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　　摘　要：　目的　提高临床医师对鼻腔鼻窦畸胎癌肉瘤（ＳＮＴＣＳ）的认识，提高ＳＮＴＣＳ早期诊断效率及疗效，改
善患者预后。方法　回顾２０１９年１月收治的鼻腔畸胎癌肉瘤患者１例，影像学明确鼻腔占位性病变后行病灶切
除；以 “ＣＮＫＩ、Ｐｕｂｍｅｄ”为检索工具复习相关文献并探讨其临床特征、影像学表现、鉴别诊断、治疗及预后。结果　
本例患者术后病理提示为左侧ＳＮＴＣＳ，术后根据病理结果给予放、化疗，随访１年未见明显复发征象。检索结果提
示：“ＣＮＫＩ、Ｐｕｂｍｅｄ”检索平台搜索相关文献共８９篇，排除标准后最终入选文献５５篇，其中含ＳＮＴＣＳ患者９５例，但
缺乏大宗样本报道，本研究是迄今为止最大样本的研究。结论　ＳＮＴＣＳ非常罕见，具有侵袭性高、生长迅速的特
点，确诊需依赖病理学诊断，早期诊断并及时手术治疗辅以放化疗综合方案可适当延长患者寿命，此类型肿瘤预后

差，应尽早诊治。
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　　鼻腔鼻窦畸胎癌肉瘤 （ｓｉｎｏｎａｓａｌｔｅｒａｔｏｃａｒｃｉｎｏ
ｓａｒｃｏｍａ，ＳＮＴＣＳ）是一种非常罕见的恶性肿瘤，其

肿瘤成分中既具有畸胎瘤特征又具有癌肉瘤特征，

该病好发于男性，其原发部位常见于鼻腔、筛窦和上
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颌窦，若疾病进一步发展可扩展到颅内，甚至转移到

肝脏、肺脏，从而使该病的治疗变得更加复杂。该病

具有侵袭性高、生长迅速、易转移及预后差的特点，

且其临床症状及影像学表现缺乏特异性，很容易漏

诊误诊。因其发病率低，目前国内外多为个案报道，

尚缺乏大宗回顾研究。现回顾１例ＮＴＣＳ患者的临
床资料，并结合文献探讨其临床特征、影像学表现、

鉴别诊断、治疗及预后，以期提高临床医师对此病的

认识和诊断水平。

１　临床资料

患者，男，３１岁，因双侧鼻塞１月余，加重伴涕
中带血２周于２０１９年１月２日入住联勤保障部队
第九四医院。既往体健，１个月前受凉感冒后出
现双侧鼻腔通气不畅（左侧为著），伴脓涕、夜间睡

