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　　摘　要：　目的　总结鼻腔鼻窦腺样囊性癌放疗后诱发未分化多形性肉瘤（ＵＰＳ）的诊疗经验。方法　回顾性
分析１例鼻腔鼻窦腺样囊性癌术后４年放疗诱发未分化多形性肉瘤患者的临床资料，并结合文献进行分析。结果
　患者于２０１５年１月行鼻侧切开上颌骨大部分切除术，术中完整切除肿瘤，术后病检结果提示为左侧上颌窦腺样
囊性癌，术后规律行放化疗，２０１８年１２月患者考虑肿瘤复发，行鼻侧切开左侧上颌骨次全切除术及鼻腔鼻窦肿瘤
切除术，完整切除肿瘤，术后病理结果提示为ＵＰＳ。结论　ＵＰＳ是一种罕见的异质性实体肿瘤，其发病率低，恶性
程度高，预后差，手术完整切除肿瘤仍然是目前最有效的治疗方法，多学科综合治疗对其预后有积极作用。
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　　未分化多形性肉瘤（ｕｎｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｅｄｐｌｅｏｍｏｒｐｈｉｃ
ｓａｒｃｏｍａ，ＵＰＳ）是头颈部放疗诱发肉瘤（ｒａｄｉａｔｉｏｎｉｎ
ｄｕｃｅｄｓａｒｃｏｍａｏｆｈｅａｄａｎｄｎｅｃｋ，ＲＩＳＨＮ）中较为常
见的一种病理类型，其发病率低，恶性程度高，预后

差［１］，是一种无任何特异性分化方向的高级别肉

瘤，细胞分化程度较低，可包含各种形态细胞类型

（如梭形细胞、巨细胞或组织细胞）［２］。２０１８年
１２月我科收治１例罕见鼻腔鼻窦腺样囊性癌放疗
后诱发ＵＰＳ患者，现报道如下。
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１　临床资料

患者，女，５５岁，因发现左面部新生物１个月而
入院。２０１５年１月，患者因术前活检诊断为左鼻腔
鼻窦腺样囊性癌，在全麻下行鼻侧切开上颌骨大部

分切除术，患者于术后 １个月行 ３５次放疗（共计
７０Ｇｙ）及２次单铂类化疗。治疗后患者规律随访，
复查磁共振未见肿瘤复发（图１）。２０１８年１２月，
患者自诉无明显诱因发现左侧面部隆起，左眼胀痛、

