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发于头颈部腺样组织&主要起源于上皮组织并具有

嗜神经性这一独特的生物学行为&缓慢生长) 不同

于其他肿瘤&腺样囊性癌容易沿神经扩展并转移&早

期常出现神经受累症状&如面部感觉异常/麻木/疼

痛及面瘫等&晚期可发生转移&肺部较为常见&颅内

转移相对少见&海绵窦区转移而原发病灶不明的极

为罕见) 345? 年 D 月我院收治 5 例以三叉神经痛

为首发症状的海绵窦区腺样囊性癌&完善相关头颈

部腺体检查&未找到原发病变的证据&现报道如下)

52临床资料

患者男&@@ 岁&以 1左侧面部疼痛 3 年&复视 3

个月2345? 年 D 月入院) 3 年前出现左侧面部疼痛&

局限于左侧脸颊部&未跨过中线&口服止痛药物好

转&疼痛逐渐迁移至眶周及额部皮肤&均局限于左

侧&当地医院考虑 1三叉神经痛2&予卡马西平 544

F=一天 C 次&效果不明显&三叉神经痛 QG::7J疼痛

分级 0级) 3 个月前突然出现视物重影&就诊于某

三甲医院神经外科&予卡马西平!544 F=一天 C 次"

联合加巴喷丁!第 5 日 C44 F=5 次&第 3 日 C44 F=3

次&第 C 日 C44 F=C 次&之后 C44 F=一天 C 次维持"

治疗&仍效果不佳&就诊于我院) 查体#左侧角膜反

射迟钝&左侧眼球外展不能&左侧上睑下垂&左侧鼻

唇沟变浅&嘴角向左侧偏斜&累及神经为左侧第
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经为海绵窦区走行脑神经&考虑海绵窦疾患) 头颅

.*平扫!图 5"左侧海绵窦区未见明显异常信号

影*增强扫描!图 3"提示左侧海绵窦区不均匀强化&

其内可见斑片状未强化区) 鞍区颅骨 !Z薄层扫描

!图 C"提示左侧鞍区可疑软组织影&左侧圆孔较对

侧扩大&考虑三叉神经!

.
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.

3 支病变") 全脑血

管造影!X&+"证实左侧海绵窦区血管无异常变化)

术前考虑1海绵窦区占位&继发性三叉神经痛&继发

性复视2) 于 345? 年 ? 月 D 日在全麻下行左侧耳前

颞下硬膜下入路海绵窦区占位性病变切除术) 术前

行腰大池引流&释放脑脊液约 C4 FI) 术中见海绵窦

外膜被肿瘤组织顶起 !图 6+"&切开海绵窦外膜可

见肿瘤组织&肿瘤为实性组织&呈黄色&质硬&血供一

般&与周围组织界限明显&肿瘤组织严重浸润三叉神

经上颌支及半月神经节!图 6Q") 仔细切除肿瘤组

织及被浸润的上颌支&将术野下瘤体完全切除)

术后病理!图 @"#"%染色见上皮样细胞弥漫浸

润&排列呈大小不等囊泡/筛孔/巢团及腺管样&周边

细胞略呈栅栏状排列&细胞排列紊乱&核形欠规则&

染色质细&胞浆量少&粉染&部分囊泡内可见少许黏

液样分泌) 免疫组化#细胞角蛋白 D!!bD" ! k"&神

经细胞黏附分子 !!X@A" ! R"&血小板 R内皮细胞

黏附分子!!XC5 " ! R"&内皮细胞标记 C6 !!XC6 "

! R"&上皮膜抗原 !%.+" ! R"&!b@SA ! k"&\AC

! R"&平滑肌肌动蛋白 ! &.+" ! R"& &E544 ! R"&

!bBS5B! k"&广谱细胞角蛋白!!bU" ! k"&波形蛋

白 ! 0HF9;TH; " !部 分 k"& 肌 动 蛋 白 结 合 蛋 白

!!GIU7;H;"! R"&内皮细胞标记 55D!!X55D" ! k"&

\@C! R"&神经纤维细丝蛋白!$-" ! R"&孕激素受

体!\*" ! R"&少突胶质细胞转录因子 3 !(IH=E3 "

! R"&QKIE3 ! k"&bHEAD !增殖指数 C4e") 病理诊

断腺样囊性癌)

明确病理结果后&补充腺样囊性癌易生长部位

的相关检查#涎腺 Q超提示双侧腮腺/颌下腺腺体

回声均匀&未见肿物影*鼻窦 .*平扫提示鼻咽腔结

构基本正常&双侧咽隐窝对称&结构如常&双侧腮腺/

颌下腺未见明显异常信号影&颌下未见异常增大淋

巴影*眼眶!Z薄层扫描及增强.*双侧泪腺未见明

显异常改变) 术后 5 个月常规行伽马刀放疗一次)

左侧面部疼痛!三叉神经痛"减轻至 QG::7J疼痛分

级
#

级&复视较术前无明显变化)
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图 RS.*MR)+* &MT)L*轴位左侧海绵窦区未见明显异常信号影S图 TS.*增强轴位 )+* &矢状位