眠打鼾、张口呼吸，当地医院药物治疗（具体不详）

２周后症状逐渐加重。２周前无明显诱因出现涕中
带血，伴咽干、味觉及嗅觉减退，无鼻涕倒流，无咳

嗽、咳痰，无憋气、呼吸困难，无头晕、头痛等不适症

状，入院诊断鼻腔新生物（左）。入院后鼻内镜检查

见左侧中鼻道新生物，鼻咽部暗红色新生物，阻塞后

鼻孔。鼻部ＣＴ检查提示左侧鼻腔软组织密度影填
充（图１），其蒂根部位于左侧上鼻甲对应鼻中隔黏
膜，颅底骨质未见明显破坏，软组织向后坠入鼻咽部。

该患者术前 拟诊“鼻息肉”及“内翻性乳头状瘤”，因

此术前未行 ＭＲＩ检查、未行活检。于 ２０１９年 １月
７日全麻下行鼻内镜手术，术中见左侧嗅裂区一带
蒂暗红色新生物坠入鼻咽部，表面光滑，无溃烂、出

血，其基底部蒂位于左侧上鼻甲对应之鼻中隔黏膜，

沿新生物基底边缘约０．５ｍｍ将其切除后电凝烧灼
新生物基底部，而后从口咽部取出新生物送检，探查

并清理上鼻道、后组筛窦及蝶窦内黏性分泌物。大

量生理盐水冲洗鼻腔，左侧鼻中隔黏膜创面给予可

吸收明胶海绵覆盖，高膨胀止血材料填塞（左侧

１根），检查无明显渗血后，吸尽鼻咽部渗血，结束手
术。术中未行冷冻病理检查，瘤组织肉眼所见为灰

白色、灰红色不规则组织切块，大小约 ４ｃｍ×
３．５ｃｍ×３ｃｍ，切面实性均匀。镜下（图２）显示瘤
组织由幼稚鳞状上皮、腺上皮，分化差的小细胞及异

型梭形细胞构成。免疫组化标记结果：ＣＫ５／６（＋），
ＣＫ８／１８（＋），ＣＤ３０（－），ＥＭＡ（＋），Ｓ１００（＋），
ＳＭＡ（＋），Ｄｅｓｍｉｎ（＋），Ｓｙｎ（＋），ＣＤ５６（＋），ＡＦＰ
（＋），Ｋｉ６７＞６０％，ＣＤ９９（＋），Ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ（－），ＮＳＥ
少量（＋）。术后病理诊断：（左侧鼻腔）畸胎癌肉
瘤。术后患者主诉鼻塞及鼻出血症状改善，于

２０１９年３月１２日—２０１９年４月２０日在外院行ＩＭ
ＲＴ放射治疗，术后５个月于外院化疗，化疗药物为
顺铂３０ｍｇ＋达卡巴嗪０．４ｇ，１次／ｄ，共４个疗程。
现术后 １年，局部病灶控制较好，没有复发征象，
图３为术后６个月复查 ＭＲＩ，图４为术后６个月鼻
内镜复查。

２　文献复习

以“ＣＮＫＩ、Ｐｕｂｍｅｄ”数据库检索国内外相关文献，
检索关键词为“畸胎瘤肉瘤、ｓｉｎｏｎａｓａｌｔｅｒａｔｏｃａｒｃｉｎｏｓａｒ
ｃｏｍａ”、“ｔｅｒａｔｏｃａｒｃｉｎｏｓａｒｃｏｍａ”。检索结果提示：共检
索相关文献８９篇，排除标准后最终入选５５篇，含
ＳＮＴＣＳ患者共９５例，男７６例，女１９例，（男女比例
４∶１）；发病年龄１～８５岁，平均年龄为４８．５５岁；发病
时间７ｄ至３６个月，平均３．７个月。随访时间０～
３７２个月，平均随访 ３６．９个月。治疗后１５例
（１５．８％）患者死亡，其中４例死于其他疾病，１例单
纯放疗后８个月死亡，１例单纯化疗后９个月死亡，其
他９例分别死于术后１、３、６、８、１６、１８、２０、２６、７２个月，
４例患者继续治疗中，１１例（１１．６％）患者复发，平均
复发时间１７．５个月，４例患者术后出现转移（其中

图１　术前鼻窦 ＣＴ　　图２　瘤组织病理图　（ＨＥ×１００）　　图３　术后６个月鼻窦ＭＲＩ复查　　图４　术后６个月鼻内镜
复查
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２例分别于１４、２８个月出现肺转移，１例术后３个月
出现脑膜转移，另外１例术后３个月转移至颈淋巴
结、右下颌下节、Ｃ６椎体、三角肌、右肺、肝、右髂骨和
右骶髂等多部位），４３例（４５．３％）患者随访 ３～
３７２个月（平均随访 ４２．９７个月）未复发，２１例
（２２．１％）患者失访，５例（５．３％）患者生存期文献未
详细记录。病灶累及部位及所占比例见表１。
２．１　临床特征

ＳＮＴＣＳ最常见的症状是鼻阻塞（７２．６％），其次
是鼻出血（６３．２％），头痛（２３．２％）症状。侵犯眼眶
通常表现为视力改变（９．５％）和眼球突出（７．４％）。
５例患者（５．３％）累及嗅裂区出现嗅觉丧失／减退。
２例（２．１％）患者累及气管出现气道阻塞。累及颅
底出现神经系统的症状，包括精神错乱、异常行为、

抑郁情绪和嗜睡５例（５．３％）。４例（４．２％）患者
累及颌面骨出现面颊部肿胀，极少数患者出现呕吐、

流泪、鼻漏、中耳炎的症状见表１。ＳＮＴＣＳ最常用的
影像 学 诊 断 依 据 包 括 ＣＴ（５８．９％）和 ＭＲＩ
（２７．１％），但最终的诊断依靠病理学诊断。
２．２　治疗和结果

