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　　[摘要]　目的:分析儿童耳鼻咽喉头颈部恶性肿瘤的临床特点、治疗方式及预后情况,以期提高该类疾病的

诊治水平。方法:回顾分析2014—2020年在昆明市儿童医院和昆明医科大学第一附属医院住院治疗、最终病理

确诊为头颈部恶性实体肿瘤的患儿91例,按照性别、年龄、部位、病理类型、治疗方法等进行统计分析。结果:91
例患儿的主要临床表现以面颈部肿块为主,其他有鼻塞、吞咽不适、持续间断发热等。CT和 MRI检查示肿瘤直

径大小1.2cm×2.0cm~5.0cm×12.0cm,平均2.8cm×3.2cm,远处转移19例。最主要的组织来源是软组

织(56例)和上皮组织(35例)。共6种病理类型,最常见的是肉瘤(41例),其次分别为神经母细胞瘤(15例)、乳
头状癌(14例),鳞状细胞癌(10例)、黏液表皮样癌(8例)和腺癌(3例)。根据组织来源分类,对性别、病理类型进

行统计分析,结果显示性别和病理类型的差异均有统计学意义(P<0.01)。结论:儿童耳鼻咽喉头颈恶性肿瘤发

病年龄、原发部位、组织来源和病理类型有其自身特性,应对其综合评估,多学科联合治疗。
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Abstract　Objective:Toanalyzetheclinicalcharacteristics,treatmentandprognosisoftheotolaryngology
headandneck malignanttumorsinchildren,inordertoimprovethediagnosisandtreatmentofthediseases.
Methods:Thepatientsofotorhinolaryngologyheadandneckmalignantsolidtumorsunder14yearsoldhospital-
izedinKunmingChildren'sHospitalandtheFirstAffiliatedHospitalofKunmingMedicalUniversityfrom2014to
2020wereretrospectivelyanalyzed.Allcaseswerestatisticallyanalyzedaccordingtogender,age,location,patho-
logicaltypeandtreatmentmethod.Results:Themainclinicalmanifestationsof91childrenweremainlyfacialand
neckmasses,includingnasalcongestion,swallowingdiscomfort,andcontinuousintermittentfever.CTandMRI
examinationshowedthatthediameterofthetumorwas1.2cm ×2.0cmto5.0cm×12.0cm,withameanof
2.8cm×3.2cm,and19caseshaddistantmetastasis.Themaintissuesourcesweresofttissue(56cases)and
epithelialtissue(35cases).Therewere6pathologicaltypes,themostcommonwassarcoma(41cases),followed
byneuroblastoma(15cases),papillarycarcinoma(14cases),squamouscellcarcinoma(10cases),mucoepider-
moidcarcinoma(8cases),andadenocarcinoma(3cases).Accordingtotheclassificationoftissueorigin,thesta-
tisticalanalysisofgenderandpathologicaltypeshowedstatisticallysignificantdifferencesinbothgenderandpath-
ologicaltypes(P<0.01).Conclusion:Theageofonset,primarysite,tissueoriginandpathologicaltypeofotolar-
yngologyheadandneckmalignancyinchildrenhavetheirowncharacteristics,whichshouldbecomprehensivelye-
valuatedandtreatedwithmultidisciplinarytreatment.
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　　儿童头颈部肿瘤的发病率较高,通常为良性,
恶性肿瘤的发生率相对较低。恶性肿瘤是儿童死

