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１　临床资料

患者，男，３２岁，因“发现左颈部肿物半年”为主诉于２０１０

年９月６日入院。患者于半年前无意间发现左侧颈部肿物，大

小约１．５ｃｍ×２ｃｍ，此后肿物进行性增大；无鼻塞、鼻涕带血、

嗅觉下降、头痛、视力下降等症状；患者就诊于某医院，颈部

ＣＴ提示：左侧筛窦占位性病变，左侧颈部占位性病变，诊断为

左筛窦恶性肿瘤伴左侧颈部淋巴结转移，外院行颈部病理活

检，病理切片经多家医院阅片会诊，先后病理诊断有：（１）神经

内分泌肿瘤转移；（２）非角质化癌转移；（３）转移性神经母细胞

瘤等。于２０１０年６～７月在外院行“表阿霉素、异环磷酰胺、顺

铂”化疗后，复查ＣＴ：左筛窦及颈部肿物未见明显缩小。入院

后行鼻内镜检查：左总鼻道见淡红色新生物，表面粗糙，易出

血；右鼻腔未见常，鼻咽未见新生物；左颈部颌下、颈前三角可

触及多个肿大淋巴结，大小１．５ｃｍ×１．０ｃｍ～３．０ｃｍ×２．０

ｃｍ，质地韧，部分相互融合，右颈部淋巴结未及肿大；心肺及腹

部检查未见异常。入院后行头颈部ＣＴ及 ＭＲＩ检查提示左筛

窦、上颌窦高密度影，见前颅底骨质破坏，左颈多发淋巴结肿大

（图１～３）。

图１　　冠状位：左侧前筛密度增高影，前颅底骨质破坏

图２　　矢状位：左侧前筛密度增高影，前颅底骨质破坏

入院后局部麻醉下左鼻腔肿物活检联合左颈部淋巴结活

检术；活检病理诊断：左鼻腔腺泡型横纹肌肉瘤及左颈部淋巴

结转移；免疫组化染色：结蛋白（Ｄｅｓｍｉｎ）阳性，神经特异性烯

醇化酶（ＮＳＥ）阴性，Ｓ１００蛋白阴性，肌红蛋白（Ｍｙｏｇｅｎｉｎ）阳

性，肌调节蛋白（ＭｙｏＤ１）阴性（封３图４～６）。于２０１０年９月

１５日在全身醉麻下鼻内镜下左鼻腔鼻筛窦肿物切除联合双侧

颈部淋巴结清扫术。术后病理：左鼻腔横纹肌肉瘤，左侧颈部

Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ、Ⅴ区见横纹肌肉瘤转移，右侧Ⅲ区见横纹肌肉瘤转

移。术后诊断左筛窦横纹肌肉瘤伴双侧颈部淋巴结转移［国际

抗癌协会（ＵＩＣＣ）分期Ⅲ期Ｔ２ａＮ１Ｍ０］。术后建议患者进行放

疗及化学治疗，术后患者失访。

图３　　左侧颈部可见多发肿大淋巴结

２　讨　　论

鼻腔鼻窦原发性恶性肿瘤少见，原发筛窦之横纹肌肉瘤更

是少见。横纹肌肉瘤来源于骨骼肌分化中不成熟的间质细胞，

是小于１５岁的儿童中最常见的软组织恶性肿瘤，在儿童恶性

肿瘤发病率为５％～１０％。成人横纹肌肉瘤与儿童的临床过

程及预后十分不同，成人横纹肌肉瘤常见部位在四肢，而儿童

则主要在头颈部。超过６０％的成人患者诊断时已经有局部或

远处转移，主要为肺部及骨骼。而只有１５％的儿童横纹肌肉

瘤出现远处转移，预后较差。成人头颈部的横纹肌肉瘤极其少

见，５年生存率小于或等于８％。鼻窦横纹肌肉瘤不易早期发

现，就诊时往往是晚期并有局部或远处转移。横纹肌肉瘤主要

分为４种组织病理类型：多形性、胚胎型、腺泡型、葡萄状型。

胚胎型７０％，腺泡型２０％，其他型占１０％
［１２］。胚胎型是头颈

部最常见的病理类型，多形性及腺泡型较少见。普遍认为胚胎

型预后较好，腺泡型预后最差；腺泡型是分化最差的肿瘤细胞，

易出现远处转移，所以预后最差［３５］。本例患者为腺泡型并出

现前颅底浸润及双侧颈部淋巴结转移，提示预后差。

鼻窦横纹肌肉瘤临床及病理诊断较困难，须与常见的头颈

部肿瘤鉴别，如鼻咽癌、淋巴瘤、神经内分泌肿瘤、黑色素瘤、未

分化癌和转移癌，鉴别诊断要结合影像学、组织细胞学及免疫

组化分析。横纹肌肉瘤免疫组化显示，结蛋白和肌红蛋白阳

性；本病例外院由于只是行颈部局部活检标本，未经免疫组化

染色病理诊断更困难。
