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右侧颞部低度恶性肌纤维母细胞肉瘤１例报告

徐春华，纪春阳，李东海

南昌大学第一附属医院神经外科，江西 南昌　３３０００６

　　肌纤维母细胞肉瘤是临床上一种非常少见的
恶性梭形细胞肿瘤，起源于间叶组织，主要由分化

程度不同的肌纤维母细胞组成，好发头颈部及四

肢。我们确诊一例颅内外低度恶性肌纤维母细胞

肉瘤病例，现结合文献报道如下。

１　临床资料
患者男性，１６岁，因右侧颞部无痛性包块进行

性增大 ２周入住我科，体检发现患者右侧颞部颧弓
上方骨性包块，向外膨出，质地硬，局部轻压痛，无

红肿及杂音。神经系统体检未见异常。头颅 ＣＴ
示：右颞部中颅窝异常占位，局部骨质破坏（图 １）
头颅 ＭＲＩ示：右侧颞部可见一 Ｔ１ＷＩ呈中等稍低信
号，Ｔ２ＷＩ呈中低混杂信号影，邻近颅骨破坏，颞
叶受侵犯，增强扫描后肿块呈显著不均匀强化（图

２４）。完善术前准备，在全麻下行经右翼点颧弓

手术入路。术中见肿瘤侵犯颞肌、颞骨及中颅窝底

骨质，肿瘤侵犯硬脑膜并长入颅内颞叶，肿瘤经中

颅窝侵入翼颚窝，边界不清，外观呈菜花样，血供

中等，术中出血不多，术中冰冻切片提示恶性肿

瘤，行肿瘤次全切除，中颅窝局部电灼。术后病理

镜检示瘤细胞短梭形或多角形，编织状或弥漫状，

胞核深染，局灶组织坏死，周边瘤细胞呈栅栏状围

绕。免 疫 组 化 示：ＡＣＴＩＮ（＋），ＤＥＳ（＋），ＳＭＡ
（－），ＣＤ９９（－），ＶＩＭ（＋），ＥＭＡ（－），Ｓ１００
（－），ＣＤ３４（－），ＮＦ（－），ＧＦＡＰ（－），ＭＹＯＤ１
（－），Ｋｉ－６７（约 ９０％ ＋），特殊染色示：ＶＧ（瘤细
胞黄色），ＭＡＳＳＯＮ（瘤细胞紫红色），病理诊断：右
侧颞部低度恶性肌纤维母细胞肉瘤。术后患者恢

复可，无面瘫，肢体活动正常，拟出院后 １月内接
受放疗。

图 １　头颅 ＣＴ示右中颅窝异常占位，局部骨质破坏 图 ２　头颅 ＭＲＩ轴位增强扫描示右颞部肿块显著不均
匀强化
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图 ３　头颅 ＭＲＩ冠状位增强扫描示肿块侵犯右颞叶
及硬膜

图 ４　头颅 ＭＲＩ矢状位增强扫描示肿块侵及翼颚窝

２　讨论
低度恶性肌纤维母细胞肉瘤近来被认为是由

具有肌纤维母细胞分化特征的细胞所构成的一组

恶性肿瘤，可见于多种解剖部位，但更多见于四肢

和头颈部，尤其舌和口腔，其次见于四肢、胸壁、腋

下、腹股沟和腹盆腔。发生于颅内罕见，中文文献

目前只有一例报道［１］，英文文献报道多位于口腔、

舌底［２，３］，侵犯颅内尚未有报道。Ｍｏｎｔｇｏｍｅｒｙ等［４］认

为，肌纤维母细胞肉瘤可以发生在儿童或成人，

患者年龄为 ７～８５岁，平均 ４０岁，男女比例相
等。Ｆｉｓｈｅｒ［５］总结文献后认为，患者以男性常见，
但平均仍为 ４０岁，逐渐增大的无痛性包块是肌纤
维母细胞肉瘤患者最常见的临床症状，肿瘤位于皮

下或筋膜下，但多数常位于深部软组织。少数肿

瘤界限清楚，多数情况下，肿瘤沿结缔组织间隔

呈不规则浸润，甚至可以侵入肌肉或骨骼。本例

患者以无痛性包块起病，术中发现肿瘤侵犯肌肉、

颞骨、蝶骨及硬脑膜。

肌纤维母细胞肉瘤发病率低，临床表现无特征

性，术前不易确诊，确诊依赖术后病理、免疫组化

及电镜检查。临床上主要与炎症性肌纤维母细胞

瘤、胚胎性横纹肌肉瘤及平滑肌瘤相鉴别。肌纤维

母细胞肉瘤容易复发甚至可以发生转移，所以更

多人认为它是一种恶性肿瘤，具有侵袭性，易局

部复发。治疗上主要为手术治疗，放疗可有一定的

效果，术后是否行辅助化疗，效果还待进一步观

察［６］。
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