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　 　 脊索瘤是罕见的骨恶性肿瘤,起源于胚胎残留

的脊索组织,过去认为脊索瘤相对于颅底更多见于

骶骨,然而,现有证据表明,其在颅底 (32% )、脊柱

(32. 8% )和骶骨(29. 2% )的分布几乎是均等的 [1] 。
虽然脊索瘤为低度恶性肿瘤,但易局部侵犯且预后

不良。 对于发生于斜坡的脊索瘤,目前公认的治疗

原则是最大限度地安全地切除肿瘤,术中强调对神经

及血管的保护,术后辅助放疗[2] 。 本文报道 1 例侵犯

海绵窦包绕颈内动脉的斜坡脊索瘤综合治疗结果。

1　 临床资料

患者女,33 岁,“间断头痛半年,左眼活动受限

伴复视 1 周”2018 年 9 月 11 日入院。 患者半年前

开始无明显诱因出现间断双侧头部胀痛,无明显时

间规律,左侧明显。 2 周前就诊于外院神经科,行颅

脑 CT 检查后以“颈椎病”为诊断予营养神经、扩血

管及镇痛治疗。 1 周前头痛加剧,伴呕吐,并出现左

眼复视(向外转时明显)、眼睑下垂,无明显视力下

降,偶有右侧鼻腔间断出血,总量约 10 ml,可自止。
半年来无发热、脓涕、鼻堵、面部麻木肿胀、嗅觉减

退、张口受限等症状。 外院颅脑 MRI 提示:鞍区内

不规则等 T1 混杂 T2 信号影,充满蝶窦,大小约 3. 0
cm × 3. 1 cm × 1. 7 cm,斜坡骨质破坏。 于我科入院

进一步诊治。 自发病以来,精神、饮食可,睡眠良好,
二便正常,无体重减轻。

体格检查:眼部,左侧上睑下垂 (图 1A),左眼

向外、向上、向内及向下转受限,双眼无视力下降,眼
底及视野检查未见异常;鼻部,鼻内镜检查双侧鼻腔

未见异常分泌物及新生物,鼻咽部未见明显异常;颈
部未及肿大淋巴结。 无步行障碍及锥体束征。

辅助检查:鼻窦 CT(图 2),蝶窦内软组织密度

影填充,左侧蝶窦外侧壁、枕骨斜坡局部骨质吸收、
破坏,诊断蝶窦占位,周围骨质破坏,考虑恶性可能

性大。 行头颈 CTA 通过 Mimics 软件对病变及颈内

动脉空间位置关系进行三维重建(图 3),提示肿物

与双侧海绵窦段颈内动脉关系密切,但并未完全包

绕颈内动脉。 颅底增强 MRI(图 4A):蝶窦内混杂信

号影,病变周围强化,病变中心无明显强化,蝶窦窦

壁骨质受压变薄,连续性中断。
与神经外科、眼科及影像科多学科联合会诊,决

定先切除肿物,明确肿物性质。 9 月 20 日行鼻内镜

下双侧蝶窦开放、蝶窦颅底肿物切除术:定位双侧蝶

窦自然开口,去除鼻中隔后端,暴露蝶窦前壁,经左

侧蝶窦自然开口开放,暴露出窦内一表面光滑的淡

粉色肿物,充满窦腔(图 5A)。 细针于肿物下极穿

刺抽吸为负压,无明显出血,钳取肿物送冰冻病理检

查,提示肿瘤性病变但未见恶变。 进一步扩大去除

左侧蝶窦前壁骨质,去除蝶窦内剩余病变,见蝶窦后

壁仍有极薄骨质与颅内相隔,未见明确脑脊液漏出。
去除蝶窦中隔,扩大开放右侧蝶窦,见其内病变与左

侧相 似, 彻 底 清 理。 术 后 石 蜡 病 理 结 果 为 脊 索

瘤 ( 图 6 ) , 免 疫 组 化 CK 混 ( + ) , S-100( + ),
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图 1　 眼部体格检查:A. 入院时左侧上睑下垂,左眼各向运动受限;B. 术后 1 周上睑下垂消失,眼球各向运

动受限明显缓解 　 图 2　 鼻窦 CT 平扫(A. 轴位,B. 冠状位,C. 矢状位) :软组织密度影病变(箭头)充满整

个蝶窦腔,左侧海绵窦可疑侵犯,颅底骨质不连续,骨质受压吸收变薄,左侧为著,枕骨斜坡骨质破坏

图 3　 通过 Mimics 软件对 CTA 重建(红色为双侧颈内动脉,紫色为病变组织,A 为后面观,B 为右前面

观) ,提示病变与双侧颈内动脉关系密切,但并未包绕颈内动脉 　 图 4　 颅底增强 MRI(冠状位) :A. 术前,

蝶窦内混杂信号影(箭头) ,病变周围强化,内部区无明显强化,蝶窦窦壁骨质受压变薄,连续性中断;B. 术

后 1 个月,术区仅有黏膜水肿,未见病变残留 　 图 5　 鼻内镜图像:A. 术中,蝶窦内见一表面光滑的淡粉色

实性肿物(箭头) ,充满窦腔,表面覆以包膜;B. 术后 1 个月,术腔黏膜稍肿,无异常分泌物及新生物;C. 术

后 6 个月,上皮化良好,未见肿瘤复发 　 图 6　 石蜡病理(HE 染色 　 × 100)提示脊索瘤,伴出血坏死
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Brachyury(部分 + ), Ki-67 ( 个别 + ), SMA ( - ),