９５例患者中有８９例（９３．７％）接受了外科手术
治疗，ＳＮＴＣＳ患者最常见的治疗方式是手术切除 ＋
放射治疗（４７例，占４９．５％），单纯手术治疗２６例
（２７．４％），手术＋放化疗１２例（１２．６％），手术和化
疗４例（４．２％），单纯放疗４例（４．２％），单纯化疗
１例（１．１％），放疗＋化疗１例（１．１％）。最常使用
的化疗药物是顺铂，占化疗病例总数的３３．０％。手
术和放射治疗 ４７例患者中 １７．０％的患者死亡，
１０．６％的患者复发，６．４％的患者发生转移，４．３％的
患者复发和转移，４８．９％的患者存活。其他治疗方
式的复发率和转移率，死亡率和生存率以及随访情

况见表２。

３　讨论

ＳＮＴＣＳ是一种非常罕见的高度恶性肿瘤，最早
由Ｈｅｆｆｎｅｒ和Ｈｙａｍｓ于１９８４年提议采用 “畸胎癌肉
瘤（ｔｅｒａｔｏｃａｒｃｉｎｏｓａｒｃｏｍａ）”这一术语描述鼻腔鼻窦
这种具有畸胎瘤和癌肉瘤复杂成分的恶性肿瘤，

ＳＮＴＣＳ曾被命名为“畸胎样癌肉瘤”“恶性畸胎瘤”
“胚细胞瘤”“畸胎癌”等［１２］。２００５年 ＷＨＯ在《头
颈部肿瘤病理学与遗传学》中正式命名为鼻腔鼻窦

畸胎癌肉瘤［３］。截至目前，国内外报道病例不到

１００例（本文统计病例９５例，部分不能获取的文献

或其他原因排除的病历不包括在内），其中大部分

是个案报道或几个病例系列报道。

表１　９５例ＳＮＴＣＳ患者一般资料统计　［例（％）］

特征 总数

病例总数 ９５
性别（男／女） ７６（８０．０）／１９（２０．０）
平均年龄（岁） ４８．６
平均随访（月） ３６．９
发病时间（月） ３．７
平均复发时间（月） １７．５
症状

　鼻塞 ６９（７２．６）
　鼻出血 ６０（６３．２）
　头痛 ２２（２３．２）
　头晕 ４（４．２）
　视力下降 ９（９．５）
　眼球突出 ７（７．４）
　嗅觉减退／缺失 ５（５．３）
　面颊部肿胀 ４（４．２）
　精神异常 ５（５．３）
　呼吸道阻塞 ２（２．１）
　气短 １（１．１）
　呕吐 ２（２．１）
　中耳炎 １（１．１）
　流泪 ２（２．１）
　鼻漏 ２（２．１）
病变累及部位

　鼻腔 ６６（６９．５）
　筛窦 ５６（５８．９）
　上颌窦 ２９（３０．５）
　鼻咽部 ２５（２６．３）
　蝶窦 １９（２０．０）
　额窦 １２（１２．６）
　前颅底 １０（１０．５）
　眼眶 １０（１０．５）
　视神经 ９（９．５）
　上颌骨 ４（４．２）
　海绵窦 ３（３．２）
　鞍区 ３（３．２）
　气管 ２（２．１）
　中颅窝 ２（２．１）
　肝脏 １（１．１）
　颞下窝 １（１．１）
随访结果

　未复发 ４３（４５．３）
　复发 １１（１１．６）
　死于本病 １１（１１．６）
　死于其他疾病 ４（４．２）
　未详细记录 ５（５．３）
　失访 ２１（２２．１）
　治疗中 ４（４．２）
　转移至肺脏 ２（２．１）
　转移至脑膜 １（１．１）
　多部位转移 １（１．１）
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表２　９５例ＳＮＴＣＳ患者治疗及预后统计　［例（％）］

