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　　［摘要］　目的：提高对发生于鼻部的横纹肌肉瘤的认识。方法：回顾性分析２４例鼻部横纹肌肉瘤患者的临
床资料。结果：鼻部横纹肌肉瘤胚胎型多见，临床分期：Ⅰ期３例，Ⅱ期４例，Ⅲ期１１例，Ⅳ期６例。治疗方法以
手术切除＋放疗＋多周期化疗的综合治疗为主。患者预后较差。１年生存率为７０．８％（１７／２４），３年生存率为

３０．３％（８／２４）。结论：对不同的患者需采取不同的手术方案，并辅以术后放化疗。通过多学科的共同配合，可延
长患者的生存时间。
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１郑州大学第一附属医院鼻科（郑州，４５００５２）
２兰州大学第二临床学院
通信作者：金红军，Ｅ－ｍａｉｌ：ｊｉｎｈｏｎｇｊｕｎ１＠１２６．ｃｏｍ

　　横纹肌肉瘤来源于胚胎间叶组织，发病机制尚
不明确。病理主要分为胚胎型、腺泡型和多形型３
种亚型。其中以胚胎型居多，占横纹肌肉瘤发病的
５０％～６０％〔１－４〕。发生于鼻部者容易侵犯颅内及眶
内，手术切除易复发，易发生转移，预后差。目前国
内外文献中大多以个案报道居多，大数据临床总结
较少〔３，５，６〕。２０１０－１０－２０１６－１０期间我科收治鼻部
横纹肌肉瘤患者２４例，现回顾性分析其临床资料，
并列出４例典型病例，报告如下。

１　资料与方法
１．１　临床资料
本组２４例，其中男１４例，女１０例；年龄７～

４０岁，中位年龄２７岁。主诉包括鼻塞，涕中带血，
颈部肿块，头痛头晕，视力下降，溢泪等。肿瘤均发
生于鼻部，行影像学检查提示肿瘤侵犯鼻腔鼻窦
１８例，侵犯鼻咽部６例（伴眶内侵犯７例，伴脑部
侵犯５例，颈部淋巴结侵犯１４例）。目前按照国际
横纹肌肉瘤委员会（Ｉｎｔｅｒｇｒｏｕｐ　ｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ

Ｓｔｕｄｙ，ＩＲＳ）分期标准，２４例患者中，Ⅰ期３例，Ⅱ
期４例，Ⅲ期１１例，Ⅳ期６例。最终经病理及免疫
组织化学确诊，胚胎型横纹肌肉瘤２０例，腺泡型横
纹肌肉瘤４例。

１．２　治疗方法
９例患者活检后行放化疗，７例患者行单纯鼻
内镜手术（其中３例术后未行放化疗，其余４例术
后辅助以放化疗），３例行鼻内镜联合鼻侧切手术
（术后均行放化疗），５例行鼻内镜手术＋眼眶肿物
切除术（术后均行放化疗）。放射剂量为４５～
６０Ｇｙ，化疗采用环磷酰胺、长春新碱等联合用药。

２　结果
本组患者随访６个月～５年。２４例患者中，２

例失访，７例死亡，１５例存活。Ⅰ期患者３例行单
纯鼻内镜手术切除，１例随访４年仍生存，２例随访
３年仍生存。Ⅱ期患者４例中，术后放化疗者３
例，２例随访３年仍生存，１例随访２年仍生存；１
例单纯鼻内镜手术后第２年复发，行二次手术后继
续随访１年仍生存。Ⅲ期１１例患者，２例１年内
死亡（１例死于脑转移，１例死于肺转移）；５例术后
复发（１例行二次手术，４例行二次放化疗），治疗后