亡的主要原因之一,其总发病率以每年0.6%的速

度 上 升[1-4],儿 童 恶 性 肿 瘤 占 总 体 的 2% ~
15%[2,4-5]。在我国,恶性肿瘤是致死率最高的疾

病,占全部死因的25%[6]。其中,头颈肿瘤排名第

6位[7],发病率为3.268%[8],主要发生于口腔、鼻
腔、鼻窦、喉和咽等部位[9]。儿童处于快速生长期,
未发育完全的两性儿童差异较小,有其自身的发病

特点、病理类型、诊治预后及区域发病特征,早期发

现和合适治疗可提高患儿生存质量和降低死亡率。
本研究对2014年1月—2020年12月于昆明市儿

童医院和昆明医科大学第一附属医院住院诊治的

14岁以下恶性实体肿瘤患儿的资料进行回顾性研

究,分析儿童耳鼻咽喉头颈部恶性肿瘤的发病年

龄、部位、主要症状、病理特征和影像学改变,以期

提高儿童头颈部恶性肿瘤的诊治水平。
1　资料与方法

1.1　临床资料

通过昆明市儿童医院和昆明医科大学第一附

属医院电子病例系统收集原始数据,回顾性分析

2014年1月—2020年12月住院治疗、最终病理确

诊为头颈部恶性实体肿瘤的患儿91例,其中男43
例,女48例;年龄5d~14岁,中位年龄8岁;病程

1d~12个月,中位数1个月。
纳入标准:①14岁以下患儿;②发病部位:耳

部、鼻腔鼻窦、咽喉部、颜面部和颈部;③病理确诊

为恶性实体肿瘤,病例资料完整。排除标准:病理

不能明确诊断,病例资料不完整。资料收集已获患

儿监护人知情同意并通过昆明市儿童医院和昆明

医科大学第一附属医院伦理委员会批准。
1.2　方法

所有患儿均详细询问病史、流行病学史和家族

遗传史,接受耳鼻喉科专科体检;辅助检查包括实

验室检查和影像学检查,实验室检查包括血常规、
肝肾功能、电解质、病原体检测、感染性疾病检测;
影像学检查包括颈部彩色多普勒超声、肿瘤部位的

增强CT和(或)MRI检查。采用肿瘤完整切除术

或者病变部位肿瘤活检术获得组织标本。
将91例患儿按年龄分为婴幼儿期(0~3岁)

19例、学龄前期(4~6岁)17例、学龄期(7~12岁)
25例和青春期 (13~14 岁)30 例。参照 WHO
(2017)头颈部肿瘤分类法,将病理诊断按照组织来

源及病理类型分类:①间叶组织肿瘤:肉瘤;②胚胎

组织肿瘤:神经母细胞瘤;③上皮组织肿瘤:乳头状

癌、鳞状细胞癌、黏液表皮样癌、腺癌。根据解剖部

位将发病部位划为耳部、鼻腔鼻窦、咽喉部、颜面部

和颈部5大分区。
1.3　随访及统计学方法

采用复诊、电话随访、住院资料回顾等方法对

患儿进行生存状态随访。本研究采用χ2 或Fisher
检验比较不同性别、年龄以及不同部位的肿瘤组织

来源差异,以P<0.05为差异有统计学意义。
2　结果

2.1　性别构成和年龄分布

91例患儿的男女比例为1∶1.1。年龄分布

上,青春期占比最大,为33.0%(30/91),学龄期占

比为27.5%(25/30),占比有所下降,但仍高于婴

幼儿期和学龄前期。儿童头颈部恶性肿瘤组织来

源、性别及年龄分布见表1。

表1　儿童头颈部恶性肿瘤组织来源、性别及年龄分布

组织来源 病理类型　　　
性别

男 女

年龄/岁

0~3 4~6 7~12 13~14
合计

间叶组织肿瘤 横纹肌肉瘤 15 10 10 9 4 2 25
尤文肉瘤 6 3 0 1 3 5 9
骨恶性肉瘤 1 1 0 0 0 2 2
髓系肉瘤 2 1 2 1 0 0 3
滑膜肉瘤 1 0 0 0 0 1 1
面部皮肤恶性肉瘤 0 1 1 0 0 0 1

