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　　双表型鼻窦肉瘤（ｂｉｐｈｅｎｏｔｙｐｉｃｓｉｎｏｎａｓａｌｓａｒｃｏｍａ，
ＢＳＮＳ）为低度恶性肿瘤，伴有神经及肌源性分化特征，
主要侵犯前组鼻窦，特别是鼻腔和筛窦。Ｌｅｗｉｓ等［１］

于２０１２年对２８例患者的临床表现、病理学特点、免疫
组化结果以及２例患者的细胞遗传学和分子遗传学结
果进行综合分析后，首次将该类疾病命名为“低级别

鼻腔鼻窦肉瘤伴有神经和肌源性特征”。Ｗａｎｇ等［２］

于２０１４年提出了“ＢＳＮＳ”的概念。２０１７年世界卫生
组织将该肿瘤写入第４版头颈部肿瘤分类［３］。ＢＳＮＳ
术前诊断困难，主要依靠病理学确诊，易与梭形细胞肿

瘤混淆；其治疗方法以手术为主，但易复发，目前对该

病的诊疗认识不够充分。我院收治１例 ＢＳＮＳ患者，
现通过分析其临床资料并结合文献复习，总结该病的

临床特征、病理学特点、治疗及预后，以期为其诊疗提

供参考。

１　资料与方法

患者，女，６６岁，于２０１８年８月因“头晕、头痛１个
月”至我院就诊。患者自诉２４年前及１６年前因右鼻
反复出血于外院行右侧鼻腔新生物切除术，术后病理

提示右鼻血管瘤梭形细胞肿瘤。患者曾于 ２０１１年
９月因“右侧鼻腔反复出血”至我院就诊，查体发现右
侧鼻腔红色血管瘤样新生物，嗅觉初测减退，术前鼻窦

ＣＴ提示右侧上颌窦、筛窦及蝶窦腔见软组织密度影，
右侧筛窦及蝶窦可见囊状液性密度影，右侧上颌窦内

侧壁及右侧蝶窦下壁受压，窦壁骨质破坏（图１ａ）；行
右侧鼻腔鼻窦新生物切除术，术中见右侧嗅区、后组筛

窦表面红色血管瘤样新生物，质韧，易出血，右侧蝶窦

腔内黏膜肿胀，术后病理示：右鼻血管梭形细胞肿瘤。

本次入院后行鼻窦ＣＴ检查发现右侧筛窦及蝶窦占位
（图１ｂ）。行手术治疗，术中见右侧后组筛窦、蝶窦表
面红色新生物，质韧，易出血，蝶窦腔内有大量黏稠分

泌物。术后ＨＥ染色检查提示鼻腔鼻窦（肿瘤）：低级
别梭形细胞肿瘤（图２ａ、ｂ）；免疫组化染色提示：肿瘤
细胞 βｃａｔｅｎｉｎ（细胞浆 ３＋），Ｓ１００（２＋），ＴＬＥ１
（２＋），ＳＭＡ（１＋），ＭｙｏＤ１（散 ＋），ＣＤ３４（－，血
管＋），Ｄｅｓｍｉｎ（－），ＳＯＸ１０（－），ＳＴＡＴ６（－），ＣＤ１１７
（－），Ｄｏｇ１（－），ＣＫｐａｎ（－），Ｋｉ６７（约１０％ ＋），见
图２ｃ、ｄ；分子病理 ＦＩＳＨ检测提示：未见 ＳＹＴ基因断
裂，ＳＹＴ基因断裂阴性（图２ｅ）。结合该患者病史、ＨＥ
染色、免疫组化染色及分子病理学检查结果，考虑诊断

为ＢＳＮＳ。

ａ：第３次术前ＣＴ；ｂ：术前ＣＴ水平位示右侧后筛及蝶窦占位

图１　术前鼻窦ＣＴ

２　结果

患者术后鼻窦 ＣＴ示：鼻窦肉瘤术后改变，右侧上
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颌窦、右侧筛窦及蝶窦局部黏膜增厚，伴局部右侧筛板

