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　　[提要]　报道1例发生于鼻前庭的浅表性血管黏液瘤患者,临床表现为左侧鼻前庭皮肤肿胀,鼻旁窦 CT可

见左侧上颌骨前上方软组织肿胀。全身麻醉行鼻内镜下左侧鼻前庭肿物切除,术后病理诊断为浅表性血管黏液

瘤。术后4个月复查鼻旁窦CT,肿瘤无复发。
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Summary　Thispaperreportedacaseofsuperficialangiomyxomaintheregionofthenasalvestibule.The
clinicalmanifestationwasswellingoftheleftnasalvestibularskin,whileparanasalsinusCTshowedswellsofttis-
sueintheanteriorandsuperiorregiontotheleftmaxilla.Undergeneralanesthesia,theleftnasalvestibularmass
wasresectedundernasalendoscopy.Thepostoperativepathologicaldiagnosiswassuperficialangiomyxoma.The
patientunderwentaCTscanoftheparanasalsinuses4monthsaftertheoperation,andtherewasnorecurrenceof
thetumor.
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1　病例报告

患者,女,53岁,因“发现左侧外鼻皮肤肿胀10
余天”于2021年2月19日入院。无鼻塞流涕、发
热、头痛、头晕,无咳嗽、咳痰,无呼吸困难等症状,
既往无心脏黏液瘤、色素性皮肤病变及内分泌异常

等病史。专科查体见左侧鼻前庭外侧局部皮肤隆

起,质地韧,无压痛。鼻旁窦CT(图1)可见左侧上

颌骨前上方软组织肿胀。鼻内镜下可见左侧下鼻

甲前方呈半圆形隆起,表面光滑,2cm×2cm 大

小。患者全身麻醉行鼻内镜下左侧鼻前庭肿物切

除,术中自隆起处切开黏膜,沿肿物边缘分离时见

肿物包膜完整,自基底部完整切除肿物(图2)。术

后病理结果(图3)回报:浅表性血管黏液瘤(super-
ficialangiomyxoma,SA),免 疫 组 织 化 学 染 色:
CD34(+)、波形蛋白(Vimentin)(+)、细胞角蛋白

(-)、结蛋白(-)、S-100(-)、MUC-4(-)。患者

于术后4个月复查鼻旁窦 CT(图4):左侧鼻前庭

肿瘤无复发;鼻内镜(图5)检查:下鼻甲前段黏膜

光滑,鼻前庭外侧局部皮肤无隆起。
2　讨论

SA是位于皮肤浅表部位的良性肿瘤,病因不

明,目前研究认为蛋白激酶 A 可能在疾病的发生

发展中起重要作用,其表达的明显缺失可能发生在
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遗传水平(编码或调控修饰)、表观遗传水平(DNA
超甲基化)或蛋白质水平(转录后修饰)[1]。该病发

病率低,有轻微男性偏好,发病年龄通常在20~40

岁[2],肿瘤生长缓慢,病程4个月~10年,主要位

于上肢躯干和下肢,也可见于头颈部,位于上肢者

较少见,偶见于生殖道[3]、指区。

图1　鼻旁窦CT(水平位);　图2　术中标本;　图3左侧鼻前庭肿物病理切片　肿物位于皮下,与周围组织界限不清,
呈局灶性的小叶样或多结节性,小叶或结节由散在的短梭形或星状纤维母细胞组成,细胞无异型性,背景为大量的黏液

