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　　摘　要：　目的　探讨单发于鼻腔的神经纤维瘤的临床特点，以提高诊断及治疗水平。方法　回
顾性分析 ２例单发于鼻腔的神经纤维瘤的临床资料并复习相关文献。结果　２例患者均因鼻塞就诊，
鼻内镜下完整切除肿瘤；术后随访症状缓解，未见肿瘤复发。结论　单发于鼻腔的神经纤维瘤少见，免
疫组化为确诊手段，首选鼻内镜下手术治疗效果好。
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　　神经纤维瘤是一种良性周围神经瘤样增
生性病变，起源于周围神经鞘，特别是神经内

膜［１］。男女发病无明显差别，好发年龄为 ２０～
４０岁。肿瘤可孤立存在，但通常与神经纤维瘤
病 Ｉ型有紧密联系［２］。原发于鼻腔的神经纤维

瘤少见，本文分析我科收治的 ２例鼻腔神经纤
维瘤的相关资料，结合文献对其临床表现、诊

断、治疗及转归进行探讨。

１　资料与方法

１．１　一般资料
病例 １，女，３５岁，因右侧鼻塞 ２０余天入

院。查体右侧鼻腔可见新生物，表面尚光滑，

触之易出血，质地中等。听力及视力均正常。

全身皮肤未见明显咖啡色色素斑及皮结节。

否认家族性神经肿瘤病史。鼻窦 ＣＴ示右侧中
鼻道约 ３．７ｃｍ×１．７ｃｍ×２．４ｃｍ肿块，密度不
均，中央见不规则低密度，环形、不均匀强化，

ＣＴ值约 ２２～６７Ｈｕ，中心低密度区未见强化
·４２１·
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（图 １ａ）。右侧中、下鼻甲、右侧钩突及上颌窦
内侧壁受压外移并且有压迫性骨质吸收，入院

诊断右鼻腔肿块性质待查。全麻下行鼻内镜

手术，术中见右侧鼻腔总鼻道新生物填塞，中

鼻甲及下鼻甲明显受挤压，上颌窦内侧壁受压

吸收，嗅沟、后鼻孔被新生物阻塞，新生物表面

呈息肉样改变，边缘尚清，无包膜，触之易出

血，探查后可见其蒂部源于上鼻甲下缘，连同

蒂部完整切除肿瘤。

病例 ２，女，４９岁，因右侧鼻塞 ２个月余入
院。查体右侧鼻腔可见一新生物阻塞前鼻孔，

质软，无明显压痛，活动度可。听力及视力均

正常。全身皮肤未见明显咖啡色色素斑及皮

下结节。否认家族性神经肿瘤病史。鼻窦 ＣＴ
（图１ｂ）示右鼻前庭区、鼻中隔右缘见一０．９ｃｍ
×０．８ｃｍ结节，边界较清，中心低密度。入院
诊断右鼻前庭肿块性质待查。全麻下行鼻内

