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　　发生于颌面部的神经纤维瘤由于病变广泛 ,无包膜 ,易侵

犯邻近的组织 ,致邻近的器官变形移位 ,造成患者严重的畸形

和功能障碍。特别是颌面部巨大神经纤维瘤 ,因其术中难以

控制出血及术后整复不易 ,外科治疗十分棘手。1999～2004

年昆明医学院第一附属医院口腔颌面外科收治了 5 例颌面部

巨大神经纤维瘤患者 ,取得了良好的治疗效果 ,现报告如下。

1 　材料和方法

1. 1 　一般资料

5 例颌面部巨大神经纤维瘤患者中 ,男 4 例 ,女 1 例 ;年龄

15～33 岁。肿瘤均位于颌面部 ,大小为 10. 0 cm ×5. 0 cm～

10. 0 cm×15. 0 cm。其中 1 例肿瘤侵及右侧眼眶及眼球 ,右眼

视力为 0. 2。2 例患者全身散在数百个大小不等的牛乳咖啡

斑 ,其中 1 例具有家族史的患者腹部还有大小约 30. 0 cm ×

25. 0 cm×6. 0 cm的巨型软结节。

1. 2 　手术方法

1. 2. 1 　一期手术 　术前行 CT、MRI检查了解患者颅骨是否受

损以及受损情况 ,排除手术禁忌 ,充分备血约 1 000～3 000 ml。

全麻下在瘤体周围外 1. 0～2. 0 cm 正常组织处用 4 号粗丝线

做栅栏状缝扎 ,以封闭瘤体周围血供。然后切开皮肤、皮下组

织、筋膜 (或骨膜) 。沿筋膜或骨膜上方用电刀向瘤体方向剥

离 ,至整个肿瘤从基底部掀起。术中边剥离边止血 ,用可吸收

明胶海绵置于创面 ,再用大号纱布压迫 ,若肿瘤侵犯骨面则用

电刀及骨蜡止血。对于肿瘤侵及眼球的患者 ,当手术剥离到

眶区时 ,用长血管钳夹住眼球赤道后方的眶尖 ,摘除眼球及肿

瘤 ,迅速压迫止血。然后将肿瘤从皮下切除 ,保留肿瘤表面皮

肤 ,使之成为一带蒂皮瓣。再将皮瓣回植于创面 ,置负压引流

管 ,加压包扎。5 例患者术中出血约 500～1 500 ml。1 例患者

手术后皮瓣下方连续几天少量积血。术后视引流量的多少 ,

3～4 d拔除负压引流管。

1. 2. 2 　二期手术 　术后 3 个月至半年分次切除有病变的皮

肤和多余皮肤。

2 　结果

5 例患者一期手术后切口均 Ⅰ期愈合 ,回植皮瓣完全存

活。术后病理 :神经纤维瘤。其中 1 例一期手术后右眼缺失

患者 ,佩带义眼 ,面部形态接近正常。经二期整复切除病变或

多余的皮肤后 ,均取得良好的美观效果 (图 1) 。随访 1～6 年

均未复发或恶变。

上 :术前 ;下 :术后

图 1 　患者手术治疗前后的正侧面观

Fig 1 　The appearance of patient before and after operation

3 　讨论

3. 1 　神经纤维瘤的临床特点

神经纤维瘤的单发病例较少 ,常为多发病例。本文中 1

例为单发 ,4 例为多发。神经纤维瘤是由于显性基因畸变 ,神

经外胚叶发育异常所致的遗传性错构瘤疾病。20 %～50 %的

病例有遗传史 1 。可幼年时发病 ,也可青春期发病 ,大部分患

者发展缓慢 ,有时呈静止状态。该病一般情况下临床诊断并

不难。肿瘤常沿皮下神经累及结缔组织致皮肤松弛下垂而影

响面容。皮肤咖啡牛奶色斑、多发性神经纤维瘤、虹膜错构瘤

是该病的 3 大主要临床表现。凡符合以下 2 项或更多项者可

诊断为神经纤维瘤 : ①牛奶咖啡斑 6 个或 6 个以上 ; ②2 个或
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更多虹膜错构瘤 ; ③明确的骨损害 ; ④多发性雀斑 ; ⑤双侧视

