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　　患者，男，５３岁，因“头痛、发现额部包块 ４个月”２０２２年
８月５日于我院就诊。２０２２年４月患者无明显诱因出现头痛，
呈阵发性，低头时明显，额部可触及一黄豆大小的包块，无疼痛

感，表面皮肤正常，未予重视。后头痛逐渐加重，包块逐渐增

大，遂于２０２２年５月１４日就诊于我院，行颅脑ＣＴ示左侧筛窦、
额窦占位性病变，伴周围骨质破坏，部分病灶向额部生长。为

求进一步治疗，于２０２２年５月１７日至武汉协和医院就诊，完善
鼻窦ＣＴ结果示双侧额窦、左上颌窦、左侧中鼻道、左侧筛窦及
部分右侧筛窦可见异常中、高混杂密度影，并多发窦壁骨质破

坏，额部病灶向外累及皮下脂肪层，向内侵及颅内，左侧眼眶内

侧壁向眶内膨隆，不排除病灶累及眶内，左眼球外突，考虑肿瘤

性病变可能，不排除特殊类型鼻窦炎，建议结合临床进一步检

查。２０２２年５月２５日在武汉协和医院于全麻下行左侧中鼻道
肿物及左侧筛窦额窦肿物活检术，２０２２年６月１日组织病理检
查结果示具有多向分化的恶性肿瘤，符合畸胎癌肉瘤；镜下可

见肿瘤形态多样（图 １Ａ），结构复杂，可见腺癌（图 １Ｂ）、鳞癌
（图１Ｃ）及间叶源性肉瘤成分（图１Ｄ）。免疫组化染色结果示：
上皮性肿瘤成分，ＰＣＫ（＋），Ｐ４０，ＣＫ５／６（鳞状细胞癌区域 ＋），
ＣＫ７（＋）ＣＫ２０（－）；间叶性肿瘤成分：Ｓｙｎ（灶状 ＋），ＣｇＡ（－）
Ｄｅｓｍｉｎ（＋），ＳＯＸ１０（部分 ＋）Ｍｙｏｇｅｎｉｎ（－）ＭｙｏＤ１（－），Ｋｉ６７
（ＬＩ：８０％）；原位杂交检测结果示：ＥＢＥＲ（－）。病理诊断：左侧
鼻腔鼻窦畸胎癌肉瘤（ＳＮＴＣＳ）。后患者自行在家服中药２个月，
症状无缓解，额部包块增大（５．０ｃｍ×３．５ｃｍ），并出现左侧眼痛、
溢泪和左侧眼球突出，遂２０２２年８月５日再次就诊于我院。既
往史无特殊。入院体格检查：Ｔ３６℃，Ｐ６１次／分，Ｒ２０次／分，
Ｂｐ１１９／９３ｍｍＨｇ，颈软，浅表淋巴结未触及肿大，额部可触及一
包块，约黄豆大小，表面皮肤正常、无压痛，心肺听诊未见明显

异常，腹软，肝脾肋下未触及，移动性浊音阴性，四肢关节及神

经系统正常。实验室检查结果：血常规、凝血功能、Ｄ二聚体、
肝肾功能、电解质、尿常规、粪便常规检查结果均无异常；餐后

２小时血糖８．５３ｍｍｏｌ／Ｌ（＜７．８０ｍｍｏｌ／Ｌ，括号内为正常值范围，
以下相同）；肿瘤标志物：神经元特异性烯醇化酶 ２３．５８ｎｇ／ｍｌ
（＜１６．３０ｎｇ／ｍｌ），癌胚抗原、糖类抗原１２５、糖类抗原１９９、鳞状
细胞癌相关抗原测定结果均正常。心电图检查结果示窦性心

动过缓，心率５８次／分。心脏超声检查结果示升主动脉增宽，
左心扩大，二、三尖瓣少量返流，左室舒张功能减退。胸部 ＣＴ
检查结果示双肺纹理增多，左肺下叶条索灶，右侧胸膜局部增

厚。颅脑增强ＭＲＩ＋弥散加权成像（ＤＷＩ）检查结果示左侧额
骨、额窦、筛窦及眼眶内占位，ＤＷＩ上呈弥散受限高信号；增强
扫描后呈中度明显不均匀强化，考虑为恶性肿瘤，破坏额骨、额
窦壁及左侧眼眶内、上壁，向颅内生长，左侧额部脑膜增厚考虑

