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　　摘　要：　目的　探讨鼻内镜下鼻窦骨纤维异常增殖症累及颅底或眼眶的手术治疗与经验总结。方法　回顾
性分析２０１７年７月—２０２０年１２月南京大学医学院附属鼓楼医院耳鼻咽喉头颈外科收治的１３例采用鼻内镜手术
治疗累及颅底或眼眶的鼻窦骨纤维异常增殖症患者的临床资料，结合手术治疗及术后疗效进行综合评价。

结果　１３例患者术后均无严重并发症，受累颅底或眼眶病变组织彻底切除，无眼球功能障碍及脑脊液鼻漏。随访
６～４８个月，所有患者均无复发。结论　对于累及颅底或眼眶的鼻窦骨纤维异常增殖症的患者，鼻内镜结合导航及
等离子技术可彻底切除病变组织以达到功能重建的效果。
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　　骨纤维异常增殖症是一种病因不明、缓慢进展
的自限性良性骨纤维组织疾病，正常骨组织被纤维

组织和发育不良的网状骨小梁代替［１］。这一过程

与成骨细胞功能受损有关，其中纤维骨组织过度生

长，而不是产生正常的海绵状物质［２］。其发生可局

限于单个或多个骨骼。额骨是最常累及的颅骨，其

次是蝶骨、顶骨、筛骨和枕骨［３］。

骨纤维异常增殖症可以是无症状的，也可以伴

严重的症状，表现为眼球突出、脑神经受累、鼻窦炎、

头痛等，具体取决于病变的位置［４］。本病主要以手

·３５５·
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术切除为主，因放疗有诱发恶变可能［５］。本病临床

进展缓慢，无症状或病变较小，可暂不手术，临床和

放射学随访即可。病变发展较快者，伴有明显畸形

和功能障碍者，手术治疗是必要的。复发的主要原

因是残留的病变组织，故术中尽量彻底切除病变，特

别对邻接颅底及眼眶的重要神经、血管部位的病变

处理显得尤为关键。我们选取１３例骨纤维异常增
殖症患者结合鼻内镜下导航精准定位及等离子技术

处理病变组织制定手术方案，效果满意，现将我们的

经验总结如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料
选取２０１７年７月—２０２０年１２月南京大学医学

院附属鼓楼医院耳鼻咽喉头颈外科收治的１３例骨
纤维异常增殖症患者，男 ６例，女 ７例；年龄 １４～
６２岁，平均３３岁；病程２０ｄ至３年，其中３例为复
发手术。所有患者均采用鼻内镜下导航手术并利用

磨钻及等离子处理病变组织。术中切除的病理组织

均病理证实为骨纤维异常增殖症，其中１例为骨纤
维异常增殖症伴异型细胞浸润。

１．２　临床表现及诊断
所有患者均仔细问诊及术前体格检查。主要临

床表现为头痛、鼻塞、面部胀满感、视力下降及体检发

现。患者均行鼻窦ＣＴ检查，病变累及颅底６例，其中
２例仅累及蝶窦与颅底相关，１例仅累及额窦与颅底
相关，２例经筛顶与颅底相关，１例病变广泛，累及筛
窦、蝶窦与颅底相关；病变累及眼眶９例，其中６例仅
累及筛窦眶纸样板与眼眶相关，２例仅累及上颌窦顶
壁与眶底相关，１例病变广泛，眼球突出明显，病变累
及上颌窦及筛窦；同时累及眼眶与颅底２例。
１．３　手术方式

所有患者均在气管插管全麻下进行。所有患者

均在导航辅助下鼻内镜结合等离子技术及磨钻切除

病变组织。术前术者完成导航配置及探头注册，并

根据手术需要使用注册过的探头结合鼻内镜判断达

到的精确部位。本组中３例累及上颌窦病变，可结
合泪前隐窝径路，彻底开放鼻窦，去除骨质，注意保

护上颌窦顶壁。１０例累及筛窦及蝶窦病变，彻底开
放鼻窦，注意保护颅底及眶纸样板。１例累及额窦
病变，充分暴露额隐窝可结合ＤｒａｆＩＩＩ型手术。
１．４　术后处理

术后应用抗生素及保护胃黏膜等对症治疗３ｄ，

期间密切关注患者眼球运动情况及视力有无下降等

眼眶并发症，密切关注患者有无脑脊液鼻漏及颅内

感染等并发症。３ｄ后取出鼻腔填塞物并清理鼻腔
等对症治疗。术后及时复查鼻内镜及ＣＴ。

２　结果

所有患者术后常规病理均提示骨纤维异常增殖

症，其中１例为骨纤维异常增殖症伴异型细胞浸润。
本组患者无眶内及颅内并发症，１例患者术中出现
严重鼻出血，予以输血。３例患者为复发二次手术，
复发时间距上次手术时间均超过５年。１例患者因
鼻咽癌放化疗后定期复诊发现。所有患者均在导航