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１　临床资料

病例１，患者，女，３３岁，因“发现左附件区包块１＋ ｄ”于

２０１１年 １２ 月 １４ 日 入 院。入 院 前 Ｂ 超：左 附 件 区 探 及

７．０ｃｍ×４．１ｃｍ稍强欠均质回，回声内见３．０ｃｍ×１．０ｃｍ欠

规则无回声区，提示畸胎瘤。肿瘤标志物癌抗 原１９９（ＣＡ１９９）

＞１０００Ｕ／ｍＬ（正常值小于３７Ｕ／ｍＬ）。入院后复查ＣＡ１９９：

９３２．４Ｕ／ｍＬ。行消化道检查未见异常。２０１１年１２月２１日

行经腹右侧卵巢囊肿剥除术，术中见左侧卵巢增大约７ｃｍ×５

ｃｍ×５ｃｍ，表面光滑，其内见一包膜完整囊肿，囊肿内见毛发

及油脂，囊壁光滑无乳头及分隔。术中冰冻病检示：左卵巢成

熟性囊性畸胎瘤。术后病理诊断：左卵巢成熟性囊性畸胎瘤，

含成熟神经胶质成分。术后２ｄ复查ＣＡ１９９：６３８．８Ｕ／ｍＬ；术

后６ｄ复查ＣＡ１９９：３７４．０Ｕ／ｍＬ；术后３９ｄ复查ＣＡ１９９：７４．０

Ｕ／ｍＬ；术后６８ｄ复查ＣＡ１９９：３５．６Ｕ／ｍＬ。

病例２，患者，女，２０岁，因“发现左附件区包块２个月”于

２０１２年１月１５日入院。入院前妇科检查左附件区扪及一约

８ｃｍ×６ｃｍ包块，质韧，活动，光滑，无压痛。Ｂ超于左附件区

探及８．１ｃｍ×５．６ｃｍ稍强欠均质回，回声内见少许欠规则稍

强回声及散在短线状增强回声，畸胎瘤可能性大。入院后查肿

瘤标 志 物 ＣＡ１９９：５１１．５ Ｕ／ｍＬ。２０１２ 年 １ 月 ７ 日 复 查

ＣＡ１９９：４６４．３Ｕ／ｍＬ。消化系统检查未见异常。２０１２年１月

１２日行经腹左侧卵巢囊肿剥除术，术中见左侧卵巢增大约

８ｃｍ×６ｃｍ×６ｃｍ，表面光滑，其内见一包膜完整囊肿，囊肿内

见毛发及油脂，囊壁光滑无乳头及分隔。术中冰冻病检示：左

卵巢成熟性囊性畸胎瘤。术后病检诊断：左卵巢成熟性囊性畸

胎瘤，含成熟神经胶质成分；腹水中未见恶性肿瘤细胞。术后

６ｄ复查ＣＡ１９９：２２８．７Ｕ／ｍＬ；术后２１ｄ复查ＣＡ１９９：９７．５３

Ｕ／ｍＬ；术后４１ｄ复查ＣＡ１９９３２．５Ｕ／ｍＬ。

２　讨　　论

ＣＡ１９９是一种低聚糖类抗原，为许多黏膜细胞的组成成

分［１］，在消化道肿瘤患者中水平升高，是诊断胰腺癌、胆系癌、

结直肠癌、肝癌和胃癌的一项特异性较高、敏感度较强的肿瘤

标志物［２］。ＣＡ１９９在卵巢癌诊断中也有重要价值，近年来发

现其在妇科良性疾病中也有一定的表达［３］。

成熟性畸胎瘤是最常见的卵巢良性肿瘤之一，是由分化好

的内、中、外胚层的组织构成。在诊断中除Ｂ超较具有特异性

外，肿瘤标志物的检查也有一定价值。多数成熟性畸胎瘤肿瘤

标志物水平正常或稍有升高［４］，异常升高者少见，其中ＣＡ１９９

异常升高者尤为罕见［５］。陆启滨等［６］报道，血清ＣＡ１９９水平

与成熟性畸胎瘤患者的发病年龄、畸胎瘤的大小、畸胎瘤所含

的成分、畸胎瘤的并发症，如扭转致出血、水肿、坏死、炎症感染

等因素直接相关；而与患者的生育流产史等因素无明显的相关

性。其中如含有神经组织越多，ＣＡ１９９的阳性比例越大，阳性

率越高，其原因可能与中胚层组织发育异常有关。这与本文中

报道的２例一致，２例患者病检结果均发现成熟的神经胶质成

分，说明了ＣＡ１９９异常升高的可能原因。

由于ＣＡ１９９异常升高主要发生在消化道恶性肿瘤疾病，

在卵巢良性肿瘤较少发生。因此，术前应全面考虑，进行消化

道肿瘤的相关检查，并做好卵巢恶性肿瘤手术的准备。术后应

严密追踪ＣＡ１９９水平的变化，以免误诊和漏诊。２例患者术

前均进行了消化道肿瘤的相关检查，术后追踪ＣＡ１９９降至正

常水平，可明确诊断。
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