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　　髓系肉瘤（ｍｙｅｌｏｉｄｓａｒｃｏｍａ，ＭＳ）是一种少见的、
由原始粒细胞或不成熟的髓系细胞在髓外组织增生

和浸润形成的实体恶性肿瘤，ＭＳ通常与急性髓系
白血病（ａｃｕｔｅｍｙｅｌｏｉｄｌｅｕｋｅｍｉａ，ＡＭＬ）有关。ＡＭＬ
是髓系造血干细胞恶性疾病，多数病例进展迅速，预

后凶险。ＭＳ可发生于全身任何部位，而发生于鼻
腔鼻窦的ＭＳ更为罕见。本文报道１例清华大学附
属北京清华长庚医院收治的发生于鼻腔鼻窦的 ＭＳ
合并 ＡＭＬ的病例，并结合文献复习，介绍鼻腔鼻窦
ＭＳ的临床特点、诊断、治疗及预后。

１　临床资料

１．１　一般资料
患者，女，３９岁，因鼻塞３个月余、鼻内镜术后

面部胀痛伴溢泪２０余天于２０２２年６月２日就诊于
我科。患者３个月前无明显诱因出现双侧鼻塞，呈
持续性，伴间断流黏稠脓涕，伴嗅觉丧失，偶有头闷，

无明显头痛，无视力视野改变，无颌面部疼痛及麻

木，在当地医院就诊，以鼻息肉为诊断，行双侧鼻窦

开放（额窦、筛窦、上颌窦）＋鼻中隔矫正术，术后鼻
腔肿物病理结果提示：不排除非霍奇金淋巴瘤可能，

术后患者自觉双侧鼻塞无明显改善，嗅觉较术前无

变化，且症状逐渐加重，出现右侧面部胀痛、右眼溢

泪，鼻梁塌陷。病程中无视力变化，否认低热盗汗及

日间乏力。后就诊于我科。入院体格检查：双侧鼻

腔术后改变，双侧鼻腔狭窄，鼻中隔右侧前端黏膜表

面广基隆起一质韧肿物（图１），双侧下鼻甲后端苍
白肿大，表面黏膜肥厚，鼻窦区压痛（－）。

１．２　实验室检查
血常规：白细胞计数 ９．２１×１０９／Ｌ，血红蛋白

８６ｇ／Ｌ，血小板计数１７４×１０９／Ｌ，中性粒细胞绝对值
０．７３×１０９／Ｌ，淋巴细胞绝对值 ８．３８×１０９／Ｌ；外周
血涂片可见异常的原始粒细胞百分比８０％，分叶核
粒细胞百分比５％，淋巴细胞百分比９％，单核细胞
百分比０％。
１．３　影像学表现

入院后鼻窦 ＣＴ示鼻中隔、双侧中鼻甲及部分
筛窦术后骨质缺损；鼻腔、双侧上颌窦、筛窦、蝶窦、

额窦及右侧咽侧壁黏膜弥漫增厚，右侧上颌窦、蝶窦

及部分筛窦骨质增生改变，鼻中隔及双侧下鼻甲骨

质部分不规则整齐。右眼眶内侧壁局部不连续，可

见软组织影凸入眶内、右眼内直肌轻度受压。鼻窦

ＭＲＩ示双侧上颌窦、筛窦、额窦、鼻腔及右鼻咽侧壁
黏膜弥漫性增厚，Ｔ２ＷＩ呈等、稍高信号，累及右上颌
窦周围骨质，侵犯至右眶内（图２）。
１．４　初步诊断、手术及病理结果

