术腔，见鼻顶脑

脊液搏动，取大腿阔筋膜及带蒂鼻中隔黏膜修补缺

损，填塞碘仿纱条，手术顺利。术后予以头孢曲松联

合万古霉素预防感染，甘露醇防止颅内高压。２周
后撤除碘仿纱条，无脑脊液漏发生。术后石蜡病理：

结合免疫组化结果，诊断为骨外尤文肉瘤／原始神经
外胚层肿瘤；颅内送检的纤维结缔组织考虑肿瘤累

及。免疫组化结果：ＮＫＸ２．２（＋），ＣＤ９９（＋），ＦＬＩ１
（＋），Ｓ１００（灶状＋），Ｓｙｎ（＋），ＣＤ５６（＋），ＣｇＡ（核
旁点状 ＋），ＣＫ（部分 ＋），ＮＳＥ（灶状 ＋），ＮＵＴ
（－），ＣＲ（＋），ＧＦＡＰ（部分＋），ＬＣＡ（－），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ
（＋），Ｋｉ６７（热点区约 ６０％ ＋），ＴＴＦ１（个别细胞
＋）（图５～７）。后对患者胸腹、四肢、脊柱等部位进
行检查，均未见可疑原发灶。复查鼻内镜及颅脑

ＭＲＩ见鼻颅底缺损恢复良好（图８）。患者拒绝化
疗，遂于肿瘤科行放疗（具体剂量：９５％ＰＴＶ５４００
ｃＧｙ／１８０ｃＧｙ／３０ｆ）。随访３个月后因“发现右侧颌
下区肿物半月”再次入院，肿物约２ｃｍ大小，质硬、
固定，考虑转移，于局麻下行肿物切除术，病理提示

鼻腔鼻窦 ＥＥＳ转移。出院后加用替雷利珠单抗免
疫治疗联合安罗替尼靶向治疗，目前仍在密切随

访中。
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图１　术前鼻内镜示右侧鼻腔嗅裂区可见灰红色形状欠规则肿物，中鼻甲受压变形　　图２　鼻窦 ＣＴ示鼻腔鼻窦片状低密
度影，颅底骨质欠连续　　图３、４　鼻窦ＭＲＩ前颅窝底右侧、鼻咽顶部、鼻中隔两侧见不规则异常信号影，Ｔ１ＷＩ等信号，Ｔ２ＷＩ
不均匀稍高信号　　图５　病检示肿瘤构成于丰富的小圆细胞，瘤细胞围绕血管分布可见大片坏死，细胞异型性明显，核分裂
像常见　（ＨＥ×４００）　　图６　ＣＤ９９（＋）　（免疫组化 ×２００）　　图７　ＦＬＩ１（＋）　（免疫组化 ×２００）　　图８　术后
３个月鼻内镜复查，鼻颅底缺损黏膜愈合良好，可见脑搏动，无脑脊液漏

２　讨论

据统计，鼻腔鼻窦ＥＥＳ男女发病比例约为１∶１．５，
发病中位年龄为２９岁，即好发于青年女性，临床表
现以鼻部症状为主，鼻塞、鼻出血／涕中带血最为常
见［２］。该病的确诊依赖于病理学及免疫组化，该患

者病理切片可见大量典型的小圆细胞围绕血管分

布，免疫组化标记物ＣＤ９９、ＦＬＩ１、Ｓ１００阳性，且无其
他可疑原发灶。然而在异常变异的组织中，高度怀

疑本病时可加做ＥＷＳＲ１ＦＬＩ基因检测协助诊断［３］。

目前ＥＥＳ的治疗手段尚未统一。陈家宏等［２］研究

发现，对于鼻腔鼻窦ＥＥＳ，化疗的重要性得到普遍认
可，放疗对生存率提高有显著影响，而手术对患者生

存率的影响并不显著。目前 ＥＥＳ的化疗方案多与
骨尤文肉瘤一致［２］。２０２１新版美国国家综合癌症
网络《骨肿瘤临床实践指南》建议 ＥＳ患者需先行至
少９周的初级治疗（即多药化疗及适当的生长因子
支持），然后行局部治疗并进行辅助化疗，ＶＤＣ／ＩＥ
（长春新碱、阿霉素、环磷酰胺与异环磷酰胺和依托