胚胎组织肿瘤 神经母细胞瘤 6 9 6 6 2 1 15
上皮组织肿瘤 乳头状癌 0 14 0 0 7 7 14

鳞状细胞癌 6 4 0 0 7 3 10
黏液表皮样癌 4 4 0 0 1 7 8
腺癌 2 1 0 0 1 2 3

合计 43 48 19 17 25 30 91

2.2　原发部位和主要症状

本组患儿中肿瘤最常见的发病部位是颈部,其
次是鼻部、头面部、咽喉部和耳部(表2)。细化发

病部位,颈部(除甲状腺)24例,鼻腔鼻窦20例,甲
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状腺14例,颌面部11例,鼻咽7例,扁桃体3例,
颞部5例,耳部5例,额骨、翼腭窝各1例。临床表

现以面颈部肿块为主(60/91,65.9%),其他有鼻

塞、吞咽不适、持续间断发热等,25例患儿出现咳

嗽、咯血、四肢疼痛和腹部肿胀。
2.3　影像学检查

入院前完善 CT 和 MRI检查,其中 CT 检查

49例,MRI检查45例,24例患儿行CT和 MRI检

查。本组患儿肿瘤直径大小1.2cm×2.0cm~
5.0cm×12.0cm,平均2.8cm×3.2cm,远处转

移19例。神经母细胞瘤 CT 可见混杂密度包块,
其内可见脂肪密度区,肿块 CT 增强扫描呈轻、中
度不均匀强化,其内脂肪密度区域未见强化征象

(图1)。原始神经外胚叶肿瘤(primitiveneuroec-

todermaltumors,PNET)CT影像显示增强扫描呈

中度不均匀强化,明显骨质破坏及反应性骨质增

生,呈放射状改变(图2)。转移性腺癌 CT影像显

示左侧胸锁乳突肌内侧2.9cm×4.7cm 软组织包

块,密度欠均,中心呈稍低密度,增强扫描后病灶呈

明显不均匀强化,边缘可见迂曲小血管影,左侧颌

下腺增大,强化明显,边界尚清楚(图3)。神经母

细胞瘤 MRI可清楚显示肿瘤的范围及其与周围结

构的关系,水平位 T2WI可见深部膨胀生长肿物,
肿瘤内部信号不均匀,可挤压气道和颈鞘(图4)。
颈部横纹肌肉瘤 MRI显示瘤灶呈等或低 T1 信号

及不均匀的高 T2 信号,瘤体内可见流空血管信号,
瘤灶血供丰富,增强后呈明显不均匀强化,强度高

于邻近肌肉(图5)。

表2　儿童头颈部恶性肿瘤原发部位 例(%)

病理类型 耳部 咽喉部 头面部 鼻腔鼻窦 颈部 合计

肉瘤 2(2.2) 3(3.3) 10(11.0) 16(17.6) 10(11.0) 41(45.1)

神经母细胞瘤 0(0) 0(0) 1(1.1) 3(3.3) 11(12.1) 15(16.5)

乳头状癌 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 14(15.4) 14(15.4)

鳞状细胞癌 2(2.2) 5(5.5) 1(1.1) 1(1.1) 1(1.1) 10(11.0)

黏液表皮样癌 0(0) 2(2.2) 5(5.5) 0(0) 1(1.1) 8(8.8)

腺癌 1(1.1) 0(0) 1(1.1) 0(0) 1(1.1) 3(3.3)

合计 5(5.5) 10(11.0) 18(19.8) 20(22.0) 38(41.8) 91(100.0)

图1　神经母细胞瘤CT影像　1a:左侧颈部胸锁乳突肌内侧可见混杂密度包块,其内可见脂肪密度区,左侧胸锁乳突肌

受压变薄;1b:包块CT增强扫描呈轻、中度不均匀强化,其内脂肪密度区域未见强化征象;　图2　PNET肿瘤CT影像

2a:增强扫描呈中度不均匀强化;2b:双侧鼻骨、筛板、上颌骨额突(周围骨质)可见明显骨质破坏及反应性骨质增生,呈
放射状改变;　图3　转移性腺癌CT影像　3a:左侧胸锁乳突肌内侧2.9cm×4.7cm 软组织包块,密度欠均,中心呈稍