受侵。双侧颈部多发增大淋巴结（最大者位于左侧，约１．３ｃｍ
×２．４ｃｍ），呈中度强化，部分强化不均。２０２２年８月８日予患
者化疗联合安罗替尼抗血管治疗，具体方案为白蛋白结合型紫

杉醇＋奈达铂＋安罗替尼（白蛋白结合型紫杉醇４５０ｍｇ／天静
脉滴注＋奈达铂１２０ｍｇ／天静脉滴注 ＋安罗替尼胶囊１２ｍｇ口
服每天１次，连续服用１４天后停７天，２１天为１个周期）。治
疗２个周期后患者额部包块消失，影像学检查结果示额骨、额
窦壁、左侧眼眶内、颅内病灶明显缩小，双侧颈部淋巴结较前缩

小（最大短径０．９ｃｍ），无头痛、左眼痛、溢泪和左侧眼球突出，
后行鼻腔、额部放射治疗（ＤＴ：ＰＧＴＶ７０００ｃＧｙ／３３Ｆ／６ｗ＋，ＰＣＴＶｐ
６６００ｃＧｙ／３３Ｆ／６ｗ＋，ＰＣＴＶ６０００ｃＧｙ／３３Ｆ／６ｗ＋），疗效评价为部
分缓解（ＰＲ）。已随诊６个月未见肿瘤进展迹象，目前仍在门诊
随访中。

图１　２０２２年６月１日患者组织病理检查结果（Ａ：低倍镜下肿瘤呈息肉样且形态多样；Ｂ：低分化癌，局部伴有软骨

分化及腺腔形成；Ｃ：右上角为明确鳞状细胞癌成分；Ｄ：横纹肌肉瘤成分；Ａ：×２０；Ｂ、Ｃ、Ｄ：×１００；ＨＥ染色）
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　　讨　　论
ＳＮＴＣＳ是一种十分罕见的具有高度侵袭性的恶性肿瘤［１］，

同时具有畸胎瘤和癌肉瘤特性［２］。Ｒａｏ等［３］对１０７例 ＳＮＴＣＳ
患者的回顾性研究显示ＳＮＴＣＳ大多发生于成年男性，平均年龄
为５２．７岁，男女比约为７∶１。本病例为５３岁男性，与文献报道
相符。尽管对于 ＳＮＴＣＳ病因仍不明确，但随着我们对 ＳＮＴＣＳ
认识的不断加深，在组织发生来源和发病机制上取得一定进

展，目前有多篇报道从分子水平分析了其可能发病机制，为未来

可能的分子靶向治疗提供理论基础。Ｒｏｏｐｅｒ等［４］的研究显示

ＳＭＡＲＣＡ４失活和ＣＴＮＮＢ１突变可能是ＳＮＴＣＳ发生的遗传机制，
Ｇｏｐａｋｕｍａｒ等［５］首次报道通过细针吸入性细胞学证实ＳＭＡＲＣＡ４
失活的ＳＮＴＣＳ患者有淋巴结转移倾向，ＢＲＧ１免疫染色缺失和
ＳＭＡＲＣＡ４失活均可能参与 ＳＮＴＣＳ的发生。ＳＮＴＣＳ最常见临
床表现是鼻塞和鼻出血；由于 ＳＮＴＣＳ的高度侵袭性，当肿瘤侵
犯周围邻近组织时可出现头痛、溢泪、面部肿胀、视觉障碍、眼

球突出、嗅觉丧失、额叶相关神经系统症状及少见的波动性低

钠血症［６］。本例患者出现了头痛、溢泪、左侧眼痛和左侧眼球

突出，因为肿瘤侵及颅内和左侧眼眶，与上述文献报道结果一

致。ＳＮＴＣＳ起病隐匿，恶性程度高，易发生转移，预后差，平均
生存期为１．７年，６０％患者存活时间不超过３年［７］。

　　对于ＳＮＴＣＳ的治疗仍无统一的标准，其大多主张根治性手
术和辅助放化疗。在一项针对１０７例 ＳＮＴＣＳ患者的研究中，
８７．２％的ＳＮＴＣＳ患者接受了手术切除，５９．３％接受了放疗，
１８．６％接受了化疗［３］。接受手术辅助放疗和化疗组的患者生