样基质,间质内可见少量炎症细胞浸润;　图4　术后4个月鼻旁窦CT(水平位);　图5　术后4个月鼻内镜

2.1　SA的诊断与鉴别诊断

1985年,Carney等首次将血管黏液瘤定义为

Carney综合征的一部分,该综合征是一种罕见的

常染色体遗传病[4],位于乳房或外耳的多发性病变

和类似的单发性病变可能与心脏黏液瘤、色素性皮

肤病变和作为Carney复合体一部分的内分泌异常

有关[5]。Carney 复 合 体 是 由 PRKAR1 突 变 和

cAMP依赖性蛋白激酶信号通路的扰动引起的。
除皮肤表现外,与 Carney复合体相关的主要肿瘤

为内分泌肿瘤[6]。因此,孤立性皮肤血管黏液瘤需

要排除Carney综合征和孤立性心脏黏液瘤的反常

转移[7]。
Allen等[8]在1988年将肿瘤明确定义为SA,

患者常发现肢体无痛性包块,通常无明确的临床症

状,病理学检查对疾病的诊断至关重要。镜下示肿

瘤细胞组织呈多叶状生长,灰白色,界限不明确[9];
富含胶原纤维和黏液基质,多呈半透明胶冻状,无
核异型性或高色差[10];由梭形或星状细胞组成,以
薄壁小血管为主,间质炎性细胞,尤其中性粒细胞

的存在是诊断疾病的重要线索[11],与坏死或溃疡

无关。免疫组织化学显示,肿瘤细胞持续表达 Vi-
mentin,CD34阳性[10],但不能被细胞角蛋白、平滑

肌肌动蛋白、结蛋白和S-100蛋白标记物染色[12]。
本例患者病理免疫组织化学与文献报道基本一致。
皮肤镜下示肿瘤边缘破损,呈半透明状,表面有细

小的血管,内部可见均匀白点[13]。
SA需要与侵袭性血管黏液瘤相鉴别。侵袭性

血管黏液瘤影响生殖区域,常见于男性,类固醇激

素受体阳性,临床表现为小于5cm 的皮肤结节或

息肉样变,常发生于四肢,其次为头颈部[7]。
发生于鼻前庭的SA 应与鼻前庭囊肿相鉴别。

鼻前庭内含毛囊、皮脂腺和汗腺等结构,可发生各

种疾病,包括炎症、传染病及各类占位性病变[14],
临床上可表现为患侧鼻塞、流涕、鼻出血等症状,常

无特异性。鼻前庭囊肿发病率较高,女性多见,本
例术前误诊为鼻前庭囊肿,因此影像学及病理学检

查对疾病的诊断至关重要。刘延军等[15]回顾性分

析了20例鼻前庭囊肿,均表现为鼻前庭处无痛性

肿胀,17例触诊时软且有波动感;20例均行CT检

查,CT值17~82HU,平均44HU;病变压迫上颌

骨,造成邻近骨质硬化、凹陷,8例呈半球状缺如;
推荐行鼻窦 HRCT 扫描,认为鼻前庭囊肿表现为

囊性病灶,CT值较一般囊肿高,术中发现囊肿内含

有较多的蛋白质、胆固醇结晶等成分。鼻前庭囊肿

的病理学检查,典型表现为囊壁内膜的表皮细胞是

纤毛柱状上皮或立方上皮,且内含丰富的杯状细

胞[16]。
本例患者鼻旁窦CT检查示:左侧上颌骨前上

方可见一18mm×24mm×15mm、CT 值约为

28HU的等密度软组织肿块,临近骨质良好。本例

病变组织CT 值略小于文献报道的鼻前庭囊肿平

均 CT 值。对于二者的鉴别,MRI具有更大的优

势,尤其在 T2WI中,囊肿多为高信号,与水相近,
而实性的肿瘤组织多为低信号。
2.2　SA的治疗

SA为良性肿瘤,以手术切除为主。但该病局

部侵袭性强,通常病变的边界不清,切除后复发率

为30%~40%[3]。高复发率很可能反映了临床边

缘模糊和随后不完全切除的风险[17]。Wang等[18]

报道了1例阴茎SA患者,病变局部切除6个月后

皮下肿块复发,第2次完全切除肿瘤后病理学诊断

为SA,80个月的随访显示SA无复发迹象,肿瘤完

全切除8个月后患者双侧腹股沟淋巴结肿大消失。
因此应尽可能完整分离肿瘤与边缘组织并完整切

除肿瘤,以减少肿瘤复发的可能性。
2.3　SA的预后

本病为良性肿瘤,预后较好,但术后复发率高,
需定期复查,随访观察是否有复发迹象。
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