低密度;3b:增强扫描后病灶呈明显不均匀强化,边缘可见迂曲小血管影,左侧颌下腺增大,强化明显,边界尚清楚;　图

4　神经母细胞瘤 MRI影像　4a:右侧咽旁间隙肿块,T2WI高、稍高信号,边界清楚;4b、4c:增强扫描后明显强化,强化

欠均;　图5　颈部横纹肌肉瘤 MRI影像　5a、5b:双侧颈部占位性病变,T2WI高、稍高信号,信号不均;5c:T1 压脂增

强扫描呈明显不均匀强化。

2.4　肿瘤的组织来源和病理类型

本组患儿肿瘤最主要的组织来源是软组织(56
例)和上皮组织(35例)。共6种病理类型,最常见

的是肉瘤(41例,图6~8),其次分别为神经母细胞

瘤(15例,图9)、乳头状癌(14例),鳞状细胞癌(10
例)、黏液表皮样癌(8例,图10)和腺癌(3例)。41
例肉瘤患儿中,男25例,女16例;以横纹肌肉瘤为

主要类型,共25例,尤文肉瘤9例,骨恶性肉瘤2
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例,髓系肉瘤3例,滑膜肉瘤1例,面部皮肤恶性肉

瘤1例。本组患儿中,乳头状癌、鳞状细胞癌主要

在学龄期发病,肉瘤、神经母细胞瘤主要在婴幼儿

期发病,黏液表皮样癌、腺癌则主要在青春期发病。

根据组织来源分类,对性别、病理类型进行统计分

析,结果显示性别和病理类型的差异均有统计学意

义(P<0.01)。

图6　横纹肌肉瘤　6a:瘤细胞成片、成巢分布,箭头所示瘤细胞偏位红染胞质;6b:瘤细胞 Myogenin(+);6c:瘤细胞

MyoD1(+);　图7　髓系肉瘤　7a:瘤细胞弥漫分布,箭头所示瘤细胞核为圆形、卵圆形,核深染,胞质少,核圆形、不规

则形或分叶状,可见核仁;7b:瘤细胞 MPO(+);7c:瘤细胞LCA(+);　图8　PNET　8a:肿瘤细胞呈片巢状,箭头所示

核为圆形、卵圆形,核深染,胞质少;8b:肿瘤细胞CD99弥漫膜阳性(+);8c:肿瘤细胞Fli-1(+);　图9　节细胞神经母

细胞瘤　9a:不同阶段神经节细胞成巢分布,箭头所示多个核不成熟神经节细胞;9b:箭头所示不成熟的神经节细胞

CD56(+);9c:箭头所示趋于成熟的神经节细胞Syn(+);　图10　黏液表皮样癌　10a:瘤细胞呈团片巢状分布,局部

腺样分布,细胞多为透亮、圆形、卵圆形,箭头所示核分裂;10b:瘤细胞CK8/18(+);10c:瘤细胞CK7(+)。

2.5　治疗及预后

91例患儿采用手术治疗,在保留重要血管神

经功能的前提下尽可能切除肿瘤,术后根据病理类

型及分级辅以放化疗。随访时间截止到2021年12
月,随访8个月~8年,失访4例,存活71例,死亡

16例(肉瘤12例,鳞状细胞癌2例,神经母细胞2
例),患儿死亡年龄为5岁4个月~12岁3个月,发
病至死亡时间为3个月~2年8个月。随访的83
例患儿中,复发20例,复发时间为5个月~2年4
个月。MRI显示胚胎型横纹肌肉瘤术后5个月即