CD34( - )。 术后 1 周左眼上睑下垂消失,眼球向

上、内、下转无受限(图 1B),术后无脑脊液鼻漏、发
热、头痛等并发症。 术后 1 个月复查眼位图、鼻窦增

强 MRI(图 4B)及鼻内镜检查(图 5B),提示术后恢

复良好,双侧眼球运动完全正常,无肿瘤复发。 根据

多学科联合会诊意见,11 月 26 日(术后 2 个月)起

于肿瘤放疗科辅助放疗 30 次,共 60 Gy。 术后 6 个

月复查鼻内镜(图 5C):术腔上皮化良好,无肿瘤复

发。 末次随访 2021 年 1 月 20 日(术后 2 年 4 个月)
行鼻窦增强 MRI 检查,未见肿瘤复发。

2　 讨论

斜坡脊索瘤一般生长缓慢,恶性程度不高,很少

发生转移,但因肿瘤常与颅底神经及大血管等关系

密切而难以完全切除,因此局部复发率高,预后较

差。 临床表现因部位及大小不同而异。 颅底脊索瘤

常生长于斜坡,最常见临床表现为头痛,伴随出现脑

神经功能障碍,如复视、上睑下垂等,其他罕见表现

包括鼻出血和颅内出血 [1] ,甚至脑脊液鼻漏 [3] ,临
床上易与侵袭性真菌性鼻窦炎、垂体瘤、软骨肉瘤、

鼻咽癌侵犯海绵窦等混淆。
本例为青年女性,病程半年,以不明原因的头痛

为首发症状,逐渐加重,伴随出现间断鼻出血、上睑

下垂、复视等症状,营养神经止痛治疗无改善。 首先

应考虑侵袭性真菌性鼻窦炎可能,但无免疫功能低

下或缺陷病史,故该诊断可能性不大,鼻窦 CT 提示

蝶窦内病变为不均匀软组织密度影,而真菌性鼻窦

炎鼻窦 CT 为不均匀混杂高密度影表现。 其次,根

据肿物的生长位置及影像学特点,应考虑侵袭性垂

体瘤的可能性,可向下生长累及斜坡区,其生长形态

与脊索瘤相似,但垂体瘤在增强 MRI 中表现为显著

强化 [4] ,本例与之不同。 软骨肉瘤在影像学及病理

上与斜坡脊索瘤较难鉴别,软骨肉瘤中心常位于斜

坡外侧岩枕裂,颅底骨质破坏明显,瘤内钙化明显,
在 CT 上可有“逗号样”钙化,且 MRI 增强扫描可见

明显强化,本例与之不同。 鼻咽癌常向上浸润生长

破坏颅底骨质、血管及神经,引起出血、复视、头痛等

症状,本例鼻内镜及影像学检查均未见鼻咽部肿块;
鼻咽癌增强 MRI 明显强化,而该患者的病变周围强

化,内部区无明显强化,因此暂时将鼻咽癌侵犯海绵

窦的诊断除外。 当然,病理检查及免疫组化结果才

是诊断的金标准。

对于发生于斜坡的脊索瘤,因其病变位置的特

殊性,在治疗过程中着重强调神经功能的保护,目前

公认的治疗方案是尽可能完全切除肿瘤联合术后辅

助放疗 [2,5] 。 在手术方式的选择方面,meta 分析 [6]

结果显示,传统的显微镜 手 术 复 发 率 为 31. 8%

(95% CI: 14 ~ 52. 8 ), 经 鼻 内 镜 手 术 为 19. 4%

(95% CI:5. 4 ~ 39. 2),脑脊液鼻漏的发生率无明显

差异。 本例采用经鼻内镜切除肿瘤的微创术式,术

后 2 个月开始辅助放疗,共 60 Gy,与推荐方案一致。

术前影像三维重建,对于颅底肿瘤的手术规划具

有重要的提示作用[7] 。 我们采用 Mimics 软件进行肿

瘤与双侧颈内动脉关系的三维重建,进行手术方案规

划。 本例肿瘤与海绵窦段颈内动脉关系密切,但通过

三维重建可以清晰地看到肿瘤并未对颈内动脉形成

360°包绕,因此术中无需将颈内动脉进行移位。

综上,斜坡脊索瘤为罕见的低度恶性骨肿瘤,早

期发现行手术切除可有效改善神经功能,并应进行

术后辅助放疗以减少复发。
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