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颗下领关节色素绒毛结节性滑膜炎
Pigm ented VIllonodular Synovitis of the Tem Porom andibular Joint
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译 傅 开 元 审

色素绒毛结节性滑膜炎 《尸vNS) 是
一
种较罕见的影响关节内滑膜层的疾病。194 1年 Joffe等学者首次对

PVNS进行全面 阐述 认为这是一种病 因不 明的良性滑膜炎症病变。户VNS累及颗下领关节 (TMJ)的报告极为罕见。

本文描述 的是 1例 78 岁男性的右侧 丁MJ户VNS。临床检查发现其右耳前肿物 MRI扫描显示其右侧骼突外侧紧邻

关节囊的肿物 。本文对该病的临床和病理特征进行 了阐述。

色素绒毛结节性滑膜炎 ;颗下领关节病

尹
/‘
多厂

傅 开 元 教 授 点 评 :本 文 虽然报 道 的 是 1例 较 为 罕 见的颗 下领 关 节 色素 绒 毛 结 节性 滑膜 炎

(PVNS )。名 称上称之 为滑膜 炎，但 临床很 多方 面却 表现 为 良性肿瘤 。临床 上 常有颜 下领 关 节紊乱

病 相 关的症状 ，如咀 嚼疼 痛、关 节杂音和 张 口受限 ，应 注意 鉴别诊 断 。颊下领 关 节病疼 痛 门诊 中

时常有主诉 为关 节区疼 痛 或耳屏 前肿胀 ，最终诊 断 为颜 下领 关节或 关 节周 围组织来源 的肿 瘤 并不

少 见。其 中， 良性肿 瘤 相时 多见的是骨软骨瘤 、软骨瘤 、骨瘤 、滑膜软骨瘤病 ，而恶性肿瘤 多为

转 移 瘤 。

家一

评

专-

点

累 及 颗 下 领 关节 (TMJ)的 良 吐肿 瘤 以 及 类 肿 瘤

样 病 变 非 常 少 见 。相 对 多 见的 是 骨 软 骨 瘤 、软 骨 瘤 、

骨 瘤 、 滑 膜 软 骨 瘤 病 以 及 色 素 绒 毛 结 节 性 滑 膜 炎

(pigmented villonodularsynovitis，PVNS)。PVNS

是
一
种 累 及 关 节 滑 膜 、 关节 囊 和 腿 鞘 的 良 哇 、 局 部

侵 袭 性 病 变 。 1852年 Chas sa ig nac 第
一
次描 述 了

PVNS。 1941年 Jaffc等 学 者 首 次对 PVNS进 行 了全

面 地 阐述 ，认 为 这 是
一
种 病 因 不 明 的 良 性滑 膜 炎症
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性 病 变 。1973年 ，Lapayowker等 报告 了第 l例 TMJ

PVNS，发生 于 TMJ的 PVNS比较 罕 见 。实 际上 ，

PVNS通 常 发生 于 足 、足躁 、手 指 、骸 、肘 、手 腕 、

和 肩 关节 ，并且 在 人群 中发病 率 约 为 1.8/100 万 。由

于 和 其 他 疾 病 有 着 类 似 的 临 床 表 现 ，PVNS有 可 能

被 误 诊 为 颗 下 领 关 节 紊 乱 病 (TM D)、腮 腺 肿 物 或

TMJ区软 组 织 肿 物 。TMJ功 能 紊 乱 相 关 的症 状 有 咀

嚼 疼 痛 、 关节 杂 音 以及 张 口受 限 等 。 然 而 ，更 常 见

的情 况 是 ， 仅 仅 是 在 下 领 骨 区域 存 在
一
个 无 疼 痛 、

无压 痛 、生 长 缓 慢 的 肿 块 。
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中国口腔 医学继续教育杂志 201。年 1月 第 13卷 第 1期