复发,总体复发时间为5个月~2年2个月,平均

14个月。91例患儿的治疗及预后情况见表3。
3　讨论

儿童头颈部恶性肿瘤少见,临床表现复杂,常
涉及耳鼻咽喉头颈外科,口腔颌面外科,内、外、儿
科等诸多学科,发病初期症状不典型,造成诊断困

难。儿童头颈部解剖层次复杂,具有重要的组织结

构,可分为原发性肿瘤和由胸腹部其他部位的恶性

肿瘤转移至颈部的继发肿瘤。头颈部恶性肿瘤的

病理来源复杂,生物学特性各异,加之临床医师对

疾病认识不足,极易误诊。
3.1　发病情况

我国关于耳鼻咽喉头颈部位恶性肿瘤发病情

况的文献报道有限,李思源等[10]报道2004—2013
年北京大学口腔医院口腔颌面外科收治的口腔颌

面部恶性肿瘤患儿177例(包括恶性淋巴瘤),占同

期肿瘤及瘤样病变住院病例总数的9.4%。陈凯

等[11]报道2009—2011年上海市儿童医院983儿

童实 体 肿 瘤,其 中 头 面 颈 部 恶 性 肿 瘤 33 例

(3.4%)。我们两个中心2014—2020年累计收住

入院耳鼻咽喉头颈部恶性实体瘤91例(淋巴系统

来源的恶性肿瘤不在统计范围内),占同期肿瘤及

瘤样病变住院病例总数的2.9%,与国内报道的数

值较为接近。不同文献对病理类型、发病部位、年
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龄等的纳入标准不同,也可能造成数值差异。要了

解国内确切的发病情况,需要国内多中心协同研

究。国内外均报道男童恶性肿瘤发病率高于女

童[12-14],而本研究男女比例为1∶1.1,女性发病率

略高于男性,可能是未纳入遍及全身系统的恶性淋

巴瘤所致。将恶性淋巴瘤纳入统计时,男女比例为

1.6∶1,与先前报道的趋势一致。本组14例甲状

腺乳头状癌患儿全部是女性,与文献报道该疾病在

女性 中 高 发 相 吻 合[15],而 肉 瘤 的 男 女 比 例 为

1.5∶1,与赵强等[15]报道的1.42∶1接近。

表3　91例患儿的治疗及预后情况

病理类型 例数 病程 症状 治疗 随访时间/月 预后

肉瘤 41 7d~3个月 面颈 部 肿 物 20 例,鼻 塞 伴 涕 血 16
例,鼻腔6例,张口呼吸伴打鼾3例

手术+
化疗

8~44 存活 27 例,死 亡

12例,失访2例

神经母细胞瘤 15 1d~2个月 面颈部肿物12例,鼻塞3例,其中3
例有触痛,2例发热(38.2~39.0℃),

1例消瘦

手术+
化疗

9~58 存活12例,死亡2
例,失访1例

乳头状癌 14 1~12个月 颈部肿物14例,伴有声嘶3例 手术 10~95 均存活

鳞状细胞癌 10 1~2个月 鼻塞、涕血6例,耳道流脓血2例,面
部肿物1例,1例颈部肿物为鳞状细

胞癌复发转移瘤,其中3例伴有触痛

手术+
放化疗

8~93 存活7例,死亡2
例,失访1例

黏液表皮样癌 8 1~6个月 面颈部无痛性肿物6例,呼吸不畅伴

打鼾2例

手术 10~35 均存活

腺癌 3 2~12个月 均表现为面颈部无痛性肿物 手术 9~45 均存活

3.2　发病年龄段和发病高峰

本研究结合第8版儿科学,并结合实际收治的

患儿年龄,将91例患儿划分为4个年龄段,分析不

同生长发育阶段儿童的发病规律。本研究中,患儿

发病年龄5d~14岁,中位年龄8岁,平均病程1个

月;头颈部恶性肿瘤可发生在任何年龄,青春期

(13~14岁)为发病高峰(32.97%)。不同年龄段

的儿童,其恶性肿瘤发生的种类与发生率也不相

同[12,16]。本研究中来源于胚胎组织的神经母细胞

瘤多于婴幼儿期发病,这与上海等地区的儿童恶性

肿瘤发病情况相同;而来源于上皮组织的恶性肿瘤

6岁后才发病;间叶组织的恶性肿瘤在各个年龄段

均有发病,无明显发病高峰。
3.3　发病部位

儿童恶性肿瘤好发于腹腔(96/262,36.6%)、
颅 内 (51/262,19.5%)和 头 面 颈 部 (33/262,
12.6%)[11]。本研究聚焦头颈恶性实体肿瘤,将入

