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　　[摘要]　腺样囊性癌是好发于头颈部的恶性肿瘤,本文报道了1例病变累及蝶窦、蝶骨翼、翼腭窝、颞下窝和

硬腭等结构的巨大颅底腺样囊性癌,治疗方案为手术切除、Ⅰ期修补术区缺损,配合术后放疗,患者预后良好。
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Abstract　 Adenoidcysticcarcinomaisamalignanttumoroftheheadandneck,thisarticlereportsacaseof
alargeadenoidcysticcarcinomaoftheskullbase,withthelesioninvolvingthesphenoidsinus,sphenoidbone
wings,pterygopalatinefossa,nfratemporalfossa,hardpalate,andotherstructures.Thetreatmentplanconsisted
ofsurgicalexcision,primaryreconstrctionofthesurgicaldefect,andpostoperativeradiotherapy,resultinginafa-
vorableprognosisforthepatient.
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　　 腺 样 囊 性 肿 瘤 (adenoidcysticcarcinoma,
ACC)是好发于头颈部的恶性肿瘤,常起源于唾液

腺,约占所有鼻窦肿瘤的0.3%[1]。鼻窦腺样囊性

肿瘤(sinonasalACC,SNACC)占所有头颈部 ACC
的10%~25%[2]。SNACC可发生于任何年龄,但
最常见于50~60岁的成年人。在性别分布上无明

显差异[3]。上颌窦作为空腔脏器,病变生长空间较

大,是SNACC最好发的部位,由于病变发生于上

颌窦时表现较隐匿,突出鼻腔及硬腭时才会出现明

显的临床症状,如无痛性肿块、鼻出血、鼻塞、流涕

和面颊肿胀等[3]。手术切除是 ACC的首选治疗方

法,特别是对于无远处转移且可切除的肿瘤。术后

放疗可降低局部复发率,提高生存率。化疗和靶向

治疗通常用于晚期或复发的 ACC患者[4]。本文报

道了1例病变累及蝶窦、蝶骨翼、翼突翼板、眶下

裂、翼腭窝、颞下窝、上颌骨、牙槽突和硬腭的巨大

颅底 ACC。治疗方案为手术切除、Ⅰ期修补术区

缺损,配合术后放疗。
1　病例报道

患者,女,52岁,2年前无明显诱因自觉左侧牙

痛,伴有颌面部麻木感,无头痛、鼻塞、复视、视力下

降,口腔出血、牙齿松动、面瘫、味觉下降等不适,口
服营养神经等药物后症状不缓解;4个月前发现左

侧硬腭处突出包块,质硬、表面光滑、触之无疼痛,
当地医院鼻窦CT检查提示“左侧上颌窦肿物”,全
麻取病理提示:左上颌窦腺样囊性肿瘤。患者既往

体健,无家族性遗传病史。体检:双侧鼻腔通畅,鼻
咽部光滑;双侧眼球活动正常,无斜视及复视;左侧

上牙龈及左侧硬腭膨隆、黏膜欠光滑(图1a);双颈

部浅表淋巴结均未扪及肿大。影像学检查:①鼻窦

MRI:左侧上颌窦窦壁骨质破坏,窦腔扩大,病灶累

及左侧筛窦、蝶窦、上颌骨、咽旁间隙、左侧中颅窝

底、左侧眶下裂、翼腭窝及邻近中颅窝底骨质明显

破坏(图1b),增强扫描可见明显不均匀强化,双侧

颈部未见肿大淋巴结。②鼻窦增强3D-CT:左侧上

颌窦窦内可见肿物影,最大截面范围为6.9cm×
4.0cm,局部凸向左侧筛窦、蝶窦,左侧翼腭窝扩
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大,增强可见病灶明显不均匀强化,邻近左眼眶下

