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　　[摘要]　目的:分析颞骨罕见恶性肿瘤的临床表现及治疗效果。方法:回顾性分析我院2014年3月-2020
年12月收治的4例颞骨罕见恶性肿瘤资料:包括软骨肉瘤2例、纤维肉瘤1例、内淋巴囊乳头状腺癌1例;男3
例,女1例,年龄28~56岁;常见症状包括听力下降、面瘫、耳鸣、头痛等;所有患者均经颞骨 CT及头颅 MRI评

估;采用颞骨次全切除术或颞下窝入路切除肿瘤,术后辅助放疗。结果:1例软骨肉瘤患者术后无瘤生存75个

月,另1例为术后复发再次手术,无瘤生存112个月;1例纤维肉瘤术后辅以放疗,无瘤生存28个月;1例内淋巴

囊乳头状腺癌术后辅以放疗,无瘤生存63个月。结论:颞骨罕见恶性肿瘤发病率极低,病变位置隐蔽,症状不典

型,临床上要提高警惕、争取早诊早治。治疗方式以手术切除为主,切缘阳性及无法完全切除者可辅助放疗。
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Abstract　Objective:Toanalyzethediagnosis,treatmentandprognosisofpatientswithrare malignant
tumorsofthetemporalbone.Methods:Fourcasesofraretemporalbonemalignanttumorsinourhospitalbe-
tweenMarch2014andDecember2020werereviewed,includingtwocasesofchondrosarcoma,onecaseoffibro-
sarcomaandonecaseofendolymphaticcysticpapillaryadenocarcinoma.Therewerethreemalesandonefemale,

agesbetween28and56yearsatthetimeofsurgery.Commonsymptomsincludedhearingloss,facioplegia,tinni-
tus,andheadache.Allpatientsunderwentimagingexaminationstoevaluatetheextentofthelesions.Tumors
wereremovedbysubtotaltemporalboneresectionorinfratemporalfossaapproach,andpostoperativeadjuvantra-
diotherapywasappliedifnecessary.Results:Oneofthetwochondrosarcomapatientswascuredbycompletere-
sectionofthetumorfor75months,theotheronerecurredafterthefirstexcisionofthetumorandunderwentin-
fratemporalfossaapproachresectionofskullbasemassagainwithnorecurrencefoundyetfor112months.One
patientwithfibrosarcomasurvivedfor28monthsaftersurgerywithapositivemarginandpost-operativeradio-
therapy.Onepatientwithendolymphaticcysticpapillaryadenocarcinomarecurred12monthsaftersubtotallithot-
omy,andunderwentsubtotaltemporalboneresectionagain,combinedwithradiotherapy.Norecurrencewas
foundfor63months.Conclusion:Theincidenceofraretemporalbonemalignanttumorsisextremelylow,thelo-
cationishidden,andthesymptomsareatypical.Attentionshouldbepaidforearlydetectionandearlytreatment.
Surgicalresectionisthemaintreatment,andradiotherapycanbesupplementedintheadvancedstageorwitha
positivemargin.
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　　 颞 骨 恶 性 肿 瘤 较 少 见,年 发 病 率 约 (1~
6)/100000[1-2],占头颈部恶性肿瘤的0.2%[3]。病

理类型包括鳞状细胞癌、腺样囊性癌、基底细胞癌、
黏液表皮样癌等,其中鳞状细胞癌最为常见,其次

是腺样囊性癌,其他病理类型发病率极低,国内外

报道较少。回顾性分析我院2014年3月-2020年

12月收治的4例颞骨罕见恶性肿瘤临床资料,并
结合国内外相关报道,以期对颞骨罕见恶性肿瘤的

诊疗及预后提供参考。
1　临床资料

颞骨罕见恶性肿瘤4例,其中男3例,女1例,
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年龄28~56岁。病史最短1个月,最长2年余。
常见临床表现包括听力下降(3例)、面瘫(2例)、头
痛(2例)、耳鸣(2例),其次为头晕(1例)、耳痛