综合患者病例资料及既往病理结果，初步诊断

为鼻腔鼻窦恶性肿瘤，造血系统来源可能性大；中度

贫血。为明确诊断，患者于２０２２年６月９日全身麻
醉鼻内镜下行鼻腔肿物切除活检术。术中切取鼻中

隔右侧前端来源肿物以及双侧下鼻甲后下部组织，

见组织质地较韧，呈鱼肉样，灰白，不易出血（图３），
送冷冻病理检查示：（鼻腔肿物）小蓝圆细胞弥漫一

致分布，中度异型，不除外淋巴造血系统肿瘤，详待

石蜡及免疫组化明确。最终病理（图４Ａ）小蓝圆细
胞弥漫一致分布，细胞不成熟，轻 －中度异
型。免疫组化：Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋）、ＬＣＡ（＋）、ＭＰＯ（＋）
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（图４Ｂ）、ＣＤ６８－５（＋）、ＣＤ１１７（＋）、ＣＤ３４（－）、
Ｋｉ６７（９０％ ＋）、ＣＤ１５（散在 ＋）、ＣＤ１３（散在 ＋）、
ＣＤ１２３（－）、ＣＤ５６（－）、ＴｄＴ（－）、ＣＤ３（Ｔ细胞＋）、
ＣＤ２０（个别 Ｂ细胞 ＋）、ＣＤ７９ａ（浆细胞 ＋）、ＭＵＭ１
（浆细胞＋）、ＣＤ１３８（浆细胞 ＋）、ＡＥ１＋ＡＥ３（－）、
Ｓｙｎ（－）、ＣｇＡ（－）。综上所述并结合临床，符合髓
系肉瘤。

１．５　骨髓穿刺结果
少许骨及骨髓组织，造血组织增生极度活跃，三

系可见，粒红比例升高，粒系增生，主要为原始细胞，

红系减少，可见个别巨核系，间质内可见少许淋巴细

胞，结合临床，符合急性髓系白血病。免疫组化：

ＣＤ７１（红系 ＋）、ＭＰＯ（粒系 ＋）、ＣＤ１１７（８０％ ＋）、
ＣＤ３４（个别细胞 ＋）、ＣＤ３（Ｔ细胞 ＋）、ＣＤ２０
（Ｂ细胞＋）、ＬＣＡ（淋巴细胞＋）、ＴｄＴ（－）。
１．６　治疗与随访

明确诊断后患者接受柔红霉素和阿糖胞苷缓解

诱导治疗。具体方案如下：第 １～３天，柔红霉素
９０ｍｇ／（ｍ２·ｄ）；第 １～７天，阿糖胞苷 ２００ｍｇ／
（ｍ２·ｄ）；７ｄ为１个疗程，治疗１个疗程，间歇３周后
进行第２个疗程，之后继续巩固治疗４个疗程；调整
剂量为柔红霉素４５ｍｇ／（ｍ２·ｄ），阿糖胞苷１００ｍｇ／
（ｍ２·ｄ），化疗６周期，疗程结束后缓解出院。

目前随访１４个月，患者无疲乏、发热、盗汗，无

体重减轻，无全身淋巴结肿大，无鼻塞及鼻出血。查

体：鼻腔肿物消退，双侧鼻腔通畅。接受治疗１年后
复查血常规提示：白细胞计数４．１×１０９／Ｌ，血红蛋
白１２５ｇ／Ｌ，血小板计数２２９×１０９／Ｌ，中性粒细胞绝
对值 １．７２×１０９／Ｌ，淋巴细胞绝对值 １．８５×１０９／Ｌ。

２　讨论

发生于鼻腔鼻窦的 ＭＳ较为罕见，目前并没有
大样本的病例或队列研究，多为病例报道［１６］，临床

症状多不特异，鼻部症状多以鼻塞、面部胀痛、头痛

症状首发，如肿瘤侵犯眶内会合并视力下降、眼球突

出等，因此容易与鼻炎、鼻窦炎、鼻腔鼻窦淋巴瘤或

其他恶性肿瘤混淆。

２．１　流行病学及临床表现
ＭＳ或称为粒细胞肉瘤，是一种较为罕见的髓

外恶性肿瘤，由原始粒细胞或未成熟的髓样前细胞

组成［７８］，ＡＭＬ是髓系造血干细胞恶性疾病，ＭＳ通
常与ＡＭＬ有关，并被归类为 ＡＭＬ任何亚型的独特
临床表现［９］。ＭＳ在 ＡＭＬ患者中的发病率为
２．５％～９．１％，可以发生于 ＡＭＬ发病前、同期或之
后［１０］。本患者发现鼻腔鼻窦肿物后，血常规及血涂

片提示造血功能异常，同时既往病理提示造血系统

来源肿瘤，因此同期行骨髓穿刺。
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　　虽然 ＭＳ可发生在每个器官和组织，但其易发
部位为软组织、骨骼、腹膜、淋巴结和胃肠系统［８］。