骨质密度增高（图３ａ）。术后１个月鼻内镜复查见术
腔较多血性干痂附着（图３ｂ）；术后２个月鼻内镜复查

见右侧蝶窦及筛窦开放良好，术腔黏膜光滑，未见明显

新生物（图３ｃ）；术后２年鼻内镜复查见术腔黏膜上皮
化良好（图３ｄ）。

ａ：肿瘤细胞核细长，呈束状排列，局部呈波浪状，形态温和（ＨＥ染色×１００）；ｂ：肿瘤细胞核局部见核分裂（ＨＥ染色×４００）；ｃ：Ｓ１００呈弥漫阳

性（免疫组化染色×１００）；ｄ：Ｋｉ６７散在阳性（免疫组化染色×１００）；ｅ：分子病理ＦＩＳＨ检测提示ＳＹＴ基因断裂阴性（×４００）

图２　术后病理

ａ：术后鼻窦ＣＴ；ｂ：术后１个月鼻内镜检查；ｃ：术后２个月鼻内

镜检查；ｄ：术后２年鼻内镜检查

图３　术后鼻窦ＣＴ及鼻内镜检查

３　讨论

ＢＳＮＳ是一种低度恶性肿瘤，好发于中年女性。本
例患者于第４次手术后确诊为ＢＳＮＳ，但根据患者既往
的临床表现及第３次手术病理结果，我们推测该患者
可能前３次诊断均为 ＢＳＮＳ，即前３次可能为误诊，但
由于前３次手术时间间隔较远，无法获得确切的临床
及病理资料，因此无法验证该推测。Ｌｅｗｉｓ等［１］在提

出ＢＳＮＳ的概念时就认为该肿瘤可能并不是一种罕见
的恶性肿瘤，以往的大多数病例可能被误诊为纤维肉

瘤或低度周围神经鞘瘤，在纳入的 ２８例患者中，有
３例曾被诊断为纤维肉瘤，２例诊断为周围神经起源
的神经鞘瘤。ＢＳＮＳ患者通常先出现鼻窦炎的症状，
包括鼻塞、面部胀满感和充血，有时会出现面部疼

痛、轻度溢泪或嗅觉减退，甚至是头晕、头痛等，还可

能反复出现鼻出血，所以易被误诊为血管瘤。ＢＳＮＳ
好发于鼻腔和筛窦，偶发于额窦、蝶窦及上颌窦，可

涉及鼻腔鼻窦的一个或多个区域［４］，肿瘤组织会向

周围结构延伸和扩展，包括鼻中隔、鼻咽部、口咽部

等，有时会侵犯眼眶，甚至是颅穹窿，严重者会导致

颅内出血。Ｆｕｄａｂａ等［５］报道了１例复发性ＢＳＮＳ侵犯
左侧额颅窝导致脑叶出血及硬膜下血肿的患者，该患

者第１次手术后曾被诊断为滑膜肉瘤。ＢＳＮＳ呈缓慢
进行性生长，伴有局部结构的侵袭性和复发性，ＢＳＮＳ
局部复发率为 ４４％～５０％；目前尚无远处转移的案
例，仅有２例死亡的案例报道，１例患者第２次复发时
侵犯至颅穹窿，由于持续性颅内肿瘤于复发后８个月
死亡［６］，另１例患者在颅内肿瘤根治手术后死于术后
并发症［７］。

