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畸胎瘤是由胚层组织构成的发育异常的实质性

肿瘤，活产新生儿发病率约为 1/4 000，最常见于男性

睾丸及女性卵巢，发生于鼻咽部者仅占所有畸胎瘤的

2%，并腭裂者更为罕见 [1]。瘤体较大时分娩窒息死亡

率高，相关治疗经验较少。本文报道遵义医学院附属

口腔医院成功诊治的鼻咽部畸胎瘤并腭裂患者 1 例，

以期提高本类型疾病的诊治水平。

1    临床资料

女性患儿，2 岁 4 个月，因出生即被发现腭部裂

开及裂隙包块入院 ；患儿出生即被发现腭部裂开伴

裂隙间一蚕豆大小包块，随年龄增长渐大，突出于

腭部裂隙，无破溃出血，影响进食及语音就诊。查

体见软腭及部分硬腭全层裂开，裂隙呈 U 型，最

宽 处 约 1.5 cm， 腭 部 裂 隙 间、 梨 骨 下 缘 见 一 大 小

3.0 cm×2.0 cm×1.8 cm 肿块，突向口腔，表面见不同

大小凸起，较大者直径约 0.5 cm，表面黏膜连续，色

泽粉红，质软，界清，无压痛（见图 1）。术前 CT 平

扫加增强显示硬腭 - 鼻咽后部肿块，考虑畸胎瘤（见 

图 2）。排除手术禁忌，全麻下行腭部裂隙包块探查切

除活检术。术中见包块上界为骨性组织，且与梨骨紧

密相连，前达鼻腔，后接鼻咽后壁（见图 3）。完整切

除包块，CT 增强扫描见包块内含毛发样及牙样组织

（见图 4）。碘仿纱条反包加压术区。术后病理诊断符

合畸胎瘤。临床诊断为鼻咽部畸胎瘤并腭裂。随访半

年未见复发征象，并返院行腭裂修补术，术后腭部裂

隙封闭良好（见图 5~7）。

▲示畸胎瘤

图 1    临床检查见肿块附着于鼻咽部

▲示包块

图 3    CT 平扫见团块状密度增高影

▲示瘤体

图 2    CT 增强扫描动静脉期见瘤体图像
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组织获得性损伤种植 ；②先天性胚胎组织被包含进

入深层组织，发育中与体细胞区不能完全融合 ；③

多能细胞的植入且生长方式混乱 [2] ；胚胎口凹外胚

层和前肠内胚层由口咽膜相系，发育中口凹与前肠

融合，形成一套外胚层生长的吻侧 Rathke 囊（拉特

克囊），残余的三胚层细胞发生迁移，常被困在口鼻

咽部进而分化形成畸胎瘤，可机械性地阻止腭突融

合，产生裂隙 [3]。

2.2    畸胎瘤的病理及分型

畸胎瘤一般可分为皮样囊肿、畸胎样肿瘤、真正

的畸胎瘤及上颌寄生胎 [4]。根据组织分化程度可分为

成熟型和不成熟型，成熟型多为良性，其组织分化成

熟，含唾液腺、汗腺、皮脂腺、毛囊及鳞状上皮等组织，

本例患儿具有此特点 [5]。不成熟型组织分化程度欠佳，

没有或少有成形的组织，结构混乱 [2]。

2.3    鼻咽部畸胎瘤的临床特点	

鼻咽部畸胎瘤伴腭裂者常见于婴幼儿，多见于鼻

咽顶后壁，也可位于硬软腭及悬雍垂。分娩时常堵塞

口鼻腔引起通气困难及死亡。鼻咽部畸胎瘤可与鼻腔

粘膜、梨骨等紧密粘连，大约 6% 的鼻咽部畸胎瘤患

者常伴随其他异常，如腭裂、分叉舌 [6-7]。

2.4    鼻咽部畸胎瘤的诊断及鉴别诊断

超声可用于产前诊断口鼻腔畸胎瘤，孕期检测人

绒毛膜促性腺激素和甲胎蛋白水平有利于其早期诊

断 [8]。CT 和 MRI 常用于本病的诊断及手术风险评估，

MRI 有助于显示肿瘤的内部特征、位置及评估颅内扩

展程度 [3-9]。畸胎瘤多有毛发、皮肤及牙齿等组织，需

与鼻腔内胶质瘤、脑膜脑膨出及先天性横纹肌肉瘤等

相鉴别 [10]。

2.5    畸胎瘤伴腭裂的治疗

畸胎瘤伴腭裂的治疗方法主要是以手术为主的

综合治疗，应早期切除病灶，考虑腭咽闭合及上颌骨

发育的重要性，二期腭裂修补须随后进行，但需推迟

至少 6 ～ 12 个月，手术最好采用反向双 Z 成形术，此

法可获得满意的软腭修复效果 [8]。本例患儿裂隙较

宽，故而采用两大瓣法并辅以语音训练治疗。此外，

DAKPÉ 等 [11] 提出胎儿内镜手术治疗，但宫内治疗口

腔畸胎瘤是个具有挑战性的课题，仍需进一步研究，

以期获得更好的治疗方案。

2.6    预后

本病预后较好，复发率低，本例患儿术后随访半
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▲示牙样组织

图 4    CT 增强扫描骨窗可见牙齿样组织

▲

↗示术后裂隙

图 5    肿块切除后见不完全腭裂

↗

↖示术后半年裂隙

图 6    2 岁 10 个月时腭部裂隙

↖

↑示裂隙关闭

图 7    腭部裂隙关闭后

↑

2    讨论

2.1    鼻咽部畸胎瘤的病因及发病机制

畸胎瘤系来源于生殖细胞的肿瘤，确切病因尚

不明确，其可能的病因机制有 ：①皮肤或深部黏膜
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年无复发。术前明确诊断较困难，最终诊断须靠术后

病理组织学检查，对减少误诊误治有重要意义。良性

畸胎瘤切除后也可复发，应保持鼻咽纤维喉镜、CT

及 MRI 等随访复查。
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