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［摘要］　目的：总结喉部脂肪肉瘤的临床特征，提高对喉部脂肪肉瘤的认识。方法：回顾性分析一例我院收治的喉
部脂肪肉瘤患者的临床特征、诊断、鉴别诊断和治疗，并查阅相关文献资料。结果：经支撑喉镜下取活检连同等离子

切除后，本例患者睡眠打鼾、咽部不适、咳嗽等症状明显改善，经病理确诊为喉部脂肪肉瘤后患者到上级医院就诊。

虽然上级医院建议行全喉切除术，但至今患者仍拒绝接受进一步治疗。目前患者无咳嗽，打鼾较术前明显减轻，仍

有咽部异物感。结论：喉部脂肪肉瘤临床罕见，肿物生长缓慢，边界清楚，表面光滑，极易被误诊为喉部的良性肿瘤，

诊断主要依靠病理检查结果，治疗主要为手术完整切除，切除范围应至少距肿物０．５ｃｍ。
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　　脂肪肉瘤是一类起源于软组织的罕见肿瘤，主
要好发部位是四肢及腹膜后，躯干和头颈部罕见。

不同病理亚型的脂肪肉瘤具有不同的肿瘤生物学行

为，并与预后密切相关［１］。其中，去分化型脂肪肉

瘤非常罕见，且预后尚不明确［２］。既往的文献中，

去分化型脂肪肉瘤多发生于腹膜后［３］，原发于喉部

的甚少。现将我科２０１８年收治的１例喉部去分化
型脂肪肉瘤的诊治过程及临床病理资料报道如下，

并结合相关文献进行复习，讨论其病理特征、临床表

现及治疗，为临床诊断及治疗提供参考。

１　病例资料

患者男性，３６岁，因“咽部不适、咳嗽、咯痰３＋

月”于２０１８年６月１４日在我院呼吸内科就诊。由
于患者咳嗽的原因不明，呼吸内科完善痰培养、胸部

ＣＴ等检查后，予以对症处理，并请耳鼻咽喉头颈外
科会诊。追问病史发现，患者近６＋年来出现夜间频
繁打鼾表现，近２＋月出现夜间憋醒情况，遂转入耳
鼻咽喉头颈外科进一步诊治。患者一般情况好，肺
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部查体阴性。耳鼻喉科专科查体发现：说话含混不

清，发音时如口中含物，咽部慢性充血，下咽部可见

一肿物。电子鼻咽喉镜检查示：下咽部平喉部入口

处可见一肿物，表面光滑，喉部、双侧梨状窝不能窥

及（图１）。喉部增强 ＣＴ示：下咽部可见一大小约
２．３ｃｍ×２．３ｃｍ×１．９ｃｍ不规则软组织肿块影，与左
侧杓会厌皱襞分界不清，增强扫描明显均匀强化，喉

前庭及左侧梨状窝形态不规则，稍变窄，腔内未见确

切异常密度，双侧声带对称，喉室未见变窄，甲状腺

未见异常密度及异常强化，双侧颌下、颈部胸锁乳突

肌旁见多发结节影，强化均匀，诊断考虑喉部肿瘤性

病变（图２）。根据检查结果，小组内讨论认为肿瘤
包膜完整，边界清楚，似来源于左侧杓会厌襞。考虑

到患者年轻，肿物光滑，根部来自于左侧杓会厌襞，

应在切除肿物的情况下尽量减少损伤、保留功能。

由于我院尚未开展超声内镜下的穿刺，在完善术前

检查后，选择全麻下行支撑喉镜下等离子喉部肿物

取活检连同肿物射频消融术，术中发现左侧杓会厌

襞可见一较光滑肿物，肿物向下占满整个下咽部，基

底广，基底源于左侧杓会厌襞，肿物质地韧，不易出

血。取出部分肿物送病理检查后，美创４０３等离子
刀头逐步消融肿物至根部。华西医院病理学检查结

果提示：（喉部）去分化型脂肪肉瘤；免疫组化：Ｖｉｍ
（＋）、Ｄｅｓ（－）、Ｓ－１００（－）、ＣＤ３４（－）、ＭＤＭ２
（＋）、ＣＤＫ４（＋）、Ｐ１６（＋）、ＳＭＡ（－）、ｍｙｏｇｅｎｉｎ
（－）、ＴＬＥ－１（－）、ＥＭＡ（－）。Ｋｉ６７阳性率为
３５％。结合以上改变，病理学诊断为去分化型脂肪
肉瘤，伴有不典型脂肪瘤性肿瘤／高分化脂肪肉瘤成
分。ＭＤＭ２基因荧光原位杂交技术（ｆｌｕｏｒｅｓｃｅｎｃｅｉｎ
ｓｉｔｕｈｙｂｒｉｄｉｚａｔｉｏｎ，ＦＩＳＨ）检测示：计数肿瘤细胞量
１００个，９０％的细胞检出 ＭＤＭ２信号扩增（图 ３）。
病理会诊后，患者转诊到上级医院就诊，当时电话随