·８９３１·



第１８期 李克鹏，等．鼻部横纹肌肉瘤诊疗分析

随访２年仍生存；３例随访２年仍生存，至今带瘤
生存；１例随访１年后失访。６例Ⅳ期患者，其中５
例患者发生颅内转移，在半年内死亡；１例随访１
年后失访。

３　典型病例报告
例１，男，１８岁。半个月前无明显诱因出现左

侧眼胀溢泪，伴头晕、鼻塞。鼻窦ＣＴ平扫（图１ａ、

１ｂ）示左侧上颌窦、蝶窦及鼻腔，双侧筛窦及额窦内
可见软组织密度影填充，密度欠均匀，呈膨胀性生
长，周围窦壁骨质变薄、部分缺损，软组织突破骨质
突向左侧鼻翼软组织内，左侧眼眶内、颅内及颅外
皮下软组织内；与左侧眼内肌分界不清；鼻中隔偏
曲，部分骨质吸收，上颌窦窦口增大。鼻窦 ＭＲＩ
（平扫＋增强）（图１ｃ）示左侧鼻腔结构紊乱，左侧
鼻腔、左侧上颌窦、双侧筛窦、左侧蝶窦及左侧额
部、前颅窝底、双侧额窦见多个不规则团片状稍长
Ｔ１等长Ｔ２信号，其内可见片状短Ｔ１短Ｔ２信号。
左侧上颌窦前壁、内侧壁及鼻中隔、双侧筛窦壁、左
侧蝶窦前壁、左侧额部颅板可见骨质破坏，病变向
上累及双侧额叶底，左侧眼球向前突出，左侧内直
肌受压外移。注射对比剂后增强扫描：左侧鼻腔、
左侧上颌窦、双侧筛窦、左侧蝶窦及左侧额部、前颅
窝底、双侧额窦异常信号可见明显不均匀强化，其
内见片状未强化信号影，最大截面大小约为
６６ｍｍ×８５ｍｍ×１０７ｍｍ（前后径×左右径×上
下径），双侧额颞部脑膜可见条状强化。局部麻醉
下鼻腔肿物活检病理示：结合形态及免疫组织化学
符合胚胎性横纹肌肉瘤（图１ｄ）。请神经外科及外
院专家会诊后，认为肿瘤切除困难，行放疗，深部热
疗及长春新碱、环磷酰胺抗肿瘤治疗。

　　１ａ：冠状位；１ｂ：轴位；１ｃ：鼻窦 ＭＲＩ；１ｄ：病理结果示胚
胎性横纹肌肉瘤。

图１　例１检查资料

　　例２，女，１６岁。２个月前无明显诱因出现右
侧鼻塞、涕中带血，并伴有右侧嗅觉减退。术前鼻
窦 ＭＲＩ平扫（图２ａ）示右侧上颌窦见团块状混杂
长Ｔ１稍长Ｔ２信号影；病变边界尚清晰，向内突入
右侧鼻道内，右侧鼻甲局部显示不清，病灶大小约

３７ｍｍ×３８ｍｍ×３５ｍｍ（前后径×左右径×上下

径）。手术记录：含少量肾上腺素的１％利多卡因
棉片收缩双侧鼻腔，见鼻中隔右侧高位偏曲，双侧
下鼻甲肥大，右侧中鼻道及鼻腔暗红色新生物，肿
瘤无明显包膜，向左侧推压中鼻甲，去除右侧鼻腔
及中鼻道肿瘤，见肿瘤质韧，肿瘤呈菜花样，并含有
白色鱼肉样组织。钩突刀切除钩突下端，开放右侧
上颌窦窦口，上界咬除鼻骨右侧缘部分及上颌骨鼻
突，沿眶内下壁切除肿瘤至上颌窦后外侧壁，见上
颌窦后外侧壁有骨质破坏，肿瘤突出于后外侧壁，
切除肿瘤后见上颌窦后外侧壁黏膜尚光滑。向前
扩大开放上颌窦窦口，动力系统切除上颌窦底壁及
前壁肿瘤组织，内镜下肿瘤组织基本无残留，右侧
上颌窦窦腔黏膜给予低温消融止血处理，最后用生
理盐水充分冲洗术腔。术后鼻窦ＣＴ（图２ｂ）示右
侧上颌窦占位术后，右侧上颌窦前后壁骨质变薄，
后壁骨质不连续，右侧中下鼻甲部分未见显示。术
后行抗炎止血及调节免疫力药物应用。术后病理
结果（图２ｃ）：胚胎性横纹肌肉瘤。