泊苷交替使用）是局灶性病变的首选化疗方案，对

诊断时有明确转移的患者则推荐使用ＶＤＣ方案（长
春新碱、阿霉素、环磷酰胺）［４］。此外，靶向药物卡

博替尼也被报道用于晚期 ＥＳ及骨肉瘤患者且耐受
性良好［５］。与骨尤文肉瘤相比，头颈部 ＥＥＳ的预后
通常更佳［６］，对于鼻腔鼻窦 ＥＥＳ而言，侵犯颅底为
影响预后的独立危险因素［２］。本患者术后 ３个月

即出现转移，可能与患者未行化疗及侵及颅内有关。

因鼻颅底解剖位置隐蔽，肿物可生长空间大，早

期症状少，涉及疾病多，鼻腔鼻窦肿瘤容易被误诊和

漏诊。分析本例患者误诊原因有以下几点：①回顾
既往病史不及时。我们术后回顾患者下咽癌术后复

查的头颈部 ＣＴ时发现，鼻窦扫描层面可见右侧嗅
裂区少量软组织密度影，与鼻窦炎在 ＣＴ上难以分
辨，不除外肿瘤当时已开始生长，起病隐匿，无明显

鼻部症状，被误诊为“鼻窦炎”。②该病临床及影像
学表现无特异性。鼻腔鼻窦ＥＥＳ早期在鼻窦ＣＴ上
表现为软组织密度影，无明显骨质破坏，与鼻窦炎难

以分辨。鼻腔鼻窦 ＥＥＳ及嗅神经母细胞瘤均为神
经外胚层肿瘤，临床表现及体征十分相似，且两者均

可沿鼻－颅轴纵向生长，并有破坏性，在 ＭＲＩ上可
表现为 Ｔ１ＷＩ等或略低信号，Ｔ２ＷＩ呈等或稍高信
号，增强后不规则强化。不同的是嗅神经母细胞瘤

骨质破坏更明显，常表现为虫蚀状，可见骨质增生及

放射状肿瘤骨，且钙化常见［７８］，少数患者可见特征

性的颅前窝－鼻腔哑铃状肿块，细“腰”处位于筛板
区［９］。③对鼻腔鼻窦恶性肿瘤知识的匮乏。源于
嗅裂区的恶性肿瘤较少，当我们在临床上遇到此类

患者时容易过于相信影像学诊断结果而忽略相关的

鉴别诊断，导致术前与患者沟通不当，因此临床医生

应该提高阅片水平，加强自身的整体能力。④未等
待免疫组化结果即行手术治疗。由于鼻颅底解剖的

复杂性，很难确定手术的安全边界，这种手术通常难

以完全清除肿瘤；另外，不同鼻腔鼻窦恶性肿瘤的治
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疗手段及手术方式的侧重点有所不同，嗅神经母细

胞瘤通常采用手术为主的综合治疗［１０］，而鼻腔鼻窦

ＥＥＳ则较推荐化疗为主的综合治疗［２］，因而在病理

结果未定前过早手术对于患者的预后可能是不

利的。

总之，原发于嗅裂区的鼻腔鼻窦 ＥＥＳ临床罕
见，症状不典型，无症状期较长，若患者出现单侧鼻

腔鼻塞、鼻出血且查体发现嗅裂区灰红色不规则肿

物，应考虑到本病的可能。希望通过本例误诊原因

分析，能给以后遇到类似疾病的临床医生一些启示，

使患者可以及时地获得正确的诊断及合理的治疗。
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