治疗方式 病例数 复发 转移 复发转移 死亡 生存 失访 平均生存期（月）

手术＋放疗 ４７（４９．５） ５（１０．６） ３（６．４） ２（４．３） ８（１７．０） ３４（７２．３） ５（１０．６） ５７．８
手术 ２６（２７．４） ２（７．７） １（３．８） １（３．８） ２（７．７） １４（５３．８） １２（４６．２） ２３．０
手术＋放疗＋化疗 １２（１２．６） ２（１６．７） １（８．３） １（８．３） １（８．３） ７（５８．３） ４（３３．３） １９．４
手术＋化疗 ４（４．２） １（２５．０） ０（０．０） ０（０．０） １（２５．０） ３（７５．０） ０（０．０） １２．０
放疗 ４（４．２） １（２５．０） ０（０．０） ０（０．０） １（２５．０） ３（７５．０） ０（０．０） ８．５
化疗 １（１．１） ０（０．０） ０（０．０） ０（０．０） １（１００．０） ０（０．０） ０（０．０） ２．０
放疗＋化疗 １（１．１） ０（０．０） ０（０．０） ０（０．０） １（１００．０） ０（０．０） ０（０．０） ６．０

３．１　临床特征
据文献报道，ＳＮＴＣＳ好发于 ３５岁以上成年男

性，发病年龄多为１８～７９岁，平均年龄６０岁，男性
发病率为女性的７倍，病程一般为２～１０周，少数病
例可长达２年以上［４］。大多数患者因鼻塞、鼻出血

就诊，病变多位于筛窦、上颌窦 、嗅裂部及鼻腔上

部，也有报道发生于鼻咽部、咽侧壁，部分患者可累

及前颅底、视神经，疾病进一步发展可转移到肝、肺

等［５６］。本例患者 ３１岁，病变位于左侧鼻腔，病程
１个月，主要症状为鼻塞和鼻出血，符合文献报道。
ＳＮＴＣＳ可迅速侵袭周围组织，也可转移至局部淋巴
结甚至远端肺脏、肝脏组织，若侵犯周围骨质可出现

面颊部肿胀；侵犯眼眶出现眼睛肿胀、视物模糊、流

泪；侵犯颅脑出现头痛、神经系统症状等［７］；向下侵

犯气管，可引起呼吸道阻塞［８］。因该病发展迅速，

临床罕见，且诊断依赖病理检查，因此临床上发现大

多属于晚期。

３．２　影像学表现
结合文献［５］，我们发现 ＳＮＴＣＳ患者的 ＣＴ及

ＭＲＩ表现多缺乏特异性，通常表现为鼻腔、鼻窦内占
位，呈局部肿块，密度多均匀，无明显的钙化或囊性

变，增强扫描后占位多不均匀强化，部分患者可出现

囊性变，肿瘤侵犯周围组织则会出现相应的影像学

表现。由于该病缺乏特异性，本例患者我们最初考

虑鼻息肉／内翻性乳头状瘤，而术后病检回报提示
ＳＮＴＣＳ，加之该病较少见，因此我们查阅了相关文
献，对该病有了进一步的了解，建议患者尽早放化

疗，定期随诊。

３．３　病理特征
肉眼可见肿瘤多为灰红色、暗红色息肉状或表

面光滑的肿块，体积一般较大，部分形态不规则，肿

瘤在切面上可呈灰红色及棕红色，有时可有溃疡形

成。肿瘤的质地常较软或较细腻，有时肿瘤的质地

较韧，并可有骨组织及钙化，在肿瘤内常可见出血及

坏死［９］。本例为暗红色息肉状肿物，表面光滑，无

溃烂、出血，其基底部蒂位于左侧上鼻甲对应之鼻中

隔黏膜，切面暗红色，质脆。镜下可见多种组织来源

的肿瘤组织，首先有畸胎瘤的成分，如鳞状上皮、腺

体、平滑肌、骨及软骨组织等，其次有癌肉瘤的成分，

在畸胎瘤的基础上具有腺癌和梭形细胞肉瘤区域，

另外有分化不等的神经上皮细胞，形成嗅神经母细

胞瘤区域及神经原纤维基质等［１０］。免疫组化 ＣＫ、
ＳＭＡ、ＥＭＡ、Ｓｙｎ、Ｓ１００、Ｄｅｓｍｉｎ、ＣＤ、ＣＤ９９等阳
性［１１１２］。本例 ＳＮＴＣＳ的上皮成分 ＣＫ５／６、ＣＫ８／１８，
ＥＭＡ阳性；未分化的梭形细胞肉瘤表达 ＳＭＡ、
Ｄｅｓｍｉｎ（＋）；未分化／原始的肿瘤成分 ＣｇＡ（＋）、
Ｓｙｎ（＋）、ＣＤ５６（＋）、ＣＤ９９（＋）、ＮＳＥ少量（＋），符
合相关文献报道。

