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　　摘　要：　目的　讨论颅内外沟通性嗅神经母细胞瘤（ＯＮＢ）的临床特点及显微手术策略。方法　湘雅医院神
经外科２０１３年１月—２０１９年６月收治的颅内外沟通性ＯＮＢ患者８例，男５例，女３例，年龄１３～６５岁；病程７ｄ至
５年，平均１２个月。其中手术选择双侧扩大经额底入路５例，联合经鼻内镜３例。全部患者术后行放疗，２例辅助
化疗。观察患者的手术策略和临床疗效。结果　８例患者颅内外沟通性ＯＮＢ全切除，术后头痛及鼻腔疼痛全部改
善，随访７个月至６年，存活４例，失访２例，２例术后４～１０个月肿瘤广泛复发导致死亡。结论　双侧扩大经额底
入路及联合经鼻内镜显微手术有助于颅内外沟通性ＯＮＢ的全切除，可提高患者生存率，值得临床推广。
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　　嗅神经母细胞瘤（ｏｌｆａｃｔｏｒｙｎｅｕｒｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＯＮＢ）
是一种来源于嗅神经上皮或嗅基板神经外皮层的鼻

颅底恶性肿瘤，其最早由Ｂｅｒｇｅｒ和Ｒｉｃｈａｒｄ于１９２４年
首次报道［１］。ＯＮＢ发病率仅为０．４／１００万，占所有

鼻腔恶性肿瘤的２％～３％［２］。ＯＮＢ侵犯颅内罕见，
起病隐匿，恶性程度高，症状多样且不典型，生物学

行为差异大，极易与其他鼻腔鼻窦来源恶性肿瘤混

淆，为临床诊疗造成严重困难。颅内外沟通性 ＯＮＢ
手术复杂，预后不良，是包括神经外科、耳鼻咽喉科、

颌面头颈外科等多学科亟待攻克的难题之一。本文

回顾性分析收治的８例颅内外沟通性ＯＮＢ患者，并
探讨其临床特点及显微手术治疗方式。
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中国耳鼻咽喉颅底外科杂志 第２６卷　

１　资料与方法

１．１　临床资料
２０１３年１月—２０１９年６月中南大学湘雅医院

神经外科收治８例颅内外沟通性 ＯＮＢ，术后均由免
疫组织化学确诊。其中，男５例，女３例；年龄１３～
６５岁，平均年龄 ３６．７岁。病程 ７ｄ至 ５年，平均
１２个月。主要临床表现头痛 ７例，视力视野障碍
６例，嗅觉异常或障碍及鼻腔疼痛６例，其余可伴有
癫痫发作、意识障碍、鼻衄、性格改变等。２例患者
为外院术后复发再次就诊。