结节性滑膜 炎的镜下主 要特征是非特异性 的炎

症过程 ，导致滑膜层扩 张 ，表现为乳头状 突起 、绒

毛状小结节 。其组织病理特征是伴含铁血黄素沉积

的滑膜肥厚 、炎症反应和极 少 见的骨侵蚀 。PVNS

在组织学上呈结节型或弥漫型表现 。最常 见的结节

型病变 (绒毛 )有 巨细胞瘤 、黄 色瘤 、黄 色肉芽肿

和骨髓多核 巨细胞瘤 ，
一
般 累及与滑膜 不相连的部

分 。绒毛型主要 由组织细胞样细胞组成 ，散在分布

多核 巨细胞的破骨细胞样细胞 ，伴有蕾丝状 不规 则

钙化的软骨样 区。覆盖 在滑膜表面的细胞层 主要 由

单层分叶状排 列的单核 圆形 1几皮样细胞和富脂肪细

胞组成 。弥漫型可波及全层 滑膜 ，通常被称之为 巨

细胞纤维血管瘤 、慢性 出血性绒毛滑膜 炎或 良胜滑

膜多形细胞瘤 。

目前 ，这类滑膜肿物 的病 因仍不明确 。从病理

学角度考虑 ，
一
部分学者推测急性 或反复的关节创

伤可能在 PVNS的发展 中起到
一定作用 。而其他观

点的提 出则是基于患者 的全身健康状 况。

我们报告 的这例 TMJPVNS，不仅因为它 发生

的部位不同 寻常 ，而且需要强调 的是它具有和腮腺

肿物类似 的临床表现 ，1司时还伴 有疼痛 。

临 床 检 六 :患 者右 侧 日.前 区 触 及
一
球 状 、 )凶节、

边 界 清 楚 的 肿 物 。 右 侧 而 神 经 功 能 正 常 。 Ml{l 掀示

其 了;
‘
耳前 区 了J

‘
1.scm 大 的 肿 物 ，位 十 了，}探突 外 侧 ，

邻 近 关节 囊 。 (】冬11)，周 lIjl
·
}
’
!
，
红〔织 受 浸 蚀 不!川撇 。

经 右 耳 前 冠 状 人 路 手术 治 疗 ， 完 弊 切除 肿 物 及

部 分 滑 膜 组 织 ，保 留 关 节
‘
盘和}探突 (}冬12)。 术 中 见

祸 色 、质 脆 肿 物 ， 与关
几
竹淞 ]JQ 邻 近 日_紧 密 村;连 ， 但

易 从散 突 或 关 }廿
一
盘 上剥 离 。 对 肿 物 作 进 步病 理 检

查 ，结 果 显，J、为 山 十 分 密 集 的 多核 巨 细 胞 和 卵 圆 形

细 胞 组 成 的 结 }，J’，证 实 J
’
I’VNS的 诊 断 。 术后 过 程

顺 利 ，术 后 l天 患 者 出 I坑。

在 为 期 2年 的 随 访 中 ，患 者 卜领 功 能 良好 ，放

射 学 检 查 未 见局 部复 发迹 象 (图 3)。

讨 论

病例报告

2006年 6月 ，在 罗马 la Sapienza大学 11腔领

面 外科 接 诊 了
一
名 78 岁 的 男性 患 者 ，主 诉右 侧 口面

部疼 痛 。 初 步 检 查 发 现 其 右 侧 耳 前 区 有 小 肿 块 ，

轻 度 开 口受 限 ，伴 明显 的 开 日型 右 偏 。 明确 的 既 往

史只有 高 血 压 和 糖 尿 病 。

PVNS属 厂
一
种 滑膜 的 良胜增 生性 疾 病 。 1941

年 Jeffe等学 者 改次引用 术语 尸VNS来描 述 这
1
类发

产}于腿 鞘 、汀寸囊 和 活 动 关
几
竹的 特 发性 增

‘}性 病 变 。

过 去认 为这 种 实体 肿 物 属 J
几 ·
系列 的常 见疾 病 ，根

据 病 变 部 位 的 不 同 ，称 为 色索 绒 毛 结 }日生浴 膜 炎 、

色素绒 毛结
几
竹性 腿 鞘 炎或 色索绒 毛 结

几
}与
一
性 汾 雀 炎。

日前 PVNS的病 因仍 不 明确 。现 有 4种 卜要的

病 因学 理 论 :致病 因 子、月片代 谢 紊乱 、血 液 帅 !制 品 )

反应 、不 明 原 囚 1卜创 伤性 刺 激所 致 的 炎挤 反 ]、认。 然

J(lJ个 别学 者 把 I’NVS视 作
1
月艾的 滑膜 血 竹 或 纤 维 乡}l

红}细 胞 来源 的 良性 肿瘤 。 在组 织病 理 学 「}，，肿瘤 组

红l表现 为 弥漫
”(lJ或绒 毛 型 。 从 ll<:l 际文献 报道 的 不 足

图 1 MRI 显示病变位于释 突中部 的外 图 2 术 中见病 变大致表现 为
一
褐色 、

侧方 质脆 、与关节滑膜紧密粘连的肿物

图 3 术后 2年 M阳 扫描 图像
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30例 的 I
、
MJ 尸VNS来 石 ，I