)L* &冠状位)!*可见左侧海绵窦区不均匀强化(其内可见斑片状未强化区S图 aS鞍区 !M薄层扫描提

示脑实质内未见明显异常高低密度影(左侧鞍旁似见小片状软组织密度影(左侧圆孔)约 VUZb @E*较对侧

)约 VUWW @E*扩大(卵圆孔未见明显扩大S图 \S术中所见%+U肿瘤为实性组织(呈黄色(质硬(血供一般(

与周围组织界限明显'LU肿瘤组织严重浸润三叉神经上颌支及半月神经节S图 ] S病理%"%染色

)+UXTVV*见上皮样细胞弥漫浸润(排列呈大小不等囊泡&筛孔&巢团及腺管样(周边细胞略呈栅栏状排

列(细胞排列紊乱(核形欠规则(染色质细(胞浆量少(粉染(部分囊泡内可见少许黏液样分泌'免疫组化

!CRRZ) _* )LUXTVV* (!QYcRY) _* )!UXTVV* (!Q4) _* )CUXTVV*

32讨论

腺样囊性癌是一种具有独特生物学行为的原发

性涎腺肿瘤&好发于大/小唾液腺&鼻咽部及泪腺&也

可发生于肺/气管/乳腺及皮肤&而这些区域淋巴结

转移很少见
-5&3.

) 鼻窦因接近前颅底和中颅底&腺

样囊性癌可侵蚀筛板直接浸润或向颅内转移&并且

通过鼻窦腔沿脑神经如上颌神经和翼管神经

(DDC(中国微创外科杂志 3434 年 6 月第 34 卷第 6 期2!NH; '.H; #;W&<:=&+U:HI3434&07IP34P$7P6



!0H8HG; 神经"进入中颅底&因腺样囊性癌具有嗜神

经性和弥漫性软组织浸润的倾向&故其多通过神经

浸润侵蚀/连续弥漫性软组织浸润或血行播散而扩

散&由头颈部腺体发病后在进展期转移至颅底
-C.

)

虽然腺样囊性癌在头颈部比较常见&也可转移至颅

底&但仍有原发灶不明考虑原发于颅底海绵窦区的

个案报道)

中山大学附属肿瘤医院 X7;=等
-6.

回顾性分析

5B 例鼻咽腺样囊腺癌! ;GV7UNG:>;=9GIG89;7H8 K>VTHK

KG:KH;7FG& $+!!" 和 5B3 例角化性鳞状细胞癌

! L9:GTH;HMH;=Vh<GF7<VK9IIKG:KH;7FG&b&!!"的 .*

结果和临床资料&结果显示&$+!!颅底侵犯率

!AAfDe WVP@CPCe&Bm4P434 "/海绵窦侵犯率

!CCfCe WVP5CPDe&Bm4P43B"/脑神经麻痹发生率

!CCPCe WVP5CPDe&Bi4P445 "/神经孔受侵率

!AAfDe WVPCAPCe&Bm4P434 "/卵圆孔受侵率

!@4P4e WVP36P5e&Bm4P45B"均明显高于 b&!!)

可见&相较于鼻咽部 b&!!&$+!!有更容易向颅底

及海绵窦区浸润的趋势&泪腺等腺体发生的腺样囊

性癌是否也有这类向颅底及海绵窦转移的倾向&尚

需要更多的临床研究)

+II9>;9等
-@.

报道颅外发生的腺样囊性癌向颅

内扩散时易侵犯视交叉及同侧半月神经节&侵犯视

交叉的腺样囊性癌多由鼻腔或鼻窦起源的腺样囊性

癌细胞侵蚀筛板沿视神经转移扩散所致&而侵犯半

月神经节的腺样囊性癌则可能起源于咽鼓管的腺上

皮细胞) !X@A ! R"提示病灶腺癌转移来源可能&

bHEAD!增殖指数 C4e"说明该肿瘤细胞增殖速度

快&恶性度较高&多考虑其为其他部位转移而来&基

于这些文献及免疫组化结果&我们认为本例海绵窦

区腺样囊性癌为转移所致&但鼻咽部相关腺体均没

有阳性结果验证这一结论) 再次详细询问病史&半

年前开始自觉左侧泪液分泌少&偶有左侧无泪&因此

我们向泪腺方向探寻) &NH;89:等
-A.

报道 3AB 例眼

眶肿瘤&上皮性泪腺肿瘤占 54e!3D 例"&其中仅 3

例为良性多形性腺瘤&3@ 例为恶性&腺样囊性癌最

常见 ! 5B 例 "&在上皮性泪腺肿瘤中占 AAPDe

!5BS3D")故结合本例临床表现&我们高度怀疑其腺

样囊性癌与泪腺存在关系&于是请我院眼科会诊&但

眼科相关检查双侧泪腺未见明显异常) 难道对于原

发灶的探寻就此止步&本例腺样囊性癌为海绵窦原

发病灶0

344A 年东京 b9H7大学医学院 +8GKNH等
-D.