　　２ａ：术前鼻窦 ＭＲＩ；２ｂ：术后鼻窦ＣＴ；２ｃ：病理结果示胚
胎性横纹肌肉瘤。

图２　例２检查资料

　　例３，女，２５岁。２个月前无明显诱因出现左
侧鼻腔出血，量不多，自行压迫血止，卧位时觉左眼
轻微肿胀，未予重视，此后自觉左眼肿胀加重，视力
下降。眼眶ＣＴ（平扫＋增强）见图３ａ、３ｂ。鼻窦
ＭＲＩ（平扫＋增强）见图３ｃ。手术记录：含少量肾
上腺素的１％丁卡因棉片表面麻醉收缩双侧鼻腔，
内窥镜下见鼻中隔左侧偏曲，双下甲肥大，左侧中
鼻道见淡红色新生物，表面不光滑，触之易出血。
剪除部分中甲，见筛窦肿物，活检钳取中鼻道及筛
窦肿物，送快速冷冻，病理结果回示：（左鼻腔及左
筛窦）小细胞肿瘤。切除左侧钩突，开放左侧上颌
窦开口，见窦腔内大量脓性分泌物，给予清除，开放
筛窦，去除中鼻道及筛窦肿物，见眶纸板破坏，剪除
中鼻甲下端，于蝶腭隐窝开放并扩大蝶窦自然开
口，见窦腔内有脓性分泌物，给予清除。含少量肾
上腺素的１％利多卡因沿左侧鼻缘局部浸润麻醉，
上至眉弓下至内眦下端，沿左侧鼻缘弧形切口，逐
步分离暴露鼻腔外侧壁骨膜，凿子凿除鼻腔外侧
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壁，开放额窦，见额窦内脓性分泌物，给予清除，完
整切除纸样板，探查眶内肿物，见肿瘤为眶周脂肪
包绕，向眶内膨胀生长压迫眼球及视神经，边界尚
可，但无明显包膜，进一步扩大鼻外进路，沿眶内下
壁肿瘤周边分离并完整取出肿瘤，碘伏及生理盐水
充分冲洗术腔，碘仿纱条填塞止血。术后病理回
示：胚胎型横纹肌肉瘤。术后鼻窦ＣＴ和术后鼻窦
ＭＲＩ见图３ｄ和图３ｅ。
例４，男，３０岁。２个月前无明显原因出现鼻

塞、头痛，鼻塞呈间断性、交替性，未予特殊处理；５
天前自觉症状加重伴眼部肿疼、流泪及视力下降。
行鼻窦ＣＴ检查见图４ａ、４ｂ。鼻窦 ＭＲＩ（平扫＋增
强）见图４ｃ。先于我科行鼻内镜下右侧鼻－颅底肿
瘤切除术＋左侧股四头肌筋膜肌肉取出术＋右侧
颅底重建术，手术记录：含少量肾上腺素的１％利
多卡因棉片表面麻醉收缩右侧鼻腔，切除右侧钩
突，扩大右上颌窦开口，暴露右上颌窦后外侧壁及
顶壁。开放右侧筛窦、蝶窦及额窦，见筛窦窦腔内

充满灰白色质韧新生物，向眶内及颅底生长，累及
右侧内直肌肉及前颅底硬脑膜。将新生物分次彻
底切除，低温消融刀头切除所累及眶筋膜及硬脑
膜，充分止血。于左侧大腿外侧中上顺股四头肌纹
理作切口，切开皮肤皮下，取５ｃｍ×５ｃｍ大小筋膜
及肌肉，将肌肉压制成肌浆。缝扎肌肉断端，逐层
缝合关闭切口。以所取筋膜及肌浆覆盖前颅底硬
脑膜缺损，人工硬脑膜补片修补前颅底硬脑膜缺
损。右侧鼻腔填塞碘仿纱条，术毕。术后病理示：
横纹肌肉瘤，考虑为腺泡型。术后恢复可，请放疗
科及眼科会诊，行热疗１次后转入眼科进一步治
疗，术前查鼻窦 ＭＲＩ（平扫＋增强）见图４ｄ。行右
眶占位切除＋１２５Ｉ粒子植入术。术后再次行ＣＴ检
查，粒子位置尚可（图４ｅ、４ｆ），后请肿瘤科会诊转入
肿瘤科进一步治疗，遂以“环磷酰胺＋表柔比星＋
长春新碱”方案化疗１周期，同时辅以止吐护胃、保
肝、抗过敏、碱化尿液、水化等对症支持治疗。

