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　　摘　要：　目的　探讨鼻腔鼻窦腺样囊性癌（ＡＣＣ）的临床特点及手术疗效分析。方法　回顾性分析云南省第
三人民医院２０１０年６月—２０１７年６月收治的３１例病理确诊为鼻腔鼻窦ＡＣＣ患者主要临床表现及生物学特性，针
对不同部位、分期患者进行不同方式的手术及术后放疗。结果　３１例鼻腔鼻窦 ＡＣＣ患者随访３０例，１例失访；
３年生存率为８７．１％（２７／３１），５年生存率为７１．０％（２２／３１），３年局部复发率为１６．２％（５／３１），５年局部复发率为
２５．８％（８／３１）。结论　鼻腔鼻窦ＡＣＣ生长部位深在，毗邻结构复杂，肿瘤的高侵袭性和沿神经浸润生长的习性，
手术彻底切除较难，易复发。传统手术结合鼻内镜颅底技术以及神经追踪技术是减少复发、提高生存率的有效

方法。
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　　鼻腔鼻窦腺样囊性癌（ａｄｅｎｏｉｄｃｙｓｔｉｃｃａｒｃｉｎｏｍａ，
ＡＣＣ）为鼻窦涎腺型肿瘤，占鼻腔鼻窦恶性肿瘤的
４％～５％，常见症状有鼻塞、鼻出血、嗅觉减退及鼻
面部疼痛，早期症状不典型，不易引起患者的重视，

容易延误治疗。随着肿瘤的进展，病变可侵入周围

重要结构，造成眼胀、眼突、复视、头痛等严重的症

状［１］。其有远处转移倾向，最常转移部位为肺，其

次为骨骼、脑等，但鼻腔鼻窦 ＡＣＣ不常发生颈部淋
巴结转移，临床进展缓慢，病程较长，部分可带瘤生

存［２］。本研究对云南省第三人民医院自 ２０１０年
６月—２０１７年６月收治的３１例鼻腔鼻窦 ＡＣＣ患者
临床及手术疗效进行分析。报道如下。
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１　资料与方法

１．１　临床资料
选取２０１０年６月—２０１７年６月经病理确诊鼻

腔鼻窦 ＡＣＣ的患者３１例，其中男１８例，女１３例；
年龄３２～７３岁，平均年龄４４．５岁；病程２～１１个
月，平均５．４个月。患者主要症状体征为鼻塞、鼻出
血、涕中带血、嗅觉减退、鼻部面部肿痛、视力下降及

眼球突出、复视等。肿瘤生长部位：鼻腔１例，鼻腔
合并上颌窦８例、合并筛窦５例，蝶窦２例，合并窦
外侵犯１５例（眼眶内３例、颅底４例、翼腭窝４例、
颞下窝２例、硬腭２例）。行鼻内镜检查可见结节
状、菜花状粉红色新生物，表面溃破，触之易出血或