也报

道 5 例海绵窦区腺样囊性癌&行开颅肿瘤全切除术&

病理证实为腺样囊性癌&免疫组化提示高度转移倾

向&但完善相关腺体检查未发现原发病变的证据)

佛罗里达州迈阿密米勒大学医学院 ZV9等
-B.

344A 年报道 5 例与本例相似&为 @B 岁男性&主诉进

行性复视和眼眶不适&眼眶 .*显示左侧海绵窦有

软组织肿块&活检提示腺样囊性癌&左侧泪腺及邻近

骨质正常&行放化疗使颅内肿块中度缩小后行外科

手术切除海绵窦区肿物&并取少量眶尖及泪腺组织

进行病理检查&在腺体组织周围的神经纤维束中有

腺样囊性癌肿瘤细胞&故认为海绵窦检测到的腺样

囊性癌可能起源于泪腺&但没有泪腺肿块&所以猜测

发生在泪腺的腺样囊性癌细胞在肿瘤发生的早期阶

段就沿泪腺神经逆行扩散&转移到达颅内海绵窦区&

并侵蚀三叉神经节的眼支!

.

5"&逃脱了腺样囊性

癌细胞在泪腺增殖形成肿块的阶段&使肿瘤的增殖

期发生在海绵窦&从而导致没有泪腺肿块的泪腺腺

样囊性癌) 本例同样为左侧海绵窦区腺样囊性癌&

免疫组化 !X@A! R"&提示病灶腺癌转移来源可能&

同时 bHEAD!增殖指数 C4e"显示肿瘤细胞增殖速度

快&恶性度较高&强烈提示颅内腺样囊性癌为转移所

致&但眼科检查未发现阳性结果&可能也是没有泪腺

肿块的泪腺腺样囊性癌&拟行泪腺活检&但患者家属

考虑泪腺检查为阴性结果&暂不考虑行泪腺活组织

检查)

病理证实海绵窦区腺样囊性癌而未找到原发灶

极其少见&但文献报道术后均取得良好的效果&其中

ZV9等
-B.

进一步切取少量泪腺组织活检&腺体周围

的神经纤维束中存在腺样囊性癌肿瘤细胞&考虑泪

腺腺样囊性癌细胞1早期阶段逃脱2*而 +8GKNH等
-D.

未行相关腺体活检&认为是 1原发于海绵窦区的腺

样囊性癌2) 我们也认为腺样囊性癌原发于海绵窦

区的可能性不大&或许更应该为颅外腺体转移至颅

内所致&至于未能在颅外发现原发灶&我们认同 ZV9

等
-B.

对于泪腺腺样囊性癌细胞1早期阶段逃脱2的

假说&腺样囊性癌细胞的增殖期发生在海绵窦&故在

海绵窦区发现了明显的肿物&而在颅外腺体无法发

现原发灶) 对于这一假说的验证&需要更多的隐匿

性颅外腺体腺样囊性癌病例及对相关1正常腺体2

的病理检查)

ZV9等
-B.

虽然仅切取少量泪腺组织活检&大部

分泪腺保留&进行 3 周期放疗&3 年后对颞叶可疑区

域进行活检&病理结果显示仅存在放射性坏死&定期

耳鼻喉科相关腺体检查 @ 年&均未发现头部和颈部

的隐匿性腺样囊性癌) 对于海绵窦区腺样囊性癌的

治疗&大多数学者认为手术全切是最为有效的治疗

方法&但如病灶与周围重要结构粘连严重&多支持减

压性切除&因为全切肿瘤存在术中出血过多及神经功

能障碍的风险) 由于腺样囊性癌属于恶性肿瘤&且具

有放射敏感性&手术和放疗是标准治疗方法
-?.

) 本例

海绵窦区腺样囊性癌全切术后 5 个月行第一周期放

疗&左侧面部疼痛及复视症状较术前明显好转&但是

否发生泪腺或相关腺体肿块形成/海绵窦区肿瘤复

发/中位生存期等预后&需要更长时间的随访)

原发灶寻找不明的海绵窦区腺样囊性癌是一种

罕见的颅内恶性肿瘤&病例报道极少&对于其病因/

)下转第 CB6 页*
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镜切除甲状腺肿瘤需要小心谨慎&尤其是对具有恶

性潜能的滤泡性肿瘤) 提高手术操作技巧&完善术

前评估&以及术中冲洗创腔/使用一次性标本袋等措

施&可能降低术后肿瘤种植转移的发生率)
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诊断/治疗及预后尚需更多病例的随访观察) 基于

本例特殊的三叉神经痛患者&因伴随外展不能等症

状&定位为海绵窦区疾患&但 .*平扫海绵窦区未见

明显异常&我们建议对于该类患者可继续完善头颅

增强 .*明确有无病变) 对于海绵窦区或视交叉处

占位性病变&虽然腺样囊性癌颅内发生率并不高&但

仍需要行鉴别诊断&对泪腺及大/小涎腺行仔细体格

检查) 对于海绵窦区或视交叉处占位性病变术后病

理结果提示腺样囊性癌患者&应该术后对泪腺等腺

体进行相关影像学检查&寻找原发灶并进一步治疗&

而对于原发灶探寻无果者&也应该术后密切复查术

区及可疑原发灶区域)
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