影像学上，ＣＴ显示 ＢＳＮＳ相应部位软组织占位，
涉及一个或多个窦腔，随着肿瘤的侵袭生长伴有不同

程度的骨质破坏和周围软组织占位。ＭＲＩ可以比较清
晰地显示病变侵及的范围，但目前尚无相关文献对其

ＭＲＩ表现作具体描述，仅 Ｆｕｄａｂａ等［５］的报道中提及

ＢＳＮＳ肿瘤组织ＭＲＩ的Ｔ２加权像与脑实质相比，表现
为稍高信号。ＢＳＮＳ的影像学表现并无明显特异性，其
诊断依赖于病理学检查。

ＢＳＮＳ肿块呈红色、棕褐色或灰白色息肉样新生
物，有时表现为红色血管瘤样肿块［８］，肿瘤直径最大

可达６．５ｃｍ［９］，表面可有黏液性或脓性分泌物，质软，
触之不易出血［１，１０］。本病例表现为质韧、易出血，可能

是多次复发及手术导致大体形态有所改变。组织学

上，ＢＳＮＳ由梭形细胞组成，呈浸润性生长，肿瘤细胞显
示出高度均匀的细长核；在少数情况下，细胞核局部可

８５５ 局解手术学杂志　ＪＲＥＧＡＮＡＴＯＰＥＲＳＵ８８ＲＧ　２０２２，３１（６）　　　　ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｊｊｓｓｘｚｚ．ｃｎ



呈波浪状弯曲，罕见有丝分裂，常见由表面型呼吸上皮

组成的良性上皮增生，在黏膜表面形成小腺体和囊性

空腔。免疫组化为Ｓ１００、ＳＭＡ或ｃａｌｐｏｎｉｎ呈共同阳性
表达，以及较少见的 Ｄｅｓｍｉｎ和 ｍｙｏｇｅｎｉｎ（后者仅在个
别细胞中表达），部分案例也有 ＴＬＥ１表达，大多数
ＢＳＮＳ中βｃａｔｅｎｉｎ呈弥漫或局灶性核表达，而 ＳＯＸ１０
呈阴性表达［１，１１１２］。同时，Ｆｕｄａｂａ等［５］发现与第１次
手术后病理结果相比，ＢＳＮＳ复发肿瘤的有丝分裂数和
Ｋｉ６７指数略有增加。分子病理学上，ＢＳＮＳ多表现为
ＰＡＸ３ＭＡＭＬ３基因融合，少数表现为 ＰＡＸ３ＦＯＸＯ１或
ＰＡＸ３ＮＣＯＡ１基因融合［１３］。

鉴别诊断：ＢＳＮＳ需与纤维肉瘤、滑膜肉瘤、恶性
周围神经鞘瘤以及其他良恶性梭形细胞肿瘤相鉴

别，临床表现及影像学并无明显特异性，主要依靠病

理学确诊。

我们对目前已报道的９９例病例及本病例进行分
析发现，患者发病年龄为２４～８７岁，６９％（６９／１００）为
女性，男女比例约为１∶２，其中，女性发病年龄大多集
中于４０～６０岁，中位年龄为 ４７岁。在有随访资料
的５０例患者中，随访时间为１个月至２８年，１６例患
者术后出现复发，最短复发时间为１１个月，最长为
１１年。ＢＳＮＳ目前尚无统一及规范的治疗方法，大多
数病例行鼻内镜下完整的肿物切除术，３例患者肿瘤
侵犯眼眶行眼眶内容物摘除术，３例患者行扩大颅颌
面联合切除术，１例因肿瘤侵犯颅内导致脑出血而行
颅骨成骨开颅术，切除颅内肿瘤及血肿，并于鼻内镜

下完整切除鼻腔鼻窦肿瘤后通过颅骨瓣进行颅底重

建。部分患者行术后放疗或联合放化疗，但目前并

没有明确的证据证明其对预后有影响，１例患者虽行
术后放疗，但于第１次手术后１１、２１、２４个月均出现
复发，其后随访４０个月并未出现再次复发，其他行术
后放疗或联合放化疗的患者在随访期间未复发。因

此，我们认为，由于 ＢＳＮＳ的疾病特点，早期诊断，早
期完整切除肿瘤及术后积极的随访是目前比较合适

的治疗方法，但是否在术后进行放化疗有待进一步

研究。

ＢＳＮＳ的发病、治疗及预后目前并不清楚，且多数
患者没有完整的随访资料，因此，为了进一步明确

ＢＳＮＳ的病因及预后，需要进行多中心大样本的研究及
长期有效的随访。
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