存率最高（８８．８％），复发率最低（２２．２％）。龚陈蓥等［８］采取

术后予环磷酰胺＋多柔比星 ＋顺铂（ＣＡＰ）方案诱导化疗和同
步放疗治疗１例ＳＮＴＣＳ患者，随访６８个月，患者病情稳定，无
复发及转移现象。Ｐｅｒａｌｔａ等［９］对１例 ＳＮＴＣＳ患者进行根治手
术联合术后同步放、化疗，随访５０个月，患者情况良好，无任何
复发及转移迹象。结合上述文献报道手术辅助放、化疗治疗效

果较好。而Ｊｏｓｈｉ等［１０］对两例颅内延伸的 ＳＮＴＣＳ患者均采取
术前新辅助化疗（ＮＡＣＴ）联合术后行以顺铂为基础的胸部放疗
（ＣＴＲＴ）。其中１例因化疗后出现持续中性粒细胞减少的不良
反应而终止化疗，完成ＣＴＲＴ３个月后病情仍较稳定，无复发及
转移。另１例未出现明显化疗后不良反应，完成 ＣＴＲＴ２个月
后病情仍较稳定，无复发及转移。对于不适合手术的ＳＮＴＣＳ患
者可考虑术前新辅助化疗联合术后放疗，可能改善患者预后，

由于治疗例数少，治疗效果有待进一步探究。在靶向治疗上，

目前有多篇报道从分子水平分析了ＳＮＴＣＳ的分子机制，有研究
显示ＳＮＴＣＳ患者存在基因突变，为未来更精准的靶向治疗提供
可能，有望提高肿瘤治疗效果［４５］。盐酸安罗替尼是一款国产

的新型口服小分子酪氨酸激酶抑制剂，具有靶向多靶点抗肿瘤

血管生成和抑制肿瘤生长的作用特点。Ⅱｂ期多中心临床试验
研究表明安罗替尼对于治疗晚期软组织肉瘤显示出良好的成

效［１１］。而本例患者组织病理结果示镜下可见间叶源性肉瘤成

分，故本例患者治疗上可考虑使用安罗替尼作为一线抗血管联

合治疗。但关于使用安罗替尼抗血管联合治疗 ＳＮＴＣＳ患者的
文献报道较少，徐程等［１２］报道了其中１例 ＳＮＴＣＳ伴颅内累及
患者在发生肺转移后使用安罗替尼靶向治疗，术后３０个月仍

存活。本例患者病灶累及颅内及左侧眼眶，为晚期恶性肿瘤，

外科评估无手术指征，在治疗上对患者采取白蛋白紫杉醇＋奈
达铂方案化疗联合安罗替尼抗血管治疗，有研究结果指出白蛋

白结合型紫杉醇联合治疗对晚期恶性肿瘤显示出较好的疗效，

安全性较高，可提高患者生存质量，故在化疗方案选择上考虑

使用“白蛋白紫杉醇 ＋奈达铂”［１３］。治疗后患者额部包块消
失，影像学检查结果示病灶明显缩小（疗效评价ＰＲ），后序贯放
射治疗，现已随访６个月，未见肿瘤进展表现。

总之，ＳＮＴＣＳ侵袭性强，可侵犯周围组织甚至发生远处转
移，临床上应及时干预处理。当在临床上遇到不明原因的单侧

性头痛及眼部症状患者应考虑鼻窦肿瘤的可能，及时行鼻窦

ＣＴ及病理学检查。治疗上以手术切除为主，推荐术后联合放、
化疗等综合治疗，不能手术者多采用放、化疗治疗，化疗方案目

前并不统一。关于ＳＮＴＣＳ患者在治疗上的相关研究存在不足：
由于ＳＮＴＣＳ的罕见性，国内外相关大样本研究比较少，目前在
治疗上的研究主要集中在手术及放、化疗上，且其方案没有标

准化，仍存在争议；随着医学技术逐步发展，靶向治疗和免疫治

疗在抗肿瘤治疗方面具有较大的应用前景，但在ＳＮＴＣＳ患者治
疗上缺少大样本研究，值得进一步探索。本例患者使用化疗联

合抗血管治疗后疗效显著，联合抗血管治疗模式在不可手术的

ＳＮＴＣＳ中的地位和作用有待进一步观察和研究。
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