局部膨隆。全部病例均行鼻窦增强 ＣＴ及增强 ＭＲＩ
检查，可显示鼻腔鼻窦密度不均软组织密度影，膨胀

破坏性改变，增强后不均匀强化，局部骨质破坏，部

分可有沿周围神经管扩大的组织影，ＭＲＩ见软组织
信号结节影，呈不均匀长 Ｔ１、长 Ｔ２信号，部分周围
神经有扩大增粗的软组织影。根据国际抗癌联盟分

类标准第八版）ＴＮＭ分期［３］：Ｔ１期 ２例，Ｔ２期
１４例，Ｔ３期８例，Ｔ４期７例
１．２　治疗方法

先行传统鼻侧切开术或上颌骨切除术，把大块

肿物切除以后在鼻内镜下仔细探查肿物的生长部

位，明视下看清眶纸板、眶筋膜、筛板、颅底、硬脑膜

是否有肿瘤侵犯残留，若有肿物侵犯以上部位可在

内镜下切除并作同期修复，尤其周围毗邻的神经尽

量暴露追踪一段距离，术中切缘及神经冷冻切片病

理观察至没有肿瘤残留。仅２例病变局限鼻腔采取
单纯经鼻内镜下手术，术后送病理检查。全部患者

术后６周以内行放射治疗１疗程，术后放疗剂量为
６０～６５Ｇｙ。３１例患者肿瘤生长部位、分期、治疗方
法、复发、转移及随访情况见表１。
１．３　疗效观察

术后定期行内镜及 ＣＴ或 ＭＲＩ检查术部及头

颅、胸腹部，了解肺部腹部情况以及肝肾功、电解质

等常规检查。

２　结果

术后病检结果：特征性癌细胞呈条索状排列，围

成圆形、卵圆形腔隙，呈腺泡样改变，中间有黏液，细

胞之间是索状结缔组织分隔，符合鼻腔鼻窦 ＡＣＣ
（图１ａ、ｂ）。
３１例患者随访３０例，５年后１例失访。３年局

部复发率为 １６．２％（５／３１），５年局部复发率为
２５．８％（８／３１）。６例发生远处转移（１９．４％），其中
５例肺部转移（１例同时合并骨转移），１例脑转移。
所有患者中 ９例次病理发现周围神经有侵犯
（２９．０％），８例复发的患者中有４例术中发现有神
经侵犯（有神经侵犯的复发率为 ５０．０％）。其中
４例复发患者有颅底颅内侵犯，经保守治疗或放弃
治疗死亡，３例肺部多发转移死亡（１例合并骨转
移，２例肺部重症感染呼吸衰竭）、１例恶病质多器
官衰竭死亡，１例合并重症心血管疾患死亡，３年生
存率为 ８７．１％（２７／３１），５年生存率为 ７１．０％
（２２／３１）。典型病例手术前后图片见图２～４。

３　讨论

鼻腔鼻窦ＡＣＣ又称圆柱瘤，来源于鼻腔鼻窦涎
腺组织的低度恶性肿瘤，病灶生长缓慢，具有嗜神经

侵袭性，易发生周围侵犯，易复发，较少发生颈部淋

巴结转移等独特生物学特点。由于该病生长部位解

剖复杂，手术完全切除较难，依据病理检查确诊，不

同的病理类型与患者预后密切相关［４］。目前缺乏

统一标准治疗方案，多采用以手术为主，术后辅助放

射治疗的方法，化疗、生物治疗等疗效尚不能肯定确

切疗效［５］。

较强嗜神经性是ＡＣＣ典型生物学特性，局部侵
袭性破坏并且可沿周围神经侵犯扩展，肿瘤可通过

表１　３１例患者临床资料　（例）

肿瘤部位范围 临床分期 例数 手术方式 术后治疗 远处转移 ３年死亡（复发） ５年死亡（复发）
局限于鼻腔侧壁 Ｔ１ ２ 单纯鼻内镜 放疗 ０ ０（０） ０（０）
鼻侧壁、额筛、蝶窦、上颌窦

内壁

Ｔ２ １４ 鼻侧切开＋内镜辅助 放疗 １ ０（０） １（１）

上颌窦内及后外壁、下壁 Ｔ３ ８ 上颌骨部分切除＋内镜辅助 放疗 ３ １（２） ３（３）
有鼻窦外颅底侵犯（眼眶

内及颅底）

Ｔ４ ７ 上颌骨扩大全切除 ＋内镜
辅助

放疗 ２ ３（３） ５（４）
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翼管、圆孔、翼腭窝、眶上裂、眶下裂等孔道通过翼管