壁、蝶窦壁、蝶骨翼、翼突翼板、颅底及左眼眶下壁,
肿块突入面部,侵及鼻咽左侧壁,左侧上颌骨骨质

大面积破坏(图1c~f)。诊断:左侧上颌窦、硬腭、
侧颅底腺样囊腺癌,T4bN0M0,排除远处转移后,

采用了计算机辅助的3D打印技术将患者头颅、上
颌骨及肿瘤重建(图2),经耳鼻喉科、口腔颌面外

科、放疗科、肿瘤科、放射线科和病理科 MDT讨论

决定采用手术切除+Ⅰ期颏下岛状皮瓣硬腭修补

+术后放疗的综合方案。

a:肿瘤累及硬腭隆起;b:鼻窦 MRI肿物突入翼腭窝、颞下窝;c、d:病变累及岩尖、侧颅底;e、f:左侧翼腭窝扩大,邻近窦

壁、蝶骨翼、翼突翼板、上颌骨破坏。
图1　肿瘤范围

绿色部分为重建后肿瘤的范围。

图2　上颌骨及肿瘤重建

常规气管切开,置入麻醉插管接呼吸机全麻。
Weber-Fergusson切口暴露左上颌窦前壁,断内眦

部骨性连接和泪囊,向上分离眶底壁骨膜露出眶下

裂。在颧弓和眶下裂之间导入线锯,并切断颧弓。
沿正中劈开两侧硬腭的骨性连接。再于磨牙结节

后方凿开,行上颌骨全切。内镜下检查见肿物侵破

翼突、沿翼管神经侵犯蝶窦底壁和外侧壁至破裂孔

和颈内动脉周围,向外上侵破中颅窝底骨质,将上

述病变连同翼腭窝、颞下窝的肿瘤一并摘除并止血

(图3a、b)。上颌窦肿物向后侵破上颌窦后外壁进

入翼腭窝、颞下窝,并向下侵及左侧牙槽突和硬腭,
同时向外侧与颞肌轻度粘连。供血动脉来自上颌

动脉。眶下神经和动脉被肿瘤包裹。颈部工形切

口,设计6cm×13cm 颏下皮瓣,颈阔肌深面翻皮

瓣,先行游离左侧面神经下颌缘支,寻找并裸化左

侧颏下动脉,分离至穿支入皮点;分离回流静脉,左
侧汇入颈内静脉及颈前静脉;完成颏下动脉穿支岛

状皮瓣制备(图4),切除左颌下腺,转移皮瓣及颏

下二腹肌修补左侧硬腭缺损。经右侧鼻腔下鼻饲。
术中冷冻:破裂孔周围翼管神经根安全缘阳性,面
部皮下安全缘、颞下窝外下安全缘、翼外肌外侧安

全缘均为阴性,颌下淋巴结未见癌。术后病理特征

性癌细胞呈条索状排列,有卵圆形腔隙和腺泡样改

变,符合SNACC(图5)。术后鼻腔无明显渗血渗

液,面部麻木感消失,眼球活动正常。患者术后第

5周开始进行了辅助性化疗及放疗,放疗中由于组

织黏膜瓣的保护未发生出血、放射性脑病等并发

症,术后半年复查 MRI示:左侧翼腭窝、颞下窝肿

瘤已被完整切除,上颌窦内侧壁、前壁及皮下位置

未见异常信号(图6)。术后9个月皮瓣及颈部恢复

情况(图7)。

a:术中探查蝶窦外侧壁;b:术中处理翼管神经根。
图3　术中处理肿瘤边界

图4　设计合适大小的皮瓣,解剖皮瓣动静脉
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图5　术后病理符合ACC

图6　术后6个月 MRI:翼腭窝、颞下窝肿瘤已被完整

切除

图7　术后9个月颏下岛状皮瓣修补的硬腭及颈部愈

合情况

2　讨论

SNACC生长较缓慢,但有较强的嗜神经特性

(perineuralinvasion,PNI),以上颌神经、下颌神经

及翼管神经受侵最常见,易向颅底扩散。该病例主

要的临床表现为颌面部麻木且病史可能长达2年,
符合SNACC特点。

免 疫 组 织 化 学 可 以 通 过 CK7、CK5/6、
CAM5.2 和 EMA 的 阳 性 反 应,以 及 肌 上 皮 对

SMA、P40、P63、S100 蛋 白、SMMSC、CD117、和

P16的反应来诊断 ACC[4],本病例术后病理符合

ACC的特点,其中 Ki-67为60%提示肿瘤较活跃。
研究表明在该肿瘤的多种治疗方式中,手术联

合放疗的5年局部控制率(LC)、无远处转移生存

率(DMFS)、无进展生存率(PFS)和总生存率(OS)
均显著高于单纯手术或放疗[5]。对于此例巨大

SNACC累及了侧颅底,泪前隐窝入路等单纯内镜

方式无法较好地处理上颌窦前外壁,Weber-Fergu-
sson切口基础上联合高分辨内镜切除既能保证视

野的开阔,还可以清楚地判定肿瘤的界限[6]。当肿

瘤累及到重要结构(如颈动脉、海绵窦、视神经等)
或当入颅段神经如翼管神经根部的安全缘为阳性

时,根治性切除会严重影响患者的预后,采用保留

功能的次全切除术,术后4~6周配合放疗来达到

更好的治疗效果[7]。本例的放疗方案为调强放疗

(IMRT):GTVtb(术后加强瘤区)2.2gy×30f,
CTV(临床靶区)2.0gy×30f。

目前对于上颌骨切除术后进行硬腭修复的方

法包括颞肌瓣、颏岛瓣、赝复体等[8]。其中颏下岛

状瓣具有美观性好、创伤小、手术时间相对较短等

特点,由于不需要吻合血管且携带有丰富的肌肉组

织,对于术中封闭死腔及避免术后皮瓣坏死均有巨

大优势[9]。本例患者为女性、颈部无转移淋巴结且

健侧牙齿缺失,经过术前计算机辅助3D打印技术

充分评估,最终选择颏下岛状瓣转位修复硬腭缺

损,术后9个月随访时患者无开放性鼻音和腭咽反

流的情况发生,但由于患侧的上颌骨被切除无法咀

嚼,目前只可进软食,定制义齿可提高生活质量。
有文献报道鼻窦腺样囊性癌预后主要于局部

神经是否受侵及治疗方式有关,手术联合放疗的总

体生存率显著优于仅接受手术或放疗的患者[10]。
该患者随访至术后10个月无复发,但由于翼管神

经根部受累,故时间不应少于5年。
综上所述,SNACC临床表现不典型,确诊依赖

于病理学检查;临床上,内镜联合开放切口,配合术

后调强放疗能更干净地清除肿瘤;颏下岛状皮瓣

Ⅰ期修补术区缺损,既可以节省手术时间和经济成

本,还能提高患者术后生活质量。但对于累及眼眶

等位置较高部位的肿瘤,颏岛瓣修补仍有它的局

限性。
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