组患儿的发病部位分为耳部、鼻腔鼻窦、咽喉部、头
面部和颈部5个区域,发病率最高的部位为颈部

(41.8%),其次为鼻腔鼻窦、头面部、咽喉部和耳

部,原发于额骨和翼腭窝等部位者罕见。
3.4　影像表现和病理类型

CT和 MRI能有效显示肿瘤的大小和侵及范

围,有助于指导手术方式的选择[17]。CT能较为清

楚地显示肿瘤,强化可显示与周围组织关系,三维

重建则更为直观;MRI对软组织,特别是肿瘤毗邻

的神经血管显示更为清楚,可根据病情选择合适的

影像检查[18]。研究表明,儿童期肿瘤来源与成年

人不同,多来源于间叶组织和胚胎残余组织,上皮

来源的肿瘤较少[19]。本研究91例儿童头颈部恶

性肿瘤中,前三位的病理类型为肉瘤(45.1%)、神
经母细胞瘤(16.5%)和乳头状癌(15.4%),三者占

总数的76.9%(70/91),其他病理类型还有鳞状细

胞癌、黏液表皮样癌和腺癌。本组恶性肿瘤中,较
多来源的是间叶组织和胚胎性残余组织,包括肉瘤

和神经母细胞瘤,两者占总数的61.5%(56/91),
说明头颈部是儿童间叶组织和胚胎性恶性肿瘤的

好发部位。李思源等[10]研究发现177例儿童口腔

颌面部恶性肿瘤中,肉瘤最为常见,占46.3%,本
研究与之一致。本组上皮来源的恶性肿瘤21例

(23.1%),其中鳞状细胞癌10例、黏液表皮样癌8
例、腺癌3例,说明儿童期上皮来源的恶性肿瘤不

是儿童期头颈部主要的恶性肿瘤。
儿童头颈部恶性肿瘤组织来源多样,涉及到皮

肤、颞骨、淋巴结、横纹肌、涎腺和残余胚胎组织,肿
瘤临床表现形式多样,病变恶性程度较高,加之儿

童难以准确地描述其自觉症状,易被临床医师忽

略,往往延误治疗[20]。早期发现、及时恰当的治疗

可提高患儿的生存质量和降低死亡率[21]。评估儿

童颈部肿块首先需要详细询问病史,包括头部和颈

部的辐射暴露速度,并进行系统的体格检查[22]。
鉴于患儿正处于生长发育阶段的特殊性,治疗上应

从整体性、长期性的角度考虑,在去除病灶的同时,
必须考虑到保护形态与功能,在争取长期生存的前

提下,将肿瘤治疗中的副作用与后遗症控制在尽量

小的范围内。儿童头颈恶性肿瘤的评估需要广泛
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的头颈胚胎学和解剖学知识,各种有效的鉴别诊

断,以及有序和彻底的病史和体格检查,以指导后

续的分期、治疗和随访[22]。临床组织诊断为恶性

肿瘤时,应组建一个多学科团队,包括外科医师、儿
科医学肿瘤学家、放射学家和病理学家,制定多学

科的诊疗模式[23]。恶性肿瘤严重危害儿童的身体

健康,患儿处于快速生长发育阶段,应更频繁地进

行复诊,发现可疑的复发迹象进行及时干预。恶性

程度高复发时间短的肿瘤(如肉瘤),目前生存率明

显提高,5年总生存率超过70%,这主要归因基于

危险度分组的治疗方案和多模式治疗策略[24]。儿

童恶性肿瘤要做到定期随访,形成专病管理,全程

精细化管理,以提升患儿的生存质量。
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