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AbstRACt
Objective to analyze the clinical and Ct/MRI features of rhabdomyosarcoma (RMs) of head and neck 
so as to improve our understanding and diagnosis of RMs.Methods 65 patients with RMs proved by 
histology were retrospectively reviewed. Among them,56 cases underwent MRI examination and 
40 cases underwent Ct scan.to analysis their imaging features combine with clinical manifestations 
and postoperative pathological results. Results Among the 65 patients with RMs of head and neck in 
this group,35 were located in the nasal cavity and sinuses,11 in the orbit,3 in the parotid gland,6 in 
the nasopharynx or parapharyngeal area,1 in the external auditory canal,1 in the cerebellopontine 
angle area,1 in the middle cranial fossa,and 7 in multiple sites. Clinical manifestations included 
swelling and pain in the corresponding areas. Ct showed soft tissue masses and bone destruction,MRI 
showed low or slightly low signal on t1WI,high or slightly high signal on t2WI,high signal on fat 
suppressed t2WI,high signal on DWI,low signal on ADC image,and long t1 and long t2 signal if 
accompanied by cystic degeneration and necrosis.After enhancement,the lesions were obviously 
uniform or uneven enhanced. the pathological types include acinar rhabdomyosarcoma,embryonal 
rhabdomyosarcoma,and anaplastic rhabdomyosarcoma.Conclusion RMs is a highly malignant 
tumor,and its Ct and MRI manifestations usually contribute to the clinical diagnosis and treatment.
the diagnosis should be combined with histopathology. there is a possibility of recurrence and distant 
metastasis of RMs,and close follow-up is required after surgery.
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头颈部横纹肌肉瘤(rhabdomyosarcoma，RMS)是一种来源于间充质细胞的恶性肿
瘤，主要好发于儿童，可发生于多种器官，好发于头颈部、鼻腔鼻窦及眼眶等部位[1]。
本文收集65例头颈部横纹肌肉瘤患者的临床表现、病理、CT及MRI影像资料、治疗及预
后，并总结其特点，为本病的认识及治疗提供经验。

1  资料与方法
1.1 一般资料  搜集我院2016年7月至2024年7月临床资料完整、经病理确诊的头颈部横
纹肌肉瘤患者65例。男性29例，女性36例，年龄1~73岁，其中成人29例。其中35例位
于鼻腔鼻窦，11例位于眼眶，3例位于腮腺，6例位于鼻咽部或咽旁，1例位于外耳道，
1例位于桥小脑角区，1例位于中颅窝，7例累及多部位。临床表现为：疼痛、肿胀、鼻
塞、溢泪、视力模糊等。病程2个月~5年不等。65例患者中，56例行MRI平扫及增强扫
描，40例行CT平扫。
1.2 方法  MRI检查采用Siemens 3.0T MR扫描仪进行扫描，头颈联合线圈。对所有病例
先行轴位T1WI、轴位T2WI、轴位压脂T2WI、矢状位T2WI、冠状位T2WI压脂序列、轴
位DWI序列。轴位及冠状位扫描参数：快速小角度激发2D序列(FL2D)序列T1WI(TR 250 
ms、TE 2.5 ms)、FOV 185mm×220mm，矩阵 216×256；快速自旋回波序列(TSE)
及脂肪抑制序列(FS TSE)T2WI，TR 3900 ms，TE 92 ms，FOV 189mm×230mm，矩
阵 264×320。矢状位扫描参数：快速小角度激发2D序列(FL2D) T1WI，TR 230 ms，
TE 2.5 ms，FOV 230 mm×230 mm，矩阵 256×256。DWI采用单次激发-自旋回波-
回波平面成像(SE-EPI)序列,扩散梯度同时加在前后、左右和上下三个方向，扩散敏感
系数b值为1000 s/mm2，TR 3700 ms，TE 102 ms，矩阵 152×153，自动重建出ADC
图。MRI增强扫描使用Gd-DTPA，以0.1 mmol/kg体质量经肘静脉快速注射，行T1WI
横轴位、矢状位及冠状位成像，注射速率为3.0mL/s，扫描位置、层厚及层间距与常规
平扫相同。CT扫描采用飞利浦16排螺旋CT，管电压120kV，管电流150~250mA，矩阵
512×512，层厚5mm，螺距为1。  
1.3 图像分析  由两位具有中级职称以上的放射科医师采用双盲法进行分析，评价65例
患者，记录病灶的部位、大小、形态、信号特点、囊变、出血、坏死及周围组织关系、
强化方式、有无邻近骨质破坏及远处转移等信息。意见不统一时经协商达成一致。
1.4 病理检查  病理检查由病理科一名主治医师及一名主任医师通过镜下形态学特点，
结合免疫组化结果进行分析。