引导下准确找到病变组织并予以磨除，其中１例因
病变范围广泛，术中近全切除病变组织；其余病例均

在导航引导下磨除病变组织直至正常骨质。所有患

者术后随访６～４８个月，均未见复发或症状加重。

３　典型病例

患者１，男，５９岁，因“鼻咽癌放化疗后３年，发
现鼻窦占位４个月”入院。鼻窦ＣＴ及ＭＲＩ示：右侧
上颌窦、筛窦、蝶窦占位，患者于全身麻醉下行导航

辅助下经鼻内镜下右侧上颌窦、筛窦、蝶窦开放＋鼻
窦肿物切除术，术中切除右侧钩突，暴露上颌窦自然

口后，电动旋切吸引器扩大上颌窦自然口，咬开右侧

筛泡，即可暴露出骨性病变。塑形右侧中鼻甲，充分

暴露病变组织。使用电钻及咬切钳逐步去除病变组

织，术中出血量稍多，使用低温等离子及双极电极止

血。术中见病变侵犯眼眶、上颌窦后外侧壁、右侧蝶

窦前壁，去除后开放并扩大蝶窦口，咬除蝶窦前壁，行

蝶筛融合，上颌窦后外侧壁病变组织予以磨除。送检

碎骨组织和纤维结缔组织内见巢状浸润性生长的异

性细胞，结合临床病史可符合低分化非角化型鳞形细

胞癌。术后定期复查鼻内镜及ＣＴ。见图１。
患者２，男，２８岁，因“头痛半年余”入院。鼻窦

ＣＴ示：两侧蝶窦内占位，患者于全身麻醉下行导航
辅助下经鼻内镜下双侧后组筛窦、蝶窦开放 ＋鼻中
隔部分切除＋蝶窦肿物切除术，术中开放后组筛窦，
暴露蝶窦口，显露出骨性病变，使用电钻及咬切钳逐

步去除病变组织，使用低温等离子及双极电极反复

止血。术中见病变累及颅底，导航引导下探头定位，

尽可能彻底磨除病变骨质，术后患者头痛缓解。术

后第７天复查ＣＴ。见图２。
·４５５·
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图１　患者１图片资料　Ａ：ＣＴ示筛窦近眼眶处呈毛玻璃改变　（红色圆圈）；Ｂ：筛窦近眼眶处ＭＲＩ呈高信号；Ｃ：术中导航三
维影像重建；Ｄ：术后１个月复查ＣＴ，无病变组织残留，眶纸样板完整；Ｅ：术后病理结果示骨纤维伴异型细胞浸润　（ＨＥ×
１００）；Ｆ～Ｈ：分别为术后６、１２、１８个月鼻内镜复查，已完全上皮化
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　　患者３，男，１６岁，因“发现左侧鼻窦新生物２月
余”入院。鼻窦 ＣＴ示左侧鼻腔内可见团片状混杂
密度影，左侧眼眶内侧壁及蝶窦受压，左侧全组鼻窦

炎及双侧蝶窦炎。患者于全身麻醉下行导航辅助下

经鼻内镜下左鼻腔鼻窦病变清除＋左侧全组鼻窦开
放＋右侧后组筛窦、蝶窦开放术，术中先切除左侧钩
突，扩大上颌窦自然开口，见窦腔内囊肿样组织，予

以清除，开放前组筛窦，其中可见窦腔内大量骨性纤

维成分，呈粗糙沙粒状。开放左侧筛窦、蝶窦及额

窦，而后开放右侧后组筛窦及蝶窦并磨除部分鼻中

隔后端骨质，行双侧蝶窦融合，充分暴露新生物。见

肿瘤基底处位于筛窦内，向外至眶纸板；向后向下至

蝶窦内视神经、颈内动脉及斜坡之间；向上磨除病变

暴露筛前动脉以定位颅底，见病变突入额窦下方。以

刮匙及磨钻交替使用逐层清除病变至正常骨质。术

后复查鼻内镜及ＣＴ。见图３。

４　讨论

骨纤维异常增殖症是一种发展缓慢、自限性、以

骨的纤维变性为特征的骨骼系统病变，和成骨细胞

的分化和成熟缺陷相关，好发于儿童及青年［６］，本

组中有２例未成年，其他均已成年。发病机制尚未
明确，可能与先天发育异常有关：原始成骨的间叶组

织发育异常，正常骨组织被吸收后，由纤维组织和发

育不良的网状骨小梁取代［１，６］；可能与局部外伤异

常增殖反应有关［５，７］，本组中追问患者病史仅１例
有外伤史；也可能与慢性感染、内分泌紊乱、局部血

液循环障碍等有关。

临床上骨纤维异常增殖症可分为单骨骨纤维异

常增殖症、多骨骨纤维异常增殖症、Ａｌｂｒｉｇｈｔ三
型［８］。单骨骨纤维异常增殖症最常见，发生于颌面
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部者约３０％；多骨纤维异常增殖症占２０％ ～２５％。
累及２处或２处以上骨质，约５０％累及颅面部，低
龄发病，持续时间长，可恶变；Ａｌｂｒｉｇｈｔ综合征，多骨
骨纤维异常增殖症同时伴有内分泌疾患及患病同侧