３．４　鉴别诊断
①鼻息肉［１３］：好发于３０～６０岁的成年男性，男

女比例２∶１～４∶１，一般无涕血，息肉外观色灰白，略
透明，质软，表面光滑似荔枝状半透明，可有蒂，触之

无出血；②鼻腔内翻性乳头状瘤：好发于男性，可发
生于任何年龄阶段，以鼻前庭、鼻中隔、中鼻甲、筛窦

及上颌窦多见，常有鼻塞或涕血史，瘤体呈红色或灰

红色，表面粗糙不平，体积小者酷似息肉，手术时易

出血，术后易复发，最终诊断需行病理检查［１１］；③鼻
腔及鼻窦血管瘤［１２］：本病可发于任何年龄，多见于

青壮年，好发于鼻中隔、下鼻甲、上颌窦，瘤体有蒂或

广基，色鲜红或暗红，质软，有弹性，易出血。肿瘤信

号均匀，强化明显，骨质改变以压迫性吸收为主；

④鼻咽癌［１４］：多发生于鼻咽部咽隐窝及顶后壁，男

性发病率约为女性的２～３倍，４０～５０岁为高发年
龄段，瘤体扩大可出现鼻塞；⑤嗅神经母细胞瘤
（ＯＮＢ）［１０］：临床表现与 ＳＮＴＣＳ相似，好发于 ３０～
５０岁成年人，无明显性别差异，影像学鉴别极为困
难，ＣＴ、ＭＲＩ平扫和增强相似，但ＯＮＢ可出现钙化，
类似骨化的现象；⑥鼻腔鼻窦恶性肿瘤［１５］：早期为

一侧鼻腔、初为间歇性、后为持续性鼻塞，黏脓鼻涕

带血或经常鼻出血，可有头胀、头痛、嗅觉减退或丧

失。晚期患者，由于肿瘤侵入鼻窦、眼眶，表现为鼻

窦恶性肿瘤的症状，影像学表现鉴别困难。此外，该

·８２３·
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肿瘤在病理上应与未成熟畸胎瘤、肉瘤样癌、畸胎瘤

恶变、颅咽管瘤［９］等疾病相鉴别。

３．５　治疗及预后
由于报道的病例数较少，所以目前尚无标准的

治疗方案。我们的回顾性分析显示最常见的治疗方

式是手术＋放疗（４９．５％），平均生存期是５５．７８个
月，平均生存期最长，但由于数据的局限性，尚不能

说明总体水平，后期需更多的研究来证明。化疗对

于手术或放疗后复发的患者或有远处转移的患者，

可以改善其生存质量，延长其生存期，文献报道最

常用的化疗药物是顺铂、依托泊苷和异环磷酰

胺［１６］。该病预后较差，生存期短，文献报道平均生

存期１．７年，不到６０％的患者生存率不足３年［１７］。

单纯手术治疗只能切除肉眼所见到的实体瘤，无法

防止癌细胞的转移，也无法消灭体内血液中的癌细

胞，大部分患者在 ３年内复发［１８１９］，我们回顾分析

发现患者的平均复发时间为１７．５个月。本例患者
相对较为年轻，就诊及时，术后行放化疗，现术后

１年病情平稳，最终结果有待于临床进一步积累资
料进行补充和完善。

４　结论

总的来说，ＳＮＴＣＳ作为一种罕见而恶性度极高
的肿瘤，病理诊断是其诊断金标准，目前主要治疗方

法主张以手术为主的综合治疗，术后辅以放疗及化

疗等手段。由于该病临床症状及影像学表现缺乏特

异性，很容易漏诊误诊从而延误最佳治疗时机。因

此临床医师应当提高对本病的认识，尤其是对于合

并鼻塞、涕血的鼻腔鼻窦肿物，应及早行影像学检查

并尽可能通过活检取得病理结果，争取早期明确诊

断，积极治疗，尽量延长患者生命。
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