2  结　果
2.1 病变部位  35例位于鼻腔鼻窦，11例位于眼眶，3例位于腮腺，6例位于鼻咽部或咽
旁，1例位于外耳道，1例位于桥小脑角区，1例位于中颅窝，7例为颅眶沟通型。肿瘤的
形态为团块状或不规则状。
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【摘要】目的 分析头颈部横纹肌肉瘤的CT及MRI表
现特点和临床特征，以提高对横纹肌肉瘤的认识及
诊断水平。方法 收集我院经手术病理证实的头颈部
横纹肌肉瘤65例，其中56例术前行MRI平扫及增强
扫描，40例术前行CT平扫，结合临床表现及手术后
病理结果，分析其CT及MRI表现特征。结果 本组65
例头颈部横纹肌肉瘤患者中，35例位于鼻腔鼻窦，
11例位于眼眶，3例位于腮腺，6例位于鼻咽部或咽
旁，1例位于外耳道，1例位于桥小脑角区，1例位
于中颅窝，7例为累及多部位，临床表现为相应部位
肿胀、疼痛等，CT表现为软组织肿块和骨质破坏，
MRI表现为T1WI低或稍低信号，T2WI高或稍高信
号，压脂为高信号，DWI呈高信号，ADC图呈低信
号，如伴有囊变坏死则为长T1长T2信号；增强后明
显均匀或不均匀强化，病理结果类型有腺泡状横纹
肌肉瘤、胚胎型横纹肌肉瘤和间变性横纹肌肉瘤。
结论 头颈部横纹肌肉瘤是一种高度恶性的肿瘤，CT
和MRI检查对临床诊断和治疗有一定的指导意义，
确诊需结合病理学检查，病变有复发和远处转移可
能，术后需密切随访。
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2.2 影像学表现  65例头颈部横纹肌肉瘤，所有病例均为单发，
边界清楚42例，边界不清23例。56例术前行MRI平扫及增强扫
描，40例术前行CT平扫。在CT平扫上，肿瘤表现为等于或略低
于肌肉密度的软组织肿块，邻近骨质出现骨质破坏或者吸收变
薄，8例病变伴出血表现为高密度。在MRI平扫上，T1WI表现为
等或稍低信号，T2WI表现为稍高或高信号，10例病变内出血表现
为T1WI和T2WI均为高信号，12例病变伴有囊变坏死表现为T1WI
低信号，T2WI高信号。在DWI上，肿瘤均扩散受限呈明显高信
号，对应ADC图呈低信号。56例患者MRI增强扫描后均出现中度-
明显强化，其中均匀强化11例，不均匀强化45例。12例患者出现
区域淋巴结转移。
2.3 病理结果  65例患者均经病理常规HE染色及免疫组织化学结
果证实为横纹肌肉瘤，其中胚胎型横纹肌肉瘤38例，腺泡状横
纹肌肉瘤25例，间变性横纹肌肉瘤2例。在组织学形态上，胚胎

