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　　[摘要]　目的:探讨嗅神经母细胞瘤的临床特点及影响预后的因素。方法:回顾性分析31例嗅神经母细胞

瘤患者的临床资料。结果:31例患者从首次发病到确诊的平均时间为7.84个月,其中3例(9.68%)首次就诊时

已有颈部淋巴结转移。至随访截止时间,共存活25例,死亡6例。其中6例复发,平均复发时间为10.6个月。6
例发生远处转移,其中4例发生颈部淋巴结转移,发生肝转移和骨转移各1例。改良的 Kadish分期、不同治疗方

式、有无复发、首诊有无颈部淋巴结转移及有无远处转移均为影响患者预后的因素。结论:嗅神经母细胞瘤的发

病率低,手术联合放疗的综合治疗是最佳的治疗方案。低 Kadish分期、手术联合放疗的治疗方式、无复发、首诊

无颈部淋巴结转移和无远处转移患者的预后较好。
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Abstract　Objective:Toinvestigatetheclinicalcharacteristicsandprognosticfactorsofesthesioneuroblasto-
ma.Methods:Theclinicaldataof31patientswithesthesioneuroblastomawereretrospectivelystudied.Results:

Theaveragetimefromfirstonsettodiagnosisin31patientswas7.84months,amongwhich3patients(9.68%)

hadcervicallymphnodemetastasisatthefirstvisit.Bytheendoffollow-up,therewere25coexistingcasesand6
deaths.Themeanrecurrencetimeof6patientswas10.6months.Therewere6patientswithdistantmetastasis,

including4patientswithcervicallymphnodemetastasis,1patientwithlivermetastasisand1patientwithbone
metastasis.ModifiedKadishstage,differenttreatmentmethods,recurrence,firstdiagnosisofcervicallymph
nodemetastasis,anddistantmetastasiswereallfactorsaffectingtheprognosisofthepatients.Conclusion:The
incidenceofesthesioneuroblastomaislowandthecomprehensivetreatmentofsurgerycombinedwithradiotherapy
istheoptimaltreatmentplan.PatientswithlowKadishstaging,surgicalcombinedwithradiotherapy,norecur-
rence,noinitialcervicallymphnodemetastasis,andnodistantmetastasishaveabetterprognosis.
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　 　 嗅 神 经 母 细 胞 瘤 (esthesioneuroblastoma,
ENB)是一种罕见的、起源于嗅神经上皮原始基底

细胞的鼻腔鼻窦恶性肿瘤,占鼻腔鼻窦肿瘤的

3%~6%[1-2]。手术联合放疗为主的综合治疗是目

前ENB最佳的治疗模式,其治疗方式还包括化疗,
对于高级别期的 ENB患者,完全切除后的辅助化

疗也是有益的[3-4]。现对我院2010年1月-2018
年6月收治的31例 ENB患者的临床资料进行回

顾性分析,并结合相关文献进行总结,以期提高诊

疗水平。
1　资料与方法

1.1　临床资料

31例 ENB 患者中,男17例,女14例;年龄

(43.87±17.41)岁。从首次发病到确诊的平均时

间为7.84个月。常见的临床症状为单侧鼻塞和鼻

出血,还有头痛、脓涕、嗅觉减退、眼面部肿胀伴疼

痛、视力下降等临床症状。术前均行鼻窦CT、MRI
及鼻内镜检查,并根据情况行颈腹部彩超、颈胸部

CT或正 电 子 发 射 计 算 机 断 层 显 像 检 查 (PET-
CT),以确定是否有颈部淋巴结转移或远处转移。
所有患者经病理证实为ENB。根据改良的 Kadish
分期标准将ENB分为4期[5]:A 期肿瘤仅局限于

鼻腔内;B期肿瘤侵及鼻腔和鼻窦;C期肿瘤超出

鼻腔或鼻窦范围,包括侵袭筛板、眼眶、颅内及颅底

等;D期肿瘤有颈部淋巴结转移或远处转移。31
例 患 者 中,B 期 8 例 (25.81%),C 期 17 例

(54.84%),D期6例(19.35%)。首诊有颈部淋巴

结转移3例(9.68%)
1.2　治疗方案

单纯手术切除3例(因经济原因未行进一步治

疗),手术+放疗11例,手术+化疗4例,放疗+化

疗3例(因不能耐受手术未行手术治疗),手术+放
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疗+化疗10例。首诊时已有颈部淋巴结转移的患