　　　３ａ、３ｂ：眼眶ＣＴ（平扫＋增强）示左侧鼻腔内见软组织密度影，病灶跨越左眼眶内下壁突向左眼眶内，左眼内直肌及视
神经受压推移，左眼球突出，病灶突入左侧上颌窦，蝶窦，筛窦内，增强后肿块明显强化，强化不均匀，并见病灶破坏骨质
侵入前颅窝内；３ｃ：鼻窦 ＭＲＩ（平扫＋增强）示双侧筛窦、蝶窦左份、左侧鼻腔、左侧眼眶内及前颅窝底病变不均匀明显强
化，范围约５８ｍｍ×４０ｍｍ×４６ｍｍ（前后径×左右径×上下径），额部脑膜明显强化，左侧为甚；３ｄ：术后鼻窦ＣＴ；３ｅ：术
后鼻窦 ＭＲＩ。

图３　例３检查资料

　　　４ａ、４ｂ：鼻窦ＣＴ平扫（轴位＋冠状位）示右侧额窦、筛窦占位病变，右侧眼眶内侧壁骨质吸收变薄，右侧内直肌受压移
位，右侧眼眶内侧肌椎间隙变窄，右侧眼球向前推压外；４ｃ：鼻窦 ＭＲＩ（平扫＋增强）示右侧筛窦异常信号，侵犯颅底及右
侧眼眶。病变明显强化，大小约４８ｍｍ×３６ｍｍ×４７ｍｍ（前后径×左右径×上下径）；４ｄ：术前查鼻窦 ＭＲＩ（平扫＋增
强）示右筛窦占位术后改变；４ｅ、４ｆ：１２５Ｉ粒子植入术后ＣＴ检查，粒子位置尚可。

图４　例４检查资料
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４　讨论
鼻部横纹肌肉瘤的临床表现无明显特征性，局

限于鼻腔、鼻窦者可引起鼻塞、涕中带血。侵犯眼
眶者可引起溢泪、突眼、视力下降，甚至失明，侵犯
脑部者可引起头痛头晕、嗜睡及脑膜刺激征。且鼻
部横纹肌肉瘤中儿童占很大一部分，该部分患者并
不能完全表述清楚自己的感受，这也是鼻部横纹肌
肉瘤早期不易诊断的原因之一〔７－８〕。
鼻窦ＣＴ及鼻窦 ＭＲＩ（平扫＋增强）是其重要的

检查。术前明确肿瘤部位，范围及与周围的关系；了
解肿瘤血供情况：明确是单发还是多发及是否转移：
术后及治疗后随访评估疗效。在ＣＴ平扫时肿瘤密
度与肌肉相等。ＭＲＩ检查时，Ｔ１ＷＩ表现为和软组织
等信号，Ｔ２ＷＩ表现为高信号，增强后呈轻到中度强
化〔１－２〕。ＣＴ及 ＭＲＩ上的表现并不能区分胚胎型和
腺泡型，只能通过病理学才能分辨。同时Ｐａｒｈａｍ
等〔９〕总结文献发现胚胎型主要发生于儿童，腺泡型
主要发生于青年。横纹肌肉瘤镜下诊断大多困难，
大部分需要免疫组织化学检测进行鉴别〔４〕。
因横纹肌肉瘤恶性程度高，易发生局部侵犯及