型RMS可见到原始的小圆细胞及横纹肌母细胞，原始间叶细胞胞
质少，核深染，核分裂象易见；腺泡型RMS可见到腺泡状结构，
部分细胞有骨骼肌分化的特征；间变性横纹肌肉瘤则在上述组织
学背景下存在散在、小灶状至成片的多形性细胞。免疫组织化学
检测显示结蛋白Desmin、肌原性调节蛋白Myogenin、成肌蛋白
MyoD1均呈阳性。12例腺泡状横纹肌肉瘤经FISH检测出现FKHR
基因断裂(阳性)。
2.4 治疗方法及预后  65例RMS患者均接受手术治疗，其中48例
在病理确诊后直接进行手术治疗，另外17例在进行4~8个周期化
疗后手术治疗。65例患者中，37例按照医嘱进行手术、放疗和化
疗，16例进行手术和化疗，12例术后放弃化疗。成功随访38例患
者，8例复发(4例出现远程转移)，12例死亡，11例存活，7例在
放弃治疗后失访。

图1A-图1H 女,6岁,右侧鼻咽部及咽旁、颞部病变，图1A：T1WI稍低信号(白箭)。图1B：T2WI不均匀高信号。图1C：压脂T2WI混杂高信号。图1D：DWI
高信号。图1E-1F:延迟增强病变明显不均匀强化。图1G：CT平扫为稍低密度，骨质破坏明显。图1H：腺泡状横纹肌肉瘤，肿瘤可见到腺泡状结构，排
列紧密(HE×100)。
图2A-图2D 男,37岁，右侧筛窦病变，图2A：压脂T2WI稍高信号(白箭)。图2B：DWI高信号。图2C：延迟增强病变中度不均匀强化。图2D：胚胎型横纹
肌肉瘤，肿瘤由原始的小圆细胞及横纹肌母细胞组成，排列紧密(HE×100)。
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3  讨　论
横纹肌肉瘤是一种侵袭性软组织肉瘤，来源于横纹肌细胞或

向横纹肌细胞分化的间充质细胞[2]，与横纹肌细胞分化的不同程
度、遗传因素、染色体异常、基因失衡有关[3-4]。横纹肌肉瘤多发
生于儿童，据文献表明其占儿童恶性肿瘤的4％-8％，占儿童软组
织肉瘤的50％-60％，然而，成年人横纹肌肉瘤也并不少见[5-7]。

本组65例RMS患者中，有29例为成年人。横纹肌肉瘤可发生于全
身的任何部位，以头颈部及泌尿生殖系统多见。本研究中收集的
头颈部RMS患者中，35例位于鼻腔鼻窦，11例位于眼眶，3例位
于腮腺，6例位于鼻咽部或咽旁，1例位于外耳道，1例位于桥小
脑角区，1例位于中颅窝，7例累及多部位，发病的位置与年龄无
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明显相关性。
头颈部横纹肌肉瘤的临床表现具有多样性，主要取决于病变

的部位、大小及与周围组织的关系[8]。由于疾病早期可无症状，
容易被忽视，常常在肿瘤体积增大或压迫周围组织时才被发现。
本研究中，鼻腔鼻窦的RMS主要表现为鼻塞、头痛、脓涕，眼眶
的RMS主要表现为眼部肿胀、溢泪、视物模糊，腮腺的RMS无症
状或腮腺区肿胀，外耳道和桥小脑角区的RMS表现为听力下降，
颅眶沟通型的RMS则症状更重。RMS的临床症状不具备特异性，
易与其他肿瘤相混淆。

在病理学方面，根据组织形态学和免疫组织化学，WHO将
RMS分为4个亚型：胚胎型(包括葡萄簇样和间变性)、腺泡型(包
括实体型和间变性)、梭形细胞/硬化型和多形性[9]，其中胚胎型
最常见，其次为腺泡型[10]，其他类型均较罕见。本组65例RMS患
者中，胚胎型横纹肌肉瘤38例，腺泡状横纹肌肉瘤25例，间变性
横纹肌肉瘤2例，胚胎型较多，与文献报道一致。在组织病理学
上，胚胎型RMS往往表现为核小、深染，核分裂象易见，而腺泡
型RMS肿瘤细胞常排列成巢状或者沿纤维间隔排列。RMS的免疫
组织化学结果对诊断有特异性，结蛋白Desmin、肌原性调节蛋白
MyoD1、成肌蛋白Myogenin均为阳性[11]，其中MyoD1 是横纹肌
的特异性标志物[12]，本组所有病例中均见MyoD1表达。70%~80%
的腺泡型横纹肌肉瘤(ARMS)中可检测到特异性染色体易位t(2；
13)(q35；q14)和t(1；13)(p36；q14)，两种易位分别形成相应的
融合基因PAX3-FKHR(约75%)和PAX7-FKHR(约25%)；而在胚胎型
横纹肌肉瘤中未见这两种染色体易位。本研究中腺泡型有12例发
生了FKHR基因断裂，而胚胎型未出现此情况。