(1例)、耳溢液(1例)、耳出血(1例)、耳闷(1例)、
视力下降(1例)、耳下肿物隆起(1例)。所有患者

均完善纯音测听、面神经电图、颞骨 CT 及头颅

MRI检查。影像学检查:乳突及周围骨质破坏4

例,鼓室天盖破坏2例,乙状窦前壁破坏2例,颞颌

关节受累1例,腮腺受累1例,颈静脉孔区受累3
例,岩尖及斜坡区域受累1例;MRI检查示硬脑膜

及颅内受侵1例。术后病理确诊为软骨肉瘤2例,
纤维肉瘤1例,内淋巴囊性乳头状腺癌1例。患者

临床资料见表1。

表1　颞骨罕见恶性肿瘤患者治疗及结果

例序 年龄/岁 性别 临床表现 病理 病变范围 术式 放疗 生存时间/月 预后

1 54 男 视 力 下 降、
头痛、头晕、
听力下降

纤维肉瘤 乳 突、乙

状窦

颞骨次全切

除术

放疗 28 无瘤生存

2 28 男 面 瘫、耳 垂

下方肿物

高分化软

骨肉瘤

中 耳、乙

状 窦、腮

腺

颞 下 窝 A
型入路颅底

肿物切除术

无 75 无瘤生存

3 56 女 耳 闷、听 力

下降、耳鸣、
耳 溢 液、耳

出血、头痛

内淋巴囊

侵袭性乳

头状腺癌

中 耳、外

耳 道、岩

尖

颞骨次全切

除术

放疗 63 患者第一次于我院行岩

骨次全切除 术,术 后 1
年发 现 左 侧 外 耳 道 肉

芽,再次行颞骨次全切

除术(术中见肿瘤破坏

外耳道前壁累及颞下颌

关节囊,累及面神经水

平段),术后病理证实面

神经未累及,现无瘤生

存

4 39 男 面瘫、耳痛、
耳 鸣、听 力

下降

软骨肉瘤 中 耳、颈

静脉孔区

颞 下 窝 A
型入路颅底

肿物切除术

无 112 患者第一次于外院行颞

骨次全切除 术,术 后 5
年复发,于我院行颞下

窝 A 型入路颅 底 肿 物

切除术,现无瘤生存

2　治疗及预后

2例软骨肉瘤患者行颞下窝 A 型入路颅底肿

物切除术,其中1例术中彻底切除病变,随访75个

月,现无瘤生存;另1例患者前期于外院行颞骨次

全切除术,术后5年复发,于我院再次行颞下窝 A
型入路颅底肿物切除术,术后随访112个月,现无

瘤生存。1例纤维肉瘤患者行颞骨次全切除术,术
中切缘阳性,术后行放疗,现无瘤生存28个月。1
例内淋巴囊乳头状腺癌患者首次于我院行岩骨次

全切除术,术后12个月复发,再次行颞骨次全切除

术,术后行放疗,现无瘤生存63个月。
3　典型病例

患者,男,28岁,右侧面瘫1年半,发现右耳垂

下方肿物8个月余入院。体检:右侧鼓膜膨隆、鼓
室内似有肿物,右侧耳垂下方可触及一类圆形肿

物,质硬、触压痛,右侧周围性面瘫(HB-V 级)。纯

音测听:双耳听力正常。声导抗:右耳 B型。MRI
检查:中耳及右侧乳突病变,结合 CT 考虑骨软骨

肉瘤(图1a、1b)。CT 检查示:右侧乳突内可见异

常密度影,局部骨质破坏,其下方及乙状窦沟区见

不规则弧形及斑块状骨性结构,右中耳处及听小骨

周围见小片状软组织样密度影(图1c)。采取颞下

窝 A型入路颅底肿物切除术,术中见乳突尖下方、
茎乳孔处肿物,累及乳突、乙状窦后,轮廓化中颅

底、乙状窦、窦脑膜角及乳突尖,见肿物向后侵及后

颅窝硬脑膜及乙状窦,向前上累及鼓窦及鼓室天

盖,部分硬脑膜裸露,向下侵犯颈静脉球,向内累及

耳蜗、半规管,面神经垂直段及水平段肿瘤样变,术
中冰冻病理提示:高分化软骨肉瘤,切除乙状窦前

壁及颈静脉球,彻底切除肿瘤,保持颈内动脉完整,
转颞肌及枕肌填塞术腔。术后病理检查:高分化软

骨肉瘤。术后随访75个月,现无瘤生存(图1d~f)。
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a:术前 MRIT1像;b:术前 MRIT2像;c:术前CT;d:术后 MRIT1像;e:术后 MRIT2像;f:术后CT。
图1　影像学检查

