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恶性蝾螈瘤２例报道及文献复习
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　　摘　要：　目的　探讨恶性蝾螈瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｔｒｉｔｏｎｔｕｍｏｒ，ＭＴＴ）的临床特点，以提高诊断治疗水平。
方法　结合文献回顾分析 ２例恶性蝾螈瘤患者的临床资料。结果　２例患者分别发生于扁桃体和咽旁
间隙 。１例患者经咽侧间隙与口内联合径路行左咽侧肿块切除术；术后辅予放、化疗。随访 ５年以上，
患者预后好，目前张口稍受限，生活自理。１例 ３岁幼儿患者放弃治疗。结论　恶性蝾螈瘤是恶性周围
神经鞘膜瘤的一种亚型，临床上少见，极具侵袭性，易复发转移，肿瘤的根治性切除并辅以放、化疗可延

长 ＭＭＴ术后生存时间。
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　　恶性蝾螈瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｔｒｉｔｏｎｔｕｍｏｒ，ＭＴＴ）［１］

是恶 性 周 围 神 经 鞘 膜 瘤 （ｍａｌｉｇｎａｎｔｐｅｒｉｐｈｅｒａｌ
ｎｅｒｖｅｓｈｅａｔｈｔｕｍｏｒ，ＭＰＮＳＴ）的一种亚型，临床上
少见，其特点为镜下可见横纹肌肉瘤或横纹肌

分化成分散布于梭形恶性神经鞘瘤细胞中。恶

性蝾螈瘤生物学行为类似于恶性神经鞘膜

瘤［２］，部分病例可伴发 Ｉ型神经纤维瘤病（ｎｅｕｒｏ

ｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓＩ，ＮＦＩ），极具侵袭性，易复发转移，
５年生存率低。回顾性分析我院收治的 ２例恶
性蝾螈瘤患者，分别发生于扁桃体和咽旁间隙。

本文结合相关文献进行分析并报道如下。

１　资料与方法

１．１　病例 １
患者，男，２７岁，２００７年 ３月因左侧咽部
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疼痛伴异物感收入我院，无发热及吞咽困难。

既往史提示：２００５年７月在外院行左扁桃体切
除术（图 １）；病理结果示扁桃体蝾螈瘤。同年
８～１２月在外院先后行 ２次放疗和 ４次化疗，
２１个月后疑肿瘤复发转入我院。体查：左侧扁
桃体区可见一褐色肿块约 ３ｃｍ×２ｃｍ，无明显
触痛，表面有溃烂，呈菜花样，侵及舌腭弓，下

达扁桃体窝下极，无明显张口受限，颈部、颌下

未扪及肿大淋巴结。ＣＴ示：左咽侧及扁桃体术
后改变，局部复发；ＭＲＩ呈等 Ｔ１长 Ｔ２像，下颌
骨未见明显破坏（图 ２）。完善相关术前检查后
在全麻下经颌颈联合径路结扎颈外动脉、横断

下颌骨升支，经咽侧间隙与口内联合径路行左

咽侧肿块广泛切除术。术中见瘤体累及口咽侧

壁，与周围组织粘连紧密，深层浸润翼内肌及翼

外肌，左侧腮腺浅叶萎缩。沿肿块边缘切除肿

块及周围受累部分，并切除颌下腺，但保留面神

经下颌缘支。术后给予相应对症支持治疗，患

者恢复良好，术后病理切片示咽侧蝾螈瘤。术

后 １个月复诊 ＭＲＩ提示：术腔边缘可见残留组
织（图 ３）。再次收入住院在局麻下行咽部肿块
切除术，并于次日开始行放疗 ＤＴ５２Ｇｙ，放疗后
复查未见原部位有新瘤体生长。放疗后 １年半

因右下颌骨坏死性骨髓炎行部分下颌骨切除

术，术后恢复可，７ｄ后出院。术后２年先后行
２次化疗，均予以四氢吡喃阿霉素、异环磷酰胺
及卡铂联合即（ＴＨＰ＋ＩＦＯ＋ＣＢＰ）方案。随访至
今，患者目前张口稍受限，左颈部及左咽部黏膜

纤维瘢痕化，门诊复查 ＭＲＩ示：手术切口未见肿
瘤复发，呈纤维化改变（图 ４）。
１．２　病例 ２

患 者，男，３岁７个月，因口角向左歪斜
５ｄ，头痛伴呕吐 ２ｄ入院。查体：口角向左歪
斜，右侧眼睑闭合不全，右侧鼻唇沟变浅，伸舌

无明显偏斜。右外耳道内可见瘤体浸润，反复

流血水，伴臭味，右侧面部肿胀，右侧视力丧

失，肿块向下生长至胸锁乳突肌后缘中下 １／
３，尚无吞咽及呼吸困难。ＣＴ示：右侧颈静脉
孔区 ２．２ｃｍ×２．８ｃｍ×２．５ｃｍ肿块灶，边界
欠清，与颈动脉鞘关系紧密，瘤体内可见低密