镜手术，术中见瘤体位于右鼻前庭外侧缘向鼻

腔内侧隆起，切开鼻前庭皮肤，直接暴露瘤体，

钝性剥离瘤体，见瘤体边缘尚清，于基底部将

肿瘤完整切除。

图 １　鼻窦 ＣＴ冠状位　ａ：病例 １示肿瘤致中下鼻
甲、右侧钩突及上颌窦内侧壁骨质压迫吸收；ｂ：病
例２示鼻前庭区、鼻中隔右缘肿块，边界较清，中心低
密度

２　结果

２例患者的瘤体实质肉眼均可见灰白色
物，质地中等，无实质性包膜，表面粗糙。病理

切片示大量梭形细胞，免疫组化 Ｓ１００（＋），结
果倾向于神经纤维瘤，见图 ２。

经手术治疗后 ２例患者鼻塞症状明显缓解
均未出现活动性鼻出血、视力减退、脑脊液漏

等手术并发症，给予常规抗感染等对症支持治

疗。术后随访 ６个月以上，患者未再发鼻塞、
鼻出血，鼻内镜下均未见肿瘤复发。

图 ２　２例患者术后病检示 Ｓ１００阳性（免疫组化 ×
１００）　ａ：病例 １；ｂ：病例 ２

３　讨论

鼻腔神经纤维瘤往往来源于三叉神经的上

颌支及眼支的分支和自主神经的分支［２］。神

经纤维瘤在喉［３］、鼻腔等头颈部的发生率约为

２４％ ～４５％，但是原发于鼻腔的神经纤维瘤仅
占鼻部良性肿瘤的 ２．７５％［４］。我们检索中外

文献后发现原发于鼻腔鼻窦的神经纤维瘤可

孤立 于 下 鼻 甲［５］、鼻 中 隔［６］、额 窦［７］、上 颌

窦［８］，也有瘤体占据鼻腔及全组鼻窦［９］，侵犯

眶内［１０］、颅底［１１］等。

神经纤维瘤的瘤体多为实质性，大小不一，

无完整包膜。肿瘤生长缓慢，病程较长，患者

早期多无明显症状，因肿瘤位置不同表现为鼻

塞、鼻出血、头痛等症状，后期瘤体增大压迫周

围骨质，使之吸收变薄甚至破坏，瘤体沿骨质

破坏处侵入周边结构，如鼻窦、眼眶等。鼻窦

ＣＴ上瘤体表现为软组织密度肿块，ＣＴ值约 ３０
～５０Ｈｕ，偶见钙化，邻近组织可表现为受压变
形和骨质吸收现象。但是恶变的神经纤维瘤

ＣＴ表现与其他鼻腔恶性肿瘤无明显区别，需
要组织病理检查［１２］。

神经纤维瘤的组织形态是由神经鞘细胞、

轴突、纤维母细胞和神经束膜细胞构成，其中

神经鞘细胞为主要成分。最为特征性的神经

纤维瘤表现为核呈波浪状，深染的细长形细胞

交织成束，细胞与胶原紧密排列，间质有少量

的粘液样物质，病灶基质中偶见肥大细胞、淋

巴细胞和少量的黄色瘤细胞。然而 ＨＥ染色往
往不能确定肿瘤组织来源，因此确诊仍需要免

疫组化。Ｓ１００、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ阳性提示肿瘤来源神
经雪旺氏细胞，ＳＭＡ、Ｄｅｓｍｉｎ、ＣＤ３４、ＣＤ１１７阴
性排除平滑肌源性、血管源性、间质瘤等［１３］。

此外，神经纤维瘤还必须与神经鞘瘤和恶性周

围神经鞘膜瘤鉴别。神经鞘瘤有典型的栅栏

·５２１·
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状细胞，肿瘤细胞密度相对神经纤维瘤高。而

恶性周围神经鞘膜瘤的细胞形态和细胞核具

有多形性。神经纤维瘤对放疗不敏感，应早期

手术完整切除［１４］。根据肿瘤部位、大小及侵犯

范围，可采用鼻内镜、鼻侧切开、唇龈入路等术

式。因鼻内镜具有视野清晰、视角灵活、操作

简便和微创等优点，Ｈｉｒａｏ等［２］很早就指出鼻内

镜下切除鼻腔鼻窦良性神经纤维瘤是很有效

的。随着影像学和医疗新技术的发展，对鼻

腔、鼻窦及其毗邻颅底解剖结构认识的不断深

入，鼻内镜下切除鼻腔、鼻窦神经纤维瘤为首

选术式。然而内镜手术的缺点之一是术者只

能单手操作，止血和手术操作很难同时进行，

而那些巨大瘤体往往边界不清，包膜不完整，

并可能浸润生长入骨质，需要行扩大切除，可

以采用鼻内镜联合鼻外径路切除肿瘤。

术后随访对于神经纤维瘤患者是非常重要

的。Ｆｅｒｎｅｒ等［１］报道了神经纤维瘤病 Ｉ型的患
者有 ２％ ～５％转变为恶性周围神经鞘膜瘤。
对于恶变的肿瘤，应尽可能完整切除，并辅助

放化疗，这样可明显改善患者的预后。
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例［Ｊ］．中国耳鼻咽喉头颈外科，２００６，１３（１）：８．

［７］　ＳｈａｒｍａＳＢ，ＨｏｎｇＰ．Ｓｏｌｉｔａｒｙｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａｏｆｔｈｅｆｒｏｎｔａｌｓｉ