１．２　影像学检查
术前均行影像学检查，ＣＴ表现为前颅窝底－双

侧筛窦颅鼻沟通性团块状软组织肿块灶，呈现以筛

板为中心的“哑铃”样或“蕈伞”样改变，通过一侧或

双侧筛板破坏而致颅腔和鼻腔相沟通［３］。密度欠

均匀，边界尚清，增强后病变为不均匀强化。ＨＲＣＴ
可见上鼻甲、鼻中隔、双侧筛窦窦壁、眶内侧壁、上颌

窦内侧壁、前颅窝底骨质吸收破坏等。颅脑动脉

ＣＴＡ示肿块血供丰富，可由双侧大脑前动脉分支参
与肿瘤供血，并有双侧大脑前动脉受压移位。ＭＲＩ
增强扫描多呈中度或明显不均匀强化，病灶内或边

缘可见不同程度线状、环状或花环状强化。

１．３　手术治疗
本组８例患者均于全麻下行开颅肿瘤切除术，

其中采用双侧扩大经额底入路５例，联合经鼻内镜
３例。８例患者颅内外肿瘤全切除。

２　结果

术后复查 ＭＲＩ示肿瘤全切除。患者头痛及鼻
腔疼痛症状较前明显缓解；视力视野障碍患者均有

不同程度的恢复，嗅觉异常及障碍患者改善不明显；

全部患者未发生脑脊液漏；平均住院９．５ｄ。随访采
用电话或信访方式，８例中随访６例，另２例失访，
随访时间７个月至６年。２例死于术后４～１０个月
肿瘤广泛复发。

３　典型病例

患者，中年女性，因双鼻嗅觉丧失１年，左鼻腔
疼痛１０ｄ余就诊。患者入院神清语利，无明显其他
脑神经功能障碍。鼻内镜见左侧鼻腔黏膜糜烂，中

鼻道可见新生物，触之出血，并有脓性分泌物。术前

ＭＲＩ示筛窦、蝶窦、左侧额窦、前颅窝、双侧额叶见大

片状不规则形等长Ｔ１、等长Ｔ２混杂信号灶，增强后
可见明显不均匀强化，病灶周围可见片状水肿带。

可见肿块侵犯筛窦、蝶窦、左侧鼻腔，向内突破鼻中

隔突向右侧鼻道内，侵犯右侧筛窦；向外侧突破左侧

眼眶内侧壁，内直肌受压移位；向上突破前颅窝底、

达双侧额叶，双侧额叶受压，周围白质内见片状低密

度区，脑中线结构稍向右侧偏移；向后突破蝶窦前

壁，突入蝶窦内。左侧上颌窦及双侧额窦窦口堵塞，

左侧上颌窦、双侧额窦内见软组织密度填充。诊断

考虑颅内外沟通型ＯＮＢ（图１）。手术方式选择双侧
扩大经额底入路联合经鼻内镜。术后１个半月复查
ＭＲＩ示病变全切除，双侧脑室前角受压情况较前基
本缓解，中线结构基本居中，无脑脊液漏及颅内感染

发生（图１）。术后病理示：ＯＮＢ。免疫组化结果：
ＳＡＬＬ４（－），ＳＯＸ２（＋），Ｓｙｎ（＋），ＮＦＰａｎ（－），
ＣＫＰａｎ（＋），ＣＤ９９（＋），Ｋｉ６７（３０％＋），ＩＮＩ１（＋），
βＣａｔｅｎｉｎ（膜＋）。患者术后放疗剂量５０～７０Ｇｙ，
中位剂量６０Ｇｙ；化疗采用 ＣＡＶ方案（环磷酰胺 ＋
阿霉素＋长春新碱），化疗４周期。随访至２０１９年
６月，术后６年门诊复查，患者嗅觉障碍同前，无其
他不适，无复发迹象。

４　讨论

因ＯＮＢ的发病率低，且肿瘤位置及侵犯程度多
变，目前，其治疗方案仍尚未统一，但一般仍以手术

切除为主。Ｄｅｖａｉａｈ和Ａｎｄｒｅｏｌｉ汇总 ３６１例ＯＮＢ患
者发现，接受手术治疗者比未行手术者的总体预后

好［４］。对于颅内外沟通性ＯＮＢ，或其他颅鼻沟通性
增生活跃肿瘤，手术治疗难度及损伤大、风险高，且

肿瘤易残留并导致复发。

双侧扩大经额底入路或联合经鼻内镜可最大限

度切除肿瘤并有效保护包括颅内外动脉系统等重要

结构。颅内外沟通性ＯＮＢ可先行切除颅内肿瘤，双
额额底入路有助于最大程度显露前颅窝底，骨缘一

般需低于鼻根及眶上缘，骨瓣范围取决于肿瘤大小、

位置和颅内情况，包括水肿程度等，牵拉额叶并切除

颅内肿瘤获得空间后可在手术显微镜下直视筛板，

或通过被侵蚀的筛板及前颅窝底到达筛窦。注意在

开颅时分离并保留足够大小的带蒂骨膜，以方便在

关颅时翻转并与自体脂肪、肌肉及人工骨等材料一

起进行前颅底缺损修补。解剖重建颅底结构可以减

少脑脊液漏的可能并有效降低颅内感染几率［５６］。

ＯＮＢ一般生长迅速，浸润正常脑组织，但仍可能存
·２３１·
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图１　颅内外沟通型ＯＮＢ手术前后ＭＲＩ　Ａ、Ｂ、Ｃ、Ｄ：术前；Ｅ、Ｆ、Ｇ、Ｈ：术后１个半月复查