的皮肤色素增多［１］。骨纤维异常增殖症的临床表

现视病变部位及大小不同而差异较大，可在体检时

无意被发现，或在出现面部及眼部症状后发现。ＣＴ
表现为无明确边界的毛玻璃样均匀的骨性密度增高

影，呈膨胀性生长，骨皮质完整变薄，无骨膜反应，周

围结构受压变形或移位［９］。

骨纤维异常增殖症的确诊主要依靠病检及结合

影像学检查。复发的主要原因是手术切除不彻

底［１０］。本组病例随访６～４８个月，均未见复发。该
病发展缓慢，青春期后有停止发展的倾向，症状和面

部畸形不明显者可暂不手术处理。出现功能障碍或

明显面部畸形，可手术切除病变组织，以保留功能及

外观的保守手术为原则，累及多骨无法彻底切除，以

缓解症状为目的。放疗对该病无效，且一定程度上

可引起恶变［１１１２］，本组１例鼻咽癌合并骨纤维异常
增殖症患者，鼻咽癌经过放化疗，目前已随访近

３年，无复发，但仍需继续关注该患者的随访结果。
累及眼眶或颅底的骨纤维异常增殖症，由于病

变深在，手术过程中最容出现的是眼部功能障碍和

脑脊液鼻漏。可能的原因是异常增殖的骨组织与正

常骨组织界限欠清，手术中切除病变组织时突破了

正常解剖边界，从而导致并发症的发生。而如何在

内镜下充分确认颅底与眶壁这两条“红线”，从而在

安全界限内进行手术操作，避免并发症显得越来越

重要。

术前主要依据影像学检查判断病变与眼眶及颅

底的关系。随着影像导航技术及低温等离子技术的

发展，影像导航辅助技术结合低温等离子对于术中

保持清晰术野，识别重要解剖标志，在安全边界内手

术操作有极大的帮助［１３１４］。影像导航是计算机技

术、立体定向技术、图像处理技术相结合的产物，已

广泛应用于耳鼻咽喉科，导航系统适用于二次鼻窦

手术、涉及额窦，后筛及蝶窦的病变、毗邻颅底，眼

眶，视神经的病变［１５］。低温等离子作用组织后打断

有机分子键，在４０℃ ～７０℃温度下通过化学过程
精确溶解组织，同时对周围组织的伤害降至最低程

度。等离子具有低温止血、出血无碳化、术野清晰的

特点。目前已广泛应用于颅底肿瘤的切除［１４］。影

像导航结合低温等离子使得手术更加安全与精准，

更利于帮助我们进行判断，操作更加安全有效，更加

安全的开展新的术式及复杂解剖部位的手术。

我们在切除累及颅底或眼眶的鼻窦骨纤维异常

增殖症的临床经验：术前仔细阅片，明确病变范围，

是否累及颅底及眼眶部位。术中依靠影像学导航定

位，逐层磨除病变骨纤维组织，明确病变组织距离颅

底或眼眶的安全距离，同时结合低温等离子技术，术

中予以彻底精确止血，清晰暴露正常解剖边界，防止

突破正常边界导致颅内或眼眶并发症；结合等离子

技术，术中予以充分彻底止血，清晰暴露识别解剖结

构。在术后及时和定期复查ＣＴ，明确手术切除范围
是否满意及有无复发。本组患者均在导航及等离子

的辅助下完成手术，术后均未出现眼部功能障碍及

脑脊液鼻漏。总而言之，对于累及颅底或眼眶的骨

纤维异常增殖症的患者，尽可能结合影像导航及等

离子技术，精准定位，避免周围重要解剖结构的损伤

并最大范围切除病变组织，实现鼻窦的轮廓化，术后

及时定期复查鼻窦ＣＴ，可以使患者获得安全有效的
治疗。
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Ｓｕｒｇｉｃａｌｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｆｉｂｒｏｕｓｄｙｓｐｌａｓｉａｏｆｐａｒａｎａｓａｌｓｉｎｕｓｅｓｉｎｖｏｌｖｉｎｇ

ｓｋｕｌｌｂａｓｅｏｒｏｒｂｉｔｕｎｄｅｒｎａｓａｌｅｎｄｏｓｃｏｐｅ［Ｊ］．ＣｈｉｎＪＯｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌ

ＳｋｕｌｌＢａｓｅＳｕｒｇ，２０２１，２７（５）：５５３－５５８．ＤＯＩ：１０．１１７９８／ｊ．ｉｓｓｎ．

１００７－１５２０．２０２１２１２２６
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