溢泪，伴头昏、头痛、左侧面部麻木，无鼻阻、流涕及

回涕带血等症状而再次入院，入院查体：颈软，颈部

未触及肿大淋巴结，气管居中，左眼眶下方１ｃｍ处
可触及０．５ｃｍ×０．５ｃｍ大小新生物，质硬，活动度
可，与周围组织界限尚清楚。鼻外观无畸形，双鼻腔

黏膜充血，鼻中隔不规则偏曲，左侧鼻腔呈术后改

变，左下鼻甲缺如，左侧上颌窦口及鼻腔外侧壁见新

生物隆起，呈淡红色，表面欠光滑，质地脆。右侧鼻

腔未见明显新生物。鼻窦增强 ＣＴ提示：鼻窦腺样
囊性癌术后改变，术区软组织密度影，考虑肿瘤复发

可能，左侧上颌窦外侧壁骨质、翼腭窝、眼眶下壁及

下直肌受侵，蝶窦、右侧上颌窦、筛窦慢性炎症

（图２）。行左侧鼻腔新生物活检提示：左侧鼻腔梭
形细胞恶性肿瘤，结合临床病史及免疫表型，符合

ＵＰＳ。完善相关检查后，患者在全麻下行鼻侧切开
左侧上颌骨次全切除术及鼻腔鼻窦肿瘤切除术，术

中见左侧上颌窦及筛窦内有烂鱼肉样新生物，色灰

红，无包膜，与周围组织界限不清。清除上颌窦前

壁、底壁、后外侧壁、内壁、上壁以及筛窦、中鼻甲新

生物组织，保留眶筋膜。鼻腔填塞止血纱布及油纱

条，缝合鼻侧切开切口。术后患者生命体征平稳。

术后病理检查结果：左侧鼻腔梭形细胞恶性肿瘤，结

合临床病史及免疫表型，符合ＵＰＳ（图３），术后磁共
振检查见图４。出院后患者未再行放化疗，现规律
随访，未见复发或转移。

２　讨论

２．１　临床特点
ＵＰＳ是一种罕见的起源于间叶组织的恶性肿

瘤，以前被称为恶性纤维组织细胞瘤。ＵＰＳ是
ＲＩＳＨＮ中较为常见的一种病理类型，其侵袭性极
强，手术完整切除难度大，术后复发率高，易局部转

移（３％～１０％）或远处转移（２８％），易发生肺、骨、
中枢神经系统和肝脏转移，预后差。ＲＩＳＨＮ的预后
比新发肉瘤差，ＲＩＳＨＮ５年生存率为 １０％ ～３２％，
而新发肉瘤的５年生存率为５１％ ～５４％［３］。近年

来ＲＩＳＨＮ发病率升高，目前 ＲＩＳＨＮ的发生原因及
发病率升高原因尚不明确，可能与放射诱发照射部

位细胞的染色体畸变和基因突变相关，有报道表明

较高剂量的辐射在 ＲＩＳＨＮ的发病因素中起主要作
用，但是相关剂量与继发恶性肿瘤的关系及其预后

方面仍未得到阐明。目前调强放射治疗为头颈部肿

瘤的主要放疗方式，调强放疗会给正常组织带来更
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多的低剂量照射［４］，从而可能增加继发恶性肿瘤的

风险，如何平衡肿瘤患者放疗方式、计量与继发恶性

肿瘤之间的关系是未来需深入研究的难题。

２．２　诊断
有学者提出了该类肿瘤的诊断标准［５］：①有放

疗史；②诱发肿瘤发生在照射野内；③潜伏期较长；
④组织病理学诊断与原发肿瘤不同或排除了转移或
复发的可能性。本病例有明确放疗史，诱发肿瘤发

生在照射野内，诱发肿瘤发生于患者放疗后４年，符
合该诊断标准。

２．３　治疗
有文献报道，ＵＰＳ对放疗不敏感，且进行第２次

放疗后并发症多，进行术后放疗是否能改善 ＵＰＳ的
预后尚存争议［６］。目前以手术彻底切除病变为主

要治疗方式，手术中确保安全边界及获取镜下阴性

切缘（Ｒ０切除，手术切缘以２ｃｍ以上）可能是影响
本病预后最重要的因素。无局部或远处转移是预后

良好的指标。患者的年龄、发病时间、肿瘤浸润深度

和术中肿瘤安全边界大小已被确定为预后可能的相

关因素［７］。本患者术前无局部及远处转移，手术中

肿瘤切除彻底，术后恢复可，规律随访，目前暂无复

发倾向。头颈部ＵＰＳ更加靠近人体关键部位，毗邻
颅底、眶内、颈内动脉、静脉等重要结构，手术完整切

除难度大，所以并不是所有鼻腔鼻窦肿瘤均可完整

切除并获得理想的安全边界及阴性切缘，追求广泛

切除病变可能会导致严重损毁患者的正常结构及功

能，使患者术后生活质量极差。外科医生需要在手

术彻底切除病变组织和减少手术并发症之间寻找平

衡。因此，在无法完全切除肿瘤病变情况下，多学科

综合治疗如新辅助治疗、化疗、再放疗等方法可能减

少局部复发和远处转移，对 ＵＰＳ的预后带来积极作
用［８］。

３　小结

ＵＰＳ是一种罕见的异质性实体肿瘤，在发生率、
亚型、临床放射学特征和治疗等方面均具有非典型

特征，这使得该病的治疗具有很大的挑战性，强调在

其治疗上要进行多学科讨论，评估进一步治疗方案。

为保证对放疗诱发肿瘤做到早发现、早诊断、早治

疗，恶性肿瘤综合治疗后的定期规律随访非常重要。

手术完整切除肿瘤仍然是目前最有效的治疗方法，

多学科综合治疗对放疗诱发 ＵＰＳ治疗有积极影响。
目前的基因研究并未发现 ＵＰＳ与任何突变相关，因
此，需要进一步寻找新的有效的治疗药物。
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