神经、上颌神经、下颌神经、腭大及腭小神经、蝶腭神

经节、半月节神经等向周围侵犯（图２ａ、ｂ），肿瘤侵
犯广泛者可到达颅底神经、脑膜、脑组织、眼球、硬

腭、海绵窦、颈总动脉等复杂重要结构，处理起来相

对棘手［６］（图３ａ、４ｂ）。本组病例中９例次发现周围
神经有侵犯，有神经侵犯的患者５０．０％以上发生了
复发。

影像检查可明确肿瘤的侵犯范围，辅助诊断及

指导手术治疗。增强ＣＴ和ＭＲＩ显示患侧鼻腔软组
织影，增强后不均匀强化，可见散在高低密度区呈膨

胀破坏，邻近骨质受压变薄或破坏，肿瘤有沿着周围

神经生长的特征，神经管孔扩大，可呈不规则密度的

神经增粗软组织影［７８］。

手术是鼻腔鼻窦ＡＣＣ的主要治疗方式，但是其
生长及侵犯的部位毗邻重要器官，周围神经错综复

杂，成为病变彻底切除困难、肿瘤残留或复发的重要

原因。单纯鼻内镜下手术多适用于 Ｔ１及部分 Ｔ２
的早期患者，但本病发现多为中晚期，故我们推荐鼻

内镜辅助传统手术切除的方式。先行传统（鼻侧切

开术或上颌骨切除术）把大块肿物切除以后在鼻内

镜下仔细探查肿物的生长部位，对各鼻道、筛顶、嗅

裂、翼腭窝、颞下窝、额隐窝等隐蔽深在部位在内镜

放大明视下看清眶纸板、眶筋膜、筛板、硬脑膜、颅底

周围等重要结构是否有肿瘤侵犯残留，若有肿物侵

犯用鼻刨、电转、等离子彻底切除，必要时可切除部

分可疑的眶纸板、眶筋膜、硬脑膜或部分受侵的脑组

织。局部组织、颅底、脑膜缺损采取必要的修复手段

·３５·
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（如中隔黏膜瓣、颞肌瓣等）修复创面（图２ｃ、３ｂ、３ｃ、
４ｂ、４ｃ），尤其周围毗邻的神经尽量暴露追踪一段距
离，术中冷冻切片病理观察至没有肿瘤残留，部分在

追踪切除侵犯的神经及保留重要器官相矛盾时也可

局部植入离子或术后补充放疗。随着鼻内镜技术的

不断进步，据相关报道单纯内镜手术对于一些中晚

期患者，也可以取得满意疗效，而且可以减轻损伤，

缩短恢复时间，值得关注。

据相关研究ＡＣＣ对放射治疗中度敏感，故放疗
常作为辅助或姑息治疗。目前，质子、重离子放射应

用于ＡＣＣ的治疗也受到关注［９］，也有向残断神经管

内行植入离子治疗的报道［１０］。

在我们的研究中采取手术后联合放疗的综合治

疗。患者中５年内有８例局部复发（２５．８％），６例
有远处转移（１９．４％），转移部位５例均有肺部（１例
合并骨转移），１例脑转移，死亡 ９例，生存率为
７１．０％，这些概率与同类研究相近。远处转移多发
生于病变较广、分期较晚的患者，本组手术结合术后

放射治疗能明显改善患者的生存率，但即使在原发

灶得到很好控制的患者中仍有很高的复发率和远处

转移率，这可能与 ＡＣＣ易向周围蔓延生长、神经浸
润有关。即使切缘阴性，仍可有肿瘤细胞沿神经、血

管隐匿跳跃性播散的可能。

总之，鼻腔鼻窦 ＡＣＣ尽管生长缓慢，较少出现
淋巴转移，但是容易侵犯邻近重要组织结构并沿神

经生长，手术结合术后放疗虽提高了生存率，但仍有

较高的复发率和远处转移率。该疾病是否发生局部

复发、远处转移与患者的生存率密切相关，肿瘤分期

较晚、特殊病理类型、颅内侵犯以及是否有周围神经

侵犯是影响生存的主要因素。因此，早期诊断及正

确治疗仍是提高生存率的主要方法。
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