远处转移。目前主要行手术切除＋放疗＋多周期
化疗的综合治疗方法〔１０－１１〕。本组２４例患者中，７例
患者行单纯鼻内镜手术，３例行鼻内镜联合鼻侧切
手术，５例行鼻内镜手术＋眼眶肿物切除术。横纹
肌肉瘤手术尽可能完整切除肿瘤组织，做到无肉眼
及镜下残留。但由于部分肿瘤侵犯脑部及眼眶，鼻
腔及前颅底解剖结构复杂，采用传统鼻侧切术式，
影响患者外观（对于儿童及青少年患者为甚）且手
术范围有限。随着鼻内镜技术的开展，部分患者可
采用鼻内镜下配合动力系统吸切，而鼻内镜手术具
有肿瘤边界清楚，不影响外观、不影响再次手术、保
留鼻腔鼻窦的正常结构和生理功能等优点，在一定
程度上对颅底、眶周肿瘤的切除也较方便〔１２〕。且对
于侵犯眶内的肿瘤，需要鼻腔病变与眼眶内病变同
期处理，本组病例中就有５例属于此类情况。对于
Ⅲ期以上或者肿瘤浸润范围广，可以先对瘤体采用
放疗后再尝试二期手术，但考虑到放疗后肿瘤与周
围组织粘连等问题，该方案临床应用较少。
术后放化疗对鼻腔横纹肌肉瘤较为重要。鼻

腔横纹肌肉瘤放疗的常规剂量为４５～６０Ｇｙ。近年
来，粒子植入术由于放射量较小、对瘤体具有持续
作用，且相对于外放疗，具有治疗时间短、肿瘤局部
剂量高等优势，国内有学者采用鼻窦内镜下１２５Ｉ放
射粒子植入术局部放疗，并取得一定疗效〔１３〕。本组
只有１例接受此项治疗。横纹肌肉瘤对化疗敏感，
所有确诊的横纹肌肉瘤患者均应进行化疗，一般化
疗２个周期后复查鼻窦ＣＴ及 ＭＲＩ就会发现瘤体
缩小，但是对于肿瘤转移到颅内的患者，由于血脑
屏障的限制，化疗效果较差。这也是患者死亡的主

要因素（本组Ⅳ期病例中有５例颅内转移者均在半
年内死亡）。
总的来说，鼻部横纹肌肉瘤的治疗需要临床多

个科室的配合。多学科综合治疗这一理念近几年
才在国内得到重视，并且更多的应用于头颈肿瘤方
面，对于鼻部肿瘤的多学科治疗并未有学者提
出〔１４－１６〕。对于鼻部横纹肌肉瘤的诊断及确诊方面，
需要影像科及病理科的协助，且对于肿瘤侵犯颅内
者，在有条件的情况下，可以使用影像导航系统来
定位手术切除范围（该组病例中并未使用导航系
统）；其次，鼻部横纹肌肉瘤的病理确诊较困难，该
２４例患者中，有１８例行２次及以上免疫组织化学
检测，１０例行省内会诊，另外有５例行外院会诊。
所以临床医生高度怀疑横纹肌肉瘤时，取标本后应
积极与病理科医生沟通，以免耽误患者的治疗。在
手术方案的实施方面，特别对于肿瘤侵及眼眶及颅
内的患者，积极请眼科及神经外科会诊是极其重要
的，在有可能的情况下，尽可能行两科室的联合手
术，对于本组５例行鼻内镜手术＋眶内肿物切除
者，均为鼻科手术后转眼科行眶内肿物切除，这点
处理是不恰当的。除了手术治疗外，横纹肌肉瘤的
放化疗治疗也是极其重要的，特别对于晚期患者及
姑息性手术患者，术后放化疗不可避免，该组２４例
中，有２１例患者应用到放疗或化疗；再者，在手术
切除困难的情况下，术前可先行放疗，待肿瘤萎缩
后再行手术治疗（该组患者中并未有这一情况）。
横纹肌肉瘤的预后受多种因素影响，预后较

差。分析如下：①鼻腔周围解剖结构复杂，病变侵
犯眼眶及颅内，手术完整切除困难；②鼻腔横纹肌
肉瘤早期症状不典型，患者常常不太重视，而病情
进展较快，待患者就诊时已到中晚期；③该病早期
即可发生淋巴结转移（本组病例中有１４例淋巴结
转移）。鼻腔横纹肌肉瘤高度恶性，临床表现不典
型，早期诊断困难。对该病的诊疗需要鼻科、眼科、
神经外科、放疗科、肿瘤科、病理科及影像科的共同
合作，针对不同患者制定个体化的治疗方案可延长
患者的生存时间。
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［５］ 郭丽敏，赵晖，迟放鲁，等．耳鼻咽喉横纹肌肉瘤１７例临