影像学检查对RMS的诊断、术前评估及术后随访中均起到重
要作用。在CT检查上，病变主要表现为软组织肿块，密度与肌肉
接近或稍低，病变较小时往往密度较均匀，较大者发生囊变、坏
死或者出血则密度不均质，病变可呈膨胀性生长，压迫性骨质破
坏与溶骨型骨质破坏并存，罕见骨质增生硬化[13]。由于MRI检查
无辐射、多方位成像、高软组织分辨率的优势，对肿瘤的大小、
定位、是否有神经血管的侵犯有较好的显示效果，可作为RMS最
佳的影像学检查方法。在MRI上，RMS表现为T1WI呈等或稍低信
号，T2WI呈等或稍高信号，比头颈部其他肿瘤信号稍低，信号不
均与肿瘤内破坏骨质残留、囊变坏死、肿瘤细胞间黏液间质区存
在相关[14]。脂肪抑制序列能排除脂肪组织的影响，对头颈部RMS
显示效果更佳[15]，能清晰地显示肿瘤的边界，以及周围组织受压
迫移位或局部浸润。由于肿瘤细胞排列密集，在DWI上弥散受限
呈高信号，ADC图呈低信号。由于RMS恶性程度高，血供丰富，
增强后病变呈中度或者显著强化，其内无强化区经病理证实为肿
瘤组织出血或囊变坏死，以及肿瘤内黏液成分[16]。部分病灶内见
斑点状血管密度影绕血管生长，对于诊断有提示作用。 

头颈部RMS的CT和MRI表现缺乏特异性，临床容易误诊。不同
部位的RMS需要与相应部位的其他病变相鉴别，鼻腔鼻窦的RMS需
要与内翻乳头状瘤、淋巴瘤等鉴别，鼻咽部的RMS需要与鼻咽癌、
淋巴瘤等鉴别[17]，眼眶的RMS需要与脉管源性病变、淋巴增生性病
变相鉴别，腮腺的RMS需要与腺瘤、混合瘤相鉴别，累计多部位的
RMS需要与其他肉瘤、神经鞘瘤、血管瘤等相鉴别。

 头颈部RMS的预后与患者的发病年龄、病灶部位、大小和
临床分期有关[18-19]，头颈部横纹肌肉瘤发生于成人时，侵袭性更
强，预后相对儿童较差[20-21]。根据文献报道，ＲMS 患者的性别
与生存期无明显相关性[22-24]。区域淋巴结转移也是影响 RMS 预后
的一个重要因素，而远处转移是影响预后的独立危险因素，最常
见的转移部位是肺，其次是骨和淋巴结转移[25]。目前对于头颈部
横纹肌肉瘤的治疗方式，多采用手术联合放化疗的多学科治疗。
手术的切除范围由肿瘤的大小、发生部位及临床分期决定，手术
切缘阴性可显著减少局部复发[26-27]，一般来讲，肿瘤体积小，部
位局限，手术切缘阴性且没有转移的情况下，可采取手术及术后
放化疗，但肿瘤侵犯范围广不易切除者，可采取术前进行放化疗
的方案。在本研究随访中，未规律治疗的患者均出现转移或者复
发，甚至死亡。

头颈部RMS恶性程度高，预后差，容易误诊，应及时进行CT

或者MRI检查，明确肿瘤的范围、周围骨质破坏和邻近组织侵犯
情况，以及是否存在局部及远处转移的情况，辅助临床制定治疗
方案，病变的确诊需要结合免疫组织化学和病理检查。确诊后应
尽早手术治疗，积极扩大切除范围，并联合放化疗，治疗后需常
规复查，以提高患者的生存率。
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