者,同时行颈部淋巴结清扫术。放疗剂量50.0~
62.5Gy,还有粒子植入术、CT引导下光子刀定位

定向放疗和调强放疗方案。化疗采用依托泊苷、顺
铂、奈达铂、氟尿嘧啶、多西他赛等药物。
1.3　统计学分析

采用SPSS17.0统计学软件进行分析,生存估

计计算使用 Kaplan-Meier方法,并绘制生存曲线

图;并用 Log-rank法对生存率差异进行分析。以

P<0.05为差异有统计学意义。
2　结果

首诊时有无颈部淋巴结转移患者的生存函数

见图1a,结果显示差异有统计学意义(P=0.005),
首诊时无颈部淋巴结转移者的中位生存时间高于

有颈部淋巴结转移者。所有患者均随访至2020年

6月30日,至随访截止时间,存活25例,死亡6例。
其中6例(19.35%)复发,平均复发时间10.6个

月,25例无复发,研究疾病有无复发对患者生存期

的影响,结果显示差异有统计学意义(P=0.041),
其生存函数见图1b。6例(19.35%)发生远处转

移,其中4例发生颈部淋巴结转移(3例在首次就

诊时已有颈部淋巴结转移),发生肝转移和骨转移

各1例,K-M 生存函数分析差异有统计学意义

(P<0.05),其生存函数见图1c。发生远处转移的

6例患者中,1例行手术+化疗,2例行放疗+化

疗,3例行手术+放化疗;至随访截止时间,2例死

亡,3例患者的生存时间未到60个月,1例患者的

生存时间为84个月。不同改良的 Kadish分期患

者的生存函数分析见图1d,结果显示差异有统计

学意义(P=0.028)。不同治疗方式的患者生存函

数分析结果显示差异有统计学意义,其生存函数见

图1e,其中手术+术后放疗患者的中位生存时间为

93个月,其中位生存时间高于其余4种治疗方式。

a:首诊有无颈部淋巴结转移对生存期的影响;b:有无复发对生存期的影响;c:有无远处转移对生存期的影响;d:不同改

良的 Kadish分期的生存曲线;e:不同治疗方式的生存曲线。
图1　31例ENB患者各因素的生存曲线

3　讨论

ENB的发病率仅为0.4/100万,早期往往缺

乏特异性的临床症状且临床表现常不明显,患者从

出现症状到诊断通常平均延迟6~12个月,就诊时

大多已是中晚期[6]。本研究从首次发病到确诊的

平均时间为7.84个月,根据改良的 Kadish分期标

准,C期和 D期患者占大多数,与文献报道基本一

致。且本研究中无改良的 KadishA 期患者,可见

本病的早期诊断比较困难。ENB的发病无性别倾

向,发病年龄呈双峰表现,在11~20岁和51~60
岁出现两个高峰[7]。本研究中男17例,女14例;
年龄(43.87+17.41)岁。ENB 的发病是隐匿性

的,具有高度侵袭邻近器官和组织的倾向,主要通

过淋巴结和血液进行远处转移,其中典型的远处转

移部位是颈部淋巴结、肺和骨骼,较少见肝脏、脾
脏、中枢神经系统等部位[8]。本研究 ENB患者中

·933·贺新娣,等.31例嗅神经母细胞瘤临床分析第4期 　



有6例发生远处转移,其中4例发生颈部淋巴结转

移,其中3例在首次就诊时已有颈部淋巴结转移,
发生肝转移、骨转移各1例,常见的远处转移部位

是颈部淋巴结,与文献报道相似。
ENB易复发,文献报道晚期患者的复发率为

42%,平均复发时间为2~6年[9-10]。本研究中复

发率为19.35%,平均复发时间为10.6个月,低于

文献报道,可能因为本研究的样本量较少。目前还

没有针对该肿瘤的一个标准化的治疗计划,其治疗

方法包括手术治疗、放疗和化疗,应根据肿瘤的分

期、影像学的检查及患者的情况等选择合适的治疗

方式。完整、彻底的手术切除仍然是 ENB的主要

治疗方法,其中手术的主要方式包括传统的鼻侧切

开术、经鼻内镜手术及颅面联合进路切除术,手术

方式的选择根据肿瘤的分期、患者的情况及术者经

验的不同而有所不同。改良的 Kadish分期为 A、
B、C期的 ENB患者可经鼻内镜手术切除肿瘤,D
期和部分侵及颅底、颅内等的 ENB患者选择颅面

联合开放进路切除肿瘤,但该肿瘤具有高度侵袭邻

近器官和组织的倾向,即使联合开放手术也难以保

证彻底切除肿瘤组织,需术后进行辅助治疗。联合

治疗是目前广泛接受的 ENB治疗方案,在提高生

存率和降低局部复发率方面,手术切除联合术后放

疗通常获得较好的效果[10-12]。本研究结果显示不

同治疗方式患者的生存函数分析差异有统计学意

义,且手术联合放疗患者的中位生存时间最长,其
中手术联合放化疗患者的预后也较好,与文献报道

相似。已有文献报道 ENB患者的预后与临床分

期、治疗方式、淋巴结转移及复发等因素有关[13],
然而,至今少有系统性地评估 ENB预后的相关文

献报道。为了确定与ENB患者预后相关的潜在因

素,我们对各种临床变量进行了系统性评估,研究

结果显示改良的 Kadish分期、不同治疗方式、有无

复发、首诊有无颈部淋巴结转移及有无远处转移均

与患者的预后有关,与文献报道基本相似。其中低

Kadish分期、手术联合放疗的治疗方式、无复发、
首诊无颈部淋巴结转移和无远处转移患者的预后

较好。
由于 ENB的罕见性及发病率低,其诊断通常

延迟,需详细询问患者的病史和临床症状,主要的

临床症状为单侧鼻塞和鼻出血,应结合鼻窦 CT、
MRI检查及相关的体格检查,必要时进行颈胸腹

部影像学检查以确定有无远处转移的可能,并结合

病理学结果以尽早确诊。根据影像学检查、术中所

见对ENB进行分期并制定相应的治疗方案,最佳

的治疗方案仍是手术联合放疗的综合治疗方式。

本研究是单中心样本的回顾性研究,研究例数相对

较少且随访时间有限,需进一步进行大规模多中心

的研究来获得更可靠的结果。
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