4　讨论

因颞骨罕见恶性肿瘤的发病率极低,目前国内

外仅见少量的个案病例报道,尚无其诊疗相关的随

机对照研究。
软骨肉瘤是发生于软骨细胞的仅次于骨肉瘤

的骨组织来源低度恶性肿瘤,头颈部少见,多位于

蝶筛骨、蝶枕骨和颞枕骨等颅骨软骨结合处,原发

于颞骨者极少,国内罕有报道。根据肿瘤来源可分

为原发性和继发性两种,后者系软骨瘤或骨软骨瘤

恶变所致;根据病理类型可分为常规型、透明细胞

型、去分化型及间质型[4-5]。早期临床症状不典型,
出现症状时多为晚期,Zhang等[6]发现颞骨软骨肉

瘤患者最常见的临床表现为面瘫(50%)。虽生长

较慢,但易向邻近组织浸润生长,特别是颈静脉孔

区,迷路较少受侵。CT表现为不规则软组织肿块,
伴骨质破坏,其内可见斑点状高密度影,周围骨质

无硬化边缘,增强明显[7]。本组2例软骨肉瘤患者

就诊时均出现面瘫,原发于中耳,侵及周围结构。
CT上可见不规则软组织肿块,伴溶骨性骨质破坏、
局部斑块状骨性结构形成,边缘骨质无硬化,颅脑

MRI示不规则长 T1、长 T2异常信号,边界不清。
颞骨软骨肉瘤的治疗以根治性切除为主[8],但由于

手术难度大,往往难以彻底清除,导致复发率较高。
软骨肉瘤对放化疗均不敏感,但近年来部分学者认

为术后加用放疗可能有助于控制肿瘤[9-13],特别是

对于晚期肿瘤无法彻底切除者。预后与肿瘤分化

程度相关[14],分化程度高者预后好,继发性较原发

性预后佳。一项纳入10例颞骨软骨肉瘤的回顾性

研究结果提示肿瘤彻底切除后患者预后良好,除1
例患者失访外,所有患者中位随访28.8(6~78)个
月后均未见复发或转移[6]。本组2例患者均采用

颞下窝 A型入路颅底肿物切除术(其中1例为既

往颞骨次全切除术后5年复发),术中彻底切除病

变,术后均未予辅助治疗,现未见肿瘤残余或复发

(随访75个月和112个月)。
纤维肉瘤是一种非常罕见的软组织肿瘤,由相

对单一的梭形细胞组成,不超过中等程度的多形

性,并伴随胶原蛋白产生变化,在经典病例中呈

“人”字型结构排列。免疫组织化学上主要表现为

波形蛋白阳性。颞骨纤维肉瘤罕见,临床表现不典

型,发现时往往为晚期。确诊需病理证实。成人纤

维肉瘤较婴幼儿遗传性纤维肉瘤侵袭性强、转移率

高、预后差[15]。广泛切除是局部和远处控制的首

选治疗方案[16],复发者如果条件允许可再次手术

切除肿瘤,并可以提供比较好的远期效果,辅助放

疗和化疗的作用需要进一步评估。本组1例颞骨

纤维肉瘤患者行颞骨次全切除术,术中切缘阳性,
术后辅以放疗,现无瘤生存28个月。

内淋巴囊乳头状腺癌是来源于内淋巴囊或内

淋巴管的低度恶性肿瘤,临床罕见。呈侵袭性生

长,生长缓慢,早期局限于内淋巴囊内,随肿瘤生长

可广泛侵犯岩骨,浸润中耳,并延至颅后窝[17-18]。
可散发,也可表现为冯希佩尔-林道综合征(VHL
综合征),后者呈染色体显性遗传,由位于染色体

3P25-26的 VHL抑癌基因突变所致[19-20],以多发

性肿瘤为主要特点,常见的包括视网膜血管瘤、中
枢神经系统血管瘤、肾细胞癌、肾囊肿、嗜铬细胞瘤

等。据 中 国 《von Hippel-Lindau 病 诊 治 专 家 共

识》[21],VHL的诊断标准包括临床诊断标准及基

因诊断标准,后者为确诊金标准。VHL综合征的

内淋巴囊乳头状腺癌发生率为11%~16%,双侧

发病率(30%)远高于散发患者[22]。内淋巴囊乳头

状腺癌女性常见,各个年龄段均可发生[23]。临床

表现多样,听力下降最为常见(约70%),根据受累

解剖结构不同可有不同程度的前庭功能障碍、面神

经麻痹及其他后组颅神经受累症状,亦可能出现耳

鸣等[24]。应常规行颞骨高分辨CT、颞骨增强 MRI
明确病变范围,利用基因检测、眼底检查及腹部超

声以排除 VEL综合征。CT和 MRI显示病灶主体

多位于岩锥后缘及前庭导水管周围,骨质常呈虫蚀

样破坏,其内可见大量残存骨,T1WI及 T2WI上多

为中等信号伴周围高信号,增强后可见肿块实质部

分强化明显,扩散多不受限[25]。手术切除为内淋

巴囊乳头状腺癌的首选治疗方式,全切除后局部复

发率低,远期治愈率达90%[26],手术原则为彻底切

除肿瘤并尽可能保护面神经功能。放化疗是否敏

感存在争议,现放疗通常作为术后复发或首次手术

无法全切患者的补救性措施。本组1例内淋巴囊
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乳头状腺癌患者未见其他部位肿瘤,首次于我院行

岩骨次全切除术,术后12个月复发,再次行颞骨次

全切除术,术后放疗,现无瘤生存63个月。
综上所述,颞骨罕见恶性肿瘤因其发病率极

低,病变位置隐蔽,症状不典型,因此,在临床诊疗

过程中要提高警惕,必要时完善颞骨 CT、头颅

MRI等影像学检查,以期早发现、早治疗。治疗

上,以手术彻底切除为首选。术式根据病变范围可

采用颞骨次全切除术及颞下窝入路颅底肿瘤切除

术,争取做到切缘阴性。但是,由于颞骨解剖结构

复杂,手术难度大,部分患者难以彻底切除肿瘤,对
于此类患者可考虑辅以放疗。但更确切的诊疗指

导尚需要更大样本量的病例积累及其随访结果。
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