ｎｕｓ［Ｊ］．ＣａｓｅＲｅｐＯｔｏｌａｒｙｎｇｏｌ，２０１２，２０１２：３７３８０８．

［８］　刘磊，韩冰，宋玉芬，等．双侧上颌窦神经纤维瘤 １例

［Ｊ］．临床耳鼻咽喉科杂志，２００３，１７（１）：２４．

［９］　刘洪军，张爱芬．鼻腔鼻窦神经纤维瘤一例［Ｊ］．中华

耳鼻咽喉头颈外科杂志，２０１１，４６（４）：３４５－３４６．

［１０］黄定强，黎万荣，吴跃军，等．鼻筛窦巨大神经纤维瘤

一例［Ｊ］．中华耳鼻咽喉头颈外科杂志，２００６，４１

（２）：１４７．

［１１］高兴汉，陈晓平，任明中．鼻腔鼻窦颅前窝颅腔贯通

性巨大神经纤维瘤［Ｊ］．中国医学影像技术，２００２，

１８（８）：８４５．

［１２］韩丹，王国强，陆琳．鼻腔、鼻窦神经纤维瘤的 ＣＴ表

现［Ｊ］．放射学实践，２００３，１８（５）：３６１－３６２．

［１３］周晓军，孟奎．免疫组化在软组织肿瘤诊断中的应用

［Ｊ］．诊断病理学杂志，２００４，１１（３）：６－１１．

［１４］余宏，肖健云，赵素萍，等．头颈部丛状神经纤维瘤

（附 ４例报告）［Ｊ］．中国耳鼻咽喉颅底外科杂志，

２００２，８（１）：１８－２０．

（修回日期：２０１４－０１－１３）
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［１３］ＤａｉＰＤ，ＺｈａｎｇＨＱ，ＷａｎｇＺＭ，ｅｔａｌ．Ｍｏｒｐｈｏｌｏｇｉｃａｌａｎｄ

ｐｏｓｉｔｉｏｎａｌｒｅｌａｔｉｏｎｓｈｉｐｓｂｅｔｗｅｅｎｔｈｅｓｉｇｍｏｉｄｓｉｎｕｓａｎｄｔｈｅｊｕｇ

ｕｌａｒｂｕｌｂ［Ｊ］．ＳｕｒｇＲａｄｉｏｌＡｎａｔ，２００７，２９（８）：６４３－

６５１．

［１４］ＡｎｓｏｎＢＪ．Ｃｒｉｔｉｃａｌｄｉｓｔａｎｃｅｓｉｎｔｈｅｍｉｄｄｌｅａｎｄｉｎｎｅｒｅａｒａｎｄ

ｉｎｔｈｅｐｏｓｔｅｒｉｏｒｃｒａｎｉａｌｆｏｓｓａ［Ｊ］．ＴｒａｎｓＡｍＡｃａｄＯｐｈｔｈａｌｍｏｌ

Ｏｔｏｌａｒｙｎｇｏｌ，１９７２，７６（１）：１０８－１２９．

［１５］樊兆民，李玉．颈静脉球憩室和高位颈静脉球［Ｊ］．山

东大学耳鼻喉眼学报，２００５，１９（５）：３４１－３４２．

［１６］ＡｓｌａｎＡ，ＦａｌｃｉｏｎｉＭ，ＲｕｓｓｏＡ，ｅｔａｌ．Ａｎａｔｏｍｉｃａｌｃｏｎｓｉｄｅｒａ

ｔｉｏｎｓｏｆｈｉｇｈｊｕｇｕｌａｒｂｕｌｂｉｎｌａｔｅｒａｌｓｋｕｌｌｂａｓｅｓｕｒｇｅｒｙ［Ｊ］．

ＬａｒｙｎｇａｌＯｔｏｌ，１９９７，１１１（４）：３３３－３３６．

［１７］罗敏，肖家和，周翔平．颞骨 －中内耳常见解剖变异

及病变的 ＣＴ表现［Ｊ］．实用放射学杂志，２００２，１８

（７）：６１７－６１９．

（修回日期：２０１４－０２－２３）
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