头颈部起源的 ＭＳ病例仅占所有 ＭＳ患者的１２％，
而最常见的部位是软腭、鼻咽部和眼眶［１０］，源于鼻

腔鼻窦的 ＭＳ更是罕见［１１］。据报道，原发性 ＭＳ的
误诊率为２５％ ～４７％［１２１３］，许多原发性 ＭＳ患者被
误诊为淋巴瘤［１４］。同时，由于 ＭＳ的预后差，误诊
或漏诊会进一步影响患者的预后及生存期［８］。ＭＳ
的影像学表现多缺乏特异性，ＣＴ多表现为等密度
影，可见骨质破坏，ＭＲＩ则提示 Ｔ１ＷＩ上呈等信号，
信号强度与肌肉信号相近；Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，增强
扫描明显强化，表明肿瘤富血供，Ｔ１ＷＩ肿瘤周边环
形强化明显，因此影像学检查对临床诊断指导意义

较为局限。

２．２　病理学表现
在早年的历史回顾性研究中，ＭＳ的误诊率约

为７５％［１４］。最近的系列报道误诊率为 ２５％ ～
４７％，病例最常被误诊为恶性淋巴增性疾病，包括霍
奇金淋巴瘤、组织细胞淋巴瘤等［１２１３，１５１６］。与淋巴

瘤相比［１７］，ＭＳ的确诊同样依靠病理学和免疫组化
结果。组织病理学表现为原始髓系细胞的弥漫性浸

润，较高的核质比，细胞核呈圆形、椭圆形或不规则

形。免疫组化在 ＭＳ的诊断中非常重要，最常用的
标志物 ＭＰＯ是其特征性表面标志物［１８］。ＭＰＯ在
ＭＳ中表达率高达６６％～９６％［１９２１］。本患者在初次

手术时并未明确诊断，主要原因为未进行全面的标

志物免疫组化检查，本次诊疗过程中，通过与病理科

沟通，进行了更为全面的标志物筛查，因此明确了

诊断。

２．３　治疗及预后
尽管对于 ＭＳ的治疗没有共识［７］，目前 ＭＳ的

治疗在很大程度上取决于它们是在起病时诊断还是

在进展时诊断［１９］。手术治疗仅用于缓解局部症状

和取病理组织以明确诊断。

在接受局部肿瘤切除的 ＭＳ患者中，有７１％ ～
１００％的患者进展为急性白血病，因此在手术切除肿
瘤后应进行全身治疗［１９，２２］。目前用于治疗ＭＳ的化
疗方案主要参考 ＡＭＬ的诱导缓解方案，包括 ＣＡＧ
（阿糖胞苷、阿克拉霉素、粒细胞集落刺激因子）方

案、ＨＡ（高三尖杉酯碱和阿糖胞苷）方案等。ＡＭＬ
诱导缓解方案已被证实可诱导高达６５％的ＭＳ患者
完全缓解，中位生存期为４０个月［１３，２３２４］。但不同化

疗方案的疗效差异在既往文献中鲜有报道。此外，

与局部放疗或手术相比，接受全身化疗的患者进展

为急性白血病的时间更长，这表明，一旦诊断出ＭＳ，
无论是成人还是儿童，都应立即开始全身化疗［２５］。

也有回顾性研究建议在ＭＳ诱导缓解后考虑将异基
因造血干细胞移植（ａｌｌｏｇｅｎｅｉｃｈｅｍａｔｏｐｏｉｅｔｉｃｓｔｅｍ
ｃｅｌｌｔｒａｎｓｐｌａｎｔａｔｉｏｎ，ＡＨＳＣＴ）作为一线治疗［１２，２６２９］。

Ｃｈｅｖａｌｌｉｅｒ等［２６］报道了５１例接受异 ＡＨＳＣＴ治疗的
ＭＳ患者的回顾性多中心数据，５年生存率为４７％，
白血病患者和合并 ＭＳ患者的生存率无明显差异。
多变量分析表明，１５岁以上的患者接受ＡＨＳＣＴ治疗
后的疾病缓解与总生存率的提高有关。Ｓｕｚｕｋｉ等［３０］

回顾了２例接受ＡＨＳＣＴ的鼻腔鼻窦ＭＳ患者，均获
得了令人满意的短期生存。综上所述，充分的局部和

全身治疗对于治疗鼻腔鼻窦ＭＳ是十分重要的。
鼻腔鼻窦ＭＳ是一种罕见的疾病。考虑到合并

白血病的快速进展，早期和正确的诊断是最佳预后

的必要条件。在疑似 ＭＳ的病例中，鼻科医生应做
到尽快明确诊断，完善肿物病理活检，并及时进行血

液学和病理组织免疫组化检测。在鼻腔鼻窦 ＭＳ患
者的治疗方案中，全身化疗是必不可少的，ＡＨＳＣＴ
也可以作为ＭＳ合并白血病的补充治疗。
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