床分析［Ｊ］．临床耳鼻咽喉科杂志，２００１，１５（８）：３５８－

３５９．
［６］ ＭＯＮＤＡＬ　Ｐ　Ｋ，ＰＡＬ　Ｉ，ＭＩＳＲＡ　Ｓ，ｅｔ　ａｌ．Ｒｈａｂｄｏｍｙｏ－

ｓａｒｃｏｍａ　ｏｆ　ｎｏｓｅ，ｎａｓｏｐｈａｒｙｎｘ　ａｎｄ　ｐａｒａｎａｓａｌ　ｓｉｎｕｓｅｓ
［Ｊ］．Ｉｎｄｉａｎ　Ｊ　Ｏｔｏｌａｒｙｎｇｏｌ　Ｈｅａｄ　Ｎｅｃｋ　Ｓｕｒｇ，２００９，６１：

３１７－３１９．
［７］ 黄东生，张谊．儿童横纹肌肉瘤的诊断及治疗［Ｊ］．临床

儿科杂志，２０１２，３０（５）：４０４－４０７．
［８］ 彭维晖，程永华，李德宏，等．幼儿鼻咽胚胎性横纹肌肉

瘤误诊分析［Ｊ］．中华耳鼻咽喉头颈外科杂志，２００７，４２
（１１）：８７０－８７１．

［９］ ＰＡＲＨＡＭ　Ｄ　Ｍ，ＥＬＬＩＳＯＮ　Ｄ　Ａ．Ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａｓ

ｉｎ　ａｄｕｌｔｓ　ａｎｄ　ｃｈｉｌｄｒｅｎ：ａｎ　ｕｐｄａｔｅｖ［Ｊ］．Ａｒｃｈ　Ｐａｔｈｏｌ　Ｌａｂ

Ｍｅｄ，２００６，１３０：１４５４－１４６５．
［１０］任伟，闫婧，殷海涛，等．局部晚期鼻腔鼻窦胚胎性横纹

肌肉瘤的多模式治疗经验［Ｊ］．临床肿瘤学杂志，２０１１，

１６（９）：８２６－８２８．

［１１］ＬＵＵ　Ｑ　Ｃ，ＬＡＳＫＹ　Ｊ　Ｌ，ＭＯＯＲＥ　Ｔ　Ｂ，ｅｔ　ａｌ．Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ

ｏｆ　ｅｍｂｒｙｏｎａｌ　ｒｈａｂｄｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａ　ｏｆ　ｔｈｅ　ｓｉｎｕｓ　ａｎｄ　ｏｒｂｉｔ

ｗｉｔｈ　ｃｈｅｍｏｔｈｅｒａｐｙ，ｒａｄｉａｔｉｏｎ，ａｎｄ　ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃ　ｓｕｒｇｅｒｙ
［Ｊ］．Ｊ　Ｐｅｄｉａｔｒ　Ｓｕｒｇ，２００６，４１：１５－１７．

［１２］王德辉．鼻腔鼻窦恶性肿瘤鼻内镜手术的新进展［Ｊ］．
中国眼耳鼻喉科杂志，２０１２，１２（２）：６９－７１．

［１３］王俊杰，冉维强，袁惠书，等．放射性１２５Ｉ粒子植入治疗

头颈部肿瘤［Ｊ］．中华放射医学与防护杂志，２００６，２６
（１）：２３－２６．

［１４］李晓明．正确看待多学科综合治疗在头颈部鳞状细胞

癌治疗中的地位和作用［Ｊ］．中华耳鼻咽喉头颈外科杂

志，２０１６，５１（７）：４８１－４８４．
［１５］吴剑，周晓红．头颈肿瘤与多学科联合治疗小组会议的

发展现状［Ｊ］．中华耳鼻咽喉头颈外科杂志，２０１５，５０
（６）：５２６－５２８．

［１６］中国抗癌协会头颈肿瘤专业委员会，中国抗癌协会放

射肿瘤专业委员会．头颈部肿瘤综合治疗专家共识
［Ｊ］．中华耳鼻咽喉头颈外杂志，２０１０，４５（７）：５３５－５４１．

（收稿日期：２０１７－０６－２１）

·７０４１·