，VNS.:J发
声
仁于任 了l丁工‘l

龄段 ，4() 一5(j 岁年 龄段 J’l{]发病 率 鼓 .佰，男女 患 病 率

无 明 {!，二左 异 。 此 外 ， }叫顿的 所 有 病 例 提 示 ，尸V闪S

的 临 床 表现 使 之 有 可能 被 误 诊 为 TMJ疾 病 、月思腺 月，卜

物 或 自竹屯的 TMJ软 组 织 肿 物 。

对 义献 的 分析 表明 ，可 以 出现
’
、TMJ功 能 紊 乱

相 关 的拍 状 ，如 咀 嚼 疼 痛 、关节 杂 音和 张 11受 限 。但

是 ，更 多 见的 是 ， f义在 卜领 骨 区 出现 尤疼 痛 、 少创杠

痛 的 、缓 慢 增 长 的 肿 物 。 只有 3例 患 者的 初 始 症 状

表 现 为 t「痛 、牙 关 紧 闭 、复 视 、l]认叶 和 听 力 下 降 ，这

些 表 现 提 小 可 能 肿 物 已俊 犯颅 底 。 其 中仅 l例 患 者

查 及 明 以的颅 底 肿 物 。 另 2例 患 者的 耳前 肿 物 已妇
’

展 到 颖 卜窝 。

尽 节
二
本病 相 当少 见 ，但 在 对 耳 前区肿 胀 和 TMJ

骨 囊 肿 的患 者 进 行 X线 评估 时 仍 需 考虑 尸VNSfl{]l可

能性 。 从 影像 学 角 度 石
一
TMJ PVNS:通 常 在 发病 的

早期 阶段 未 见异 常 表现 ，而 明显 的 关
一
竹窝 骨 侵 蚀 表

现 可能 出现 在 病 变 晚 期 。 当疑 为 尸VNS时 ，CT 或

M 尺l足 必 不 可 少 的 检 测 手段 ， 以 便 确 定 病 变 的 特

征 、部位 和 范 围 。关 }与
一
(内)镜 也 是 辅 助 诊断 PV闪S的

有 效 r段 ， 并 且 细 针 穿 刺 细 胞 学 检 查 能 证 实 术 前

诊 断 。

和 弥 陛 型 相 比 ，绒 毛型 (结 节
‘7
明 更 多 见 。 除

厂绒 毛的特 征性 表 现 外 ， 其 临 床病 理 表现 与骨 的 成

软 骨 细 胞 瘤 类 似 。 免 疫 学 研 究 表 明 ，绒 毛 型 的 特 征

细 胞 组 织 细 胞 样 细 胞 对 CI〕68 、，免疫 反 应 阳性 ，

而通 常 对 S一100蛋 自呈 1洞性 反 应 。
一
部 分早 期 报 道

的颗 竹 成 软 骨 细 胞 瘤 可 能 实 际上 是 !”VNS伴 有 软 骨

样 化
产
1二。 当成软 骨 细 胞 瘤 的病 变 发

产
!几在 颗 骨 或 TMJ

时 ，除 J
’
考虑 是 成软 伟

’
1
·
细 胞 瘤 外 ，还 )、认考虑 PVNS

伴 软 竹 样 化生 的 叮能 。PVNS与 滑 膜 软 骨 瘤 病 之 问

的 关 系 日前 仍 不 清 楚 。

治疗 PVNS的惟
·
手段 是 手 术 ，包括 完 整切 除

肿物 和 邻近 累及 的组 织 ;由于 滑 膜病 变 都 有 很高 的局

部 复 发率 (> 50%)，因此 强 烈 建 议行 滑 膜 切 除 术 。

还 有
一此 学 者提 议 对 有 高 风 险复 发率 的 患 者 行 术 后

放 疗 (35 Gy 分 15 次 )。
尸
I
’
akagi和 lshikawa报 告 了 2例 q

、
MJPVNS在

手 术切 除 5年 后 复 发 。在 7年 的 随 访 中 ，0
’
Sullivall

等 报 告 厂3例 放 疗 后 的 复 发病 例 。

面瘫 是 术 后
一
个 主要的 并 发症 ， 发生 与 否 很大

程 度_L取 决 于 肿瘤 的 位 置 或 邻 近 累 及的组 织 。 卜I前

术 后 面 瘫 的病 例 已经 报 道 的有 4例 ，以 及 1例 术 后

主诉 面 部 无 力 。

结 论

PVNS是
一
种 不常 见的 关节 肿瘤 ，且 较 少影 响

TMJ。尽 管它 具 有 良胜肿瘤 的性 质 ，但 是 ，术 前 完

善 的治疗 方案对于 成功 治疗 尸VNS尤为 关键 ，
一
足

由于 它 的 局 部 侵 袭性 ，肿 瘤 组 织 可 扩 展 至 颅 中窝 、

颖 下 窝 、 外耳 、 中 耳或 颈动 脉管 及 其邻 近 区域 ，
-

是 要 考虑 可 能 出现 的 术 后 并 发症 。
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