度区（图 ５）。右外耳道新生物行快速病理检
查，可见肿块呈鱼肉样，有部分包膜包裹，病检

提示梭形细胞肉瘤，倾向恶性神经鞘瘤，冰冻

切片提示恶性蝾螈瘤，免疫组化 Ｓ１００（＋），
ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ（＋）（图 ６）。家属表示放弃治疗。
目前该患者已失访。

图 １　第１次术前 ＣＴ　图２　第１次术后复发 ＭＲＩ　图３　第２次术后复查 ＭＲＩ　图４　术后２年复查 ＭＲＩ　图５
术前 ＣＴ　图 ６　病理检查示横纹肌肉瘤成分（免疫组化 ×４００）
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　　２例患者均发生于头颈部，患者家属均无
Ⅰ型神经纤维瘤病病史和体征，第 １例患者发
生于扁桃体，国内外文献报道少见，虽然有复

发，但通过多次手术及放、化疗，预后良好，生

存时间已超过 ５年。第 ２例患者放弃治疗，肿
块增长迅速，目前患者已失访。

２　讨论

２．１　命名
从广义上说，蝾螈瘤是具有神经和骨骼肌

成分的肿瘤；恶性蝾螈瘤是指含有横纹肌肉瘤

成分的恶性周围神经鞘瘤［１］。其命名来源于

国外学者 １９２５年在蝾螈身上进行的诱发实
验，实验通过刺激植入蝾螈背部的坐骨神经诱

发出含有骨骼肌的赘生肢体。Ｍａｓｓｏｎ于 １９３２
年首先对这种肿瘤进行描述，Ｗｏｏｄｒｕｆｆ等［３］在

１９７３年第 １次将其以“蝾螈”命名进行报道，
并沿用至今。

２．２　发病机制
ＭＴＴ具体发病机制不明，国外部分文献认为

其发生可能与神经纤维瘤病病史相关，Ｄｕｃａｔｍａｎ
等［４］研究显示 ＭＰＮＳＴｓ患者中有 ５０％伴随有
ＮＦＩ，而 ＭＰＮＳＴｓ中约有 １２％为 ＭＴＴｓ。有学者
统计认为 ７０％的 ＭＴＴ伴发 ＮＦＩ［５］。该文资料
显示，４０％的病例伴随有 ＮＦＩ。放射治疗和手
术刺激可导致良性神经纤维瘤在生长过程中出

现横纹肌分化的转变而形成恶性肿瘤［６７］。

亚细胞水平上，无论是否伴随 ＮＦＩ，ＭＭＴ
均可以发现其与 ｐ５３抑瘤基因的错义突变和
杂合性散失相关 ［８］，一 些 病例可以观测到

ｃｍｙｃ致癌基因的扩增［９］。瘤细胞染色体检查

示１、７、８、９、１６和２２号染色体存在异常，大部
分检 测 均 可 以 观 测 到 多 倍 体 的 发 生［８９］。

ＨｅｄｇｅｈｏｇＰａｔｃｈｅｄ信号通路的异常与该病的发
生可能有一定的联系［１０］。

其组织发生尚有争论，近年来，胚胎学实验

证实神经外胚层的神经嵴具有多种分化潜能，

所以 ＭＰＮＳＴ在组织学分化上也表现为多样性，
如成骨成分、软骨成分和骨骼肌成分的分化均

可见报道，甚至上皮和腺体分化亦被发现［１，１１］。

这在某种程度上提示 ＭＴＴ的两种成分具有同
源性可能。部分病例可以确定其来源于周围

神经组织，如视神经、颈丛、臂丛神经、脊椎内

神经根、坐骨神经等。笔者所报道的病例中，

咽旁间隙的 ＭＴＴ可能来源于三叉神经和面神
经。

２．３　临床表现
Ｍａｌｅｒｂａ等［１２］ 指 出 ＭＴＴ的 发 病 率 仅 为

０．０００１％；发病年龄较为年轻（＜３５岁），中
位年龄３１．７～３５岁［１３］；从新生儿到８０岁高龄
病例文献均有报道。男女性别比例上无明显

差异［１３］；ＭＴＴ头颈部及躯干多发，四肢相对较
少［１４］，而发生于扁桃体的 ＭＴＴ报道少见。该
病早期患者常无自觉症状，常因邻近组织受累

出现临床症状时前来就诊，腹部肿瘤有较大生

长空间，早期无自觉症状；头面部因肿块较小

时即可发现，手术及诊断时间亦较早。

２．４　病理诊断
肉眼下，瘤体包膜不完整，边界不清；切面

多为灰白色、黄色、暗红色，常与周围的肌肉筋

膜相连，可含脂肪组织，部分瘤体易出血［１４］，可

见周围浸润，形状为椭圆或边缘存在分叶形。

镜下除恶性周围神经肿瘤成分外，还含有横纹

肌肉瘤成分，后者瘤细胞形态多种多样，有的

为圆形或多边形，似横纹肌母细胞，有的为梭

形；此外，还可见单核或多核的瘤巨细胞及新

生毛细血管［１４］。免疫组化染色对本瘤的诊断

帮助很大，尤其是在光镜检查不能看到横纹肌

成分时，Ｄｅｓｍｉｎ阳性及 ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ阳性与否可以
作为横纹肌肉瘤成分存在的可靠依据。恶性