神经胶质瘤 ; ⑥患者一级亲属中有本病。

3. 2 　颌面部巨大神经纤维瘤的治疗

目前外科手术是神经纤维瘤惟一有效的治疗方法 2 。因

瘤体由许多大小不等的静脉窦组成 ,血供丰富 ,窦腔壁薄 ,缺

乏弹性 ,加之瘤体组织较脆 ,术中止血困难 ,出血较多 ,特别是

颌面部的巨大神经纤维瘤术中更易出血。王炜等 3 曾收治

1 例颌面部巨大神经纤维瘤患者 ,因术中出血凶猛两次停止

手术 ,因此 ,术前 MRI 检查了解肿瘤内部及周围组织是必要

的 4 ,并且术前要充分备血。本组 5 例患者一期术中出血在

500～1 500 ml。笔者为减少术中出血采取的措施有 : ①在瘤体

周围用粗丝线预先环扎 ,以尽量减少切口渗血并阻断肿瘤血

供 ; ②切口选在正常组织处 ; ③用电刀向瘤体剥离时 ,尽量在

帽状腱膜、筋膜或骨膜上进行 ; ④术中边剥离边止血 ,用大号

温热盐水纱布压迫创面 ,并置止血明胶海绵 ,减少创面渗血 ;

⑤从瘤体基部将整个肿瘤大块掀起后 ,再从皮下切除肿瘤。

因瘤体较大 ,术后创面的修复是手术的另一个难题。Park

等 5 认为颌面部神经纤维瘤的增大与重力作用有关 ,故采用

由聚四乙烯作成的网兜来对抗重力作用 ,但这并不能改善患

者术后的面容。应用扩张器扩张皮瓣修复巨大神经纤维瘤 ,

疗效确切 ,但扩张治疗期长 (2～3 个月) ,并发症多。Jarmundo2
wicz 等 6 用显微外科技术全层皮瓣修复创面 ,效果良好 ,但因

创面较大 ,造成供皮区创伤大 ,且增加术中出血。肿瘤表面中

厚皮片回植修复创面 ,因创面大 ,皮片坏死的危险性较高 ,即

使存活术后也常发生色素的沉着和局部感觉障碍。Steele

等 7 报道用内窥镜治疗颌面部神经纤维瘤可减少瘢痕形成 ,

但易损伤神经。笔者采用从瘤体基部将整个肿瘤大块掀起

后 ,从皮下切除肿瘤 ,再将带蒂皮瓣回植的方法 ,不仅减少了

术中出血 ,更重要的是解决了供皮及皮瓣存活困难的问题 ,并

且为二期修复提供了充足的皮肤。为确保皮瓣良好的血供 ,5

例患者一期术中均未切除多余的病变皮肤 ,因此带蒂皮瓣大

于创面 ,回植后易于积血。为防止皮瓣下积血 ,术中严格无菌

操作 ,术后负压引流 ,加压包扎 ,预防感染尤为重要 ,这也是关

系到整个治疗是否成功的关键。
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　　颌骨嗜酸性肉芽肿 (eosinophilic granuloma , EG) 是郎格汉

斯组织细胞增生症的一种 ,其病变较为局限 ,临床病例少。南

京大学医学院附属口腔医院口腔颌面外科 1980～2000 年收治

了 15 例颌骨嗜酸性肉芽肿 ,现结合文献对其临床表现、X 线

影像、组织病理、诊断、治疗和预后分析如下。

1 　材料和方法

以 1980～2000 年在南京大学医学院附属口腔医院口腔颌

面外科住院治疗并经病理证实为颌骨嗜酸性肉芽肿的 15 例

患者为研究对象 ,对其临床表现、X 线影像、组织病理、治疗及

预后进行分析。

2 　结果

2. 1 　一般资料

15 例患者中 ,男 11 例 ,女 4 例 ,男女之比 2. 75∶1。患者年
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