在相对边界［７］。沿相对边界切除肿瘤可防止颅内

肿瘤残留，且有利于手术止血。

完成颅内部分手术后，通过扩大筛板骨质破坏

区，到达并分块切除蝶窦、筛窦及鼻腔内肿瘤。神经

外科显微镜可以提供具有足够纵深的手术视野，但

无法提供对于手术路径侧方的观察。向侧方如翼腭

窝，或向额窦、蝶窦生长的肿瘤处在观察盲区，可能

残留。另一个影响肿瘤全切的因素是肿瘤血供及质

地。颅外部分的肿瘤血供通常为筛动脉，可有筛前

动脉及筛后动脉，来源于眼动脉，为颈内动脉的分支

之一；以及颈外动脉系统的蝶腭动脉，来源于上颌动

脉。过于坚韧的肿瘤可能对分离造成困难，鲁莽粗

暴的拖拽易造成灾难性出血或手术界面丢失。轻柔

分离、填塞及使用双极控制出血是手术成功的关键。

目前，经鼻蝶内镜的普及与进步为手术切除颅

外部分肿瘤提供了巨大便利。经鼻内镜可有效降低

手术创伤，减少手术出血及术后并发症，降低术后恢

复时间；同时，避免了面部切口和骨性面部解剖结构

的改变，不遗留面部损伤或畸形，逐步替代了原侧鼻

切开术、内侧上颌骨切开术及筛窦切除术等传统手

术方法［８］。且随着扩大内镜入路及术中辅助技术

的发展，可以做到精确安全的手术解剖。为了完全

切除中线部分肿瘤，通常需要切除部分上颌骨，特别

是内侧壁（例如：外侧鼻壁，中鼻甲和下鼻甲）。如

肿瘤向两侧生长，累及眼眶脂肪，眼外肌或其他眼眶

内容物，侵犯眶周或眶隔，则可能需要打开眼眶甚至

眼球摘除。通过切除或开放肿瘤周围结构以提供暴

露（例如：内侧上颌骨切除术，蝶窦、额窦开放术

等），控制由筛前或碟腭动脉发出的肿瘤供血，从而

有效安全清除 ＯＮＢ颅外部分。无论是使用内镜系
统或者手术显微镜，都应努力寻找正常解剖标志或

组织结构，以减少残留可能。

Ｍｏｒｉｔａ等提出了改良 Ｋａｄｉｓｈ分期，将肿瘤转移
至颈淋巴结及远处转移者列为Ｄ期。按此标准，侵
及颅内者均为 Ｃ或 Ｄ期。张力伟等［９］认为侵袭到

颅内肿瘤要争取全切除。颅内外沟通性 ＯＮＢ的最
大化切除是影响预后的首要因素［１０１１］，手术可有效

降低肿瘤负荷，并改善患者术前症状，术后辅助放化

疗可有效提高生存率［１２１３］。本组资料中仍在随访

中的患者均手术一期切除颅内外沟通肿瘤并辅助放

化疗，长期无瘤生存至今。

ＯＮＢ起病隐袭，临床症状不典型，是一种恶性
程度高，易复发的恶性肿瘤，早期的准确诊断和积

极以手术为主的综合治疗是提高本病生存率的关

键［１４１５］。双侧扩大经额底入路及联合经鼻内镜有

助于颅内外沟通性嗅神经母细胞瘤的手术全切除。
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