神经鞘膜瘤成分可以通过瘤细胞对 Ｓ１００、
Ｌｅｕ７（ＣＤ５７）的阳性反应来确定。肿瘤细胞
对 细 胞 角 蛋 白 （ｃｙｔｏｋｅｒａｔｉｎ， ＣＫ）、ＣＤ３４、
ＣＤ１１７、黑瘤抗体（ＨＭＢ４５）、Ｂ细胞淋巴瘤／
白血病２基因（ＢＣＬ２）反应为阴性［２，１５１６］。我

院病例镜检，镜下可见横纹肌肉瘤成分，免疫

组化提示 Ｓ１００（＋），ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ（＋）。
２．５　影像学检查

由于 ＭＴＴ罕见，较少有文献对其影像学特
点进行描述。ＭＲＩ是最常用的检测手段，因可
以从轴面、冠状面和矢状面清晰地显示出病灶

的部位、范围及形态。在影像学上，ＭＲＩ显示
瘤体多数体积较大，在 Ｔ１ＷＩ上显示长 Ｔ１或等
Ｔ１信号，在 Ｔ２ＷＩ均可见到高信号肿块影，内
有环形或线样的低信号分隔影，可能与肿瘤迅

速生长，产生液化坏死和内部出血有关［１７］，这

与我们临床病例 ＭＲＩ表现基本一致。ＣＴ可以
·３５４·
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反映出周围骨质的破损情况，且强化不均匀。

近年来，１８ＦＤＧＰＥＴＣＴ的诊断价值被关注，对
复发或转移灶的识别具有意义。

２．６　诊断与鉴别诊断
１９７３年 Ｗｏｏｄｒｕｆｆ等［３，１４］针对恶性蝾螈瘤提

出了 ３条诊断标准：①肿瘤起源于周围神经，
或发生于 ＮＦＩ；②以恶性周围神经鞘膜瘤的成
分即梭形的肿瘤细胞为主要成分；③出现真正
的肿瘤性的横纹肌母细胞，而非其他部位的横

纹肌肉瘤侵犯或转移。散发病例（即不伴发

ＮＦＩ）仅需要符合后面 ２条标准即可被诊断。
多数文献指出：部分梭形细胞 Ｓ１００阳性支持
神经鞘膜瘤成分的存在，而 Ｄｅｓｍｉｎ和 ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ
的局灶性阳性表达可作为横纹肌肉瘤成分存

在的可靠依据。因此，免疫组化对诊断该病具

有重要意义。此病同时应与恶性周围神经肿

瘤、横纹肌肉瘤、平滑肌肉瘤［１８］等进行鉴别。

２．７　治疗
文献报道手术完整切除的病例约占六成，

单纯的肿块切除、扩大根治性切除甚至脏器或

肢体的完全切除［２，１１］均有报道。有学者认为，

肿瘤的根治性切除并辅以放、化疗对延长 ＭＭＴ
术后生存时间有提高［１１］。文献显示放疗、化疗

是术后常规辅助治疗手段，放疗剂量 ３０～７２
Ｇｙ，但疗效难以肯定［１１］，术中术后联合放疗对

防止局 部 复 发 也 有 一 定 的 作 用［１２］。Ｖｉｃｔｏｒｉａ
等［２］提出根治性手术后辅以高剂量的异环磷

酰胺对延长术后生存时间有一定的效果，但不

具有统计学意义。治疗涉及到的化疗药物包括

异环磷酰胺、更生霉素、卡铂、５Ｆｕ等。新近研
究显示肿瘤可表达维甲酸受体 α和 β，予以异
维甲酸和干扰素 α治疗，但疗效难以肯定［１９］。

２．８　预后
文献 显 示，ＭＴＴｓ５年 生 存 率 为 １０％ ～

２０％［３］，是否伴随 ＮＦＩ对 ＭＴＴｓ的预后没有明
显的影响［２０］。头颈部 ＭＭＴ的预后较其他部位
的预后更好［１３］，Ｔｅｒｚｉｃ等［１１］的研究显示头颈部

１、２、５年生存率分别为 ７６％，６１％和 ４９％，发
生于鼻窦的病例预后比头颈部其他部位的预

后好。晚期可发生血行和淋巴转移，转移部位

多为骨、肺，也可出现在邻近淋巴结和其他部

位。复发率约为 ４３％，转移率为 ４８％［２１］。放、

化疗对患者的副作用应得到关注，如放疗后坏

死性骨髓炎、化疗后粒细胞减少症等，应及时

处理和治疗，以提高患者的术后生存质量和延

长生存时间。
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