访患者，患者回复为：有两家医院的专家建议行全喉

切除术，患者在考虑中。１年后再次电话随访患者，
患者表示因无法接受全喉切除，故未再行进一步治

疗，并拒绝复查。目前，患者仍有咽部异物感，但打

鼾明显减轻，无咳嗽。

图１　电子鼻咽喉镜检查下的肿物
Ｆｉｇｕｒｅ１．ＭａｓｓＳｅｅｎｏｎＮａｓｏｌａｒｙｎｇｏｓｃｏｐｙ
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ｓｅｅｎ．

图２　术前喉部增强ＣＴ肿物表现
Ｆｉｇｕｒｅ２．ＰｒｅｏｐｅｒａｔｉｏｎａｌＥｎｈａｎｃｅｄＣＴＩｍａｇｅｏｆｔｈｅＭａｓｓ
ＰａｎｅｌＡａｎｄＢｓｈｏｗａｎｉｒｒｅｇｕｌａｒｓｏｆｔｔｉｓｓｕｅｍａｓｓｗｉｔｈａｓｉｚｅｏｆａｂｏｕｔ２．３ｃｍ×２．３ｃｍ×１．９ｃｍｉｎｔｈｅｌａｒｙｎｇｏｐｈａｒｙｎｘ，ｗｈｉｃｈｈａｓｕｎ
ｃｌｅａｒｂｏｕｎｄａｒｙｗｉｔｈｔｈｅｌｅｆｔａｒｙｔｅｎｏｅｐｉｇｌｏｔｔｉｃｆｏｌｄ．Ｏｂｖｉｏｕｓａｎｄｕｎｉｆｏｒｍｅｎｈａｎｃｅｍｅｎｔｗａｓｏｂｓｅｒｖｅｄ．Ｔｈｅｓｈａｐｅｌａｒｙｎｇｅａｌｖｅｓｔｉｂｕｌｅａｎｄ
ｔｈａｔｏｆｔｈｅｌｅｆｔｐｉｒｉｆｏｒｍｒｅｃｅｓｓｗｅｒｅｉｒｒｅｇｕｌａｒ．Ｎｏａｂｎｏｒｍａｌｉｍａｇｅｗａｓｆｏｕｎｄｉｎｔｈｅｌａｒｙｎｇｅａｌｃａｖｉｔｙ．
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图３　ＭＤＭ２基因ＦＩＳＨ检测结果
Ｆｉｇｕｒｅ３．ＭＤＭ２ＧｅｎｅＦＩＳＨＴｅｓｔＲｅｓｕｌｔｓ
Ａｆｔｅｒｃｏｕｎｔｉｎｇ１００ｔｕｍｏｒｃｅｌｌｓ，ＬＳＩＭＤＭ２ｓｈｏｗｅｄｔｈａｔ９０％ ｏｆ
ｔｈｅｃｅｌｌｓｈａｒｂｏｒｅｄＭＤＭ２ａｍｐｌｉｆｉｃａｔｉｏｎ．ＦＩＳＨ：Ｆｌｕｏｒｅｓｃｅｎｃｅｉｎ
ｓｉｔｕｈｙｂｒｉｄｉｚａｔｉｏｎ．

２　讨　论

２．１　病理分型与预后
脂肪肉瘤最早由德国学者Ｖｉｒｃｈｏｗ［４］于１８５７年

提出，世界卫生组织根据病理特征和形态学将脂肪

肉瘤分为５种类型，分别为：粘液型脂肪肉瘤、高分
化型脂肪肉瘤、去分化型脂肪肉瘤、圆细胞型脂肪肉

瘤、多形性脂肪肉瘤［５］。不同的病理分型具有不同

的肿瘤生物学行为，并与预后密切相关。其中，高分

化型较常见，而去分化型较少见。高分化型即分化

良好型，为低度恶性肿瘤，局部复发风险高，但罕见

远处转移，患者５年生存率可达９０％；圆细胞型及
多形型为高度恶性肿瘤，极易发生远处转移及复发，

患者５年生存率分别为６０％、３０％～５０％［６７］；粘液

型脂肪肉瘤为中度恶性肿瘤，约１／３的病例会发生
远处转移；去分化型脂肪肉瘤是一种从非典型脂肪

瘤样肿瘤／高分化脂肪肉瘤向不同分化程度的非脂
肪性梭形细胞肉瘤（去分化成分）移行的恶性脂肪

细胞性肿瘤，即同一肿瘤内存在分化好的肿瘤组织

与分化差的肿瘤组织，因此去分化型脂肪肉瘤既可

以发生高度恶性去分化也可以发生低度恶性去分

化，患者预后与原细胞性患者和多形型脂肪肉瘤患

者相似［８１０］。根据病理检查结果，本文报道的病例

为一例罕见的去分化型脂肪肉瘤。

２．２　好发部位与临床表现
脂肪肉瘤好发年龄为４０～６０岁，其中男性多于

女性［１１］，主要好发部位是四肢及腹膜后，躯干部位

少见，头颈部则较罕见［１２］。不同的病理亚型有着不

同的好发部位，高分化型脂肪肉瘤常位于腹膜后和

四肢深部，粘液型脂肪肉瘤好发于股部［１３］，经常发

生于肌肉内，而圆细胞型、多形性和去分化型脂肪肉

瘤多数病变位于腹膜后［１４１５］。原发于喉部的脂肪

肉瘤的相关报道较少，国内目前仅报道有２例，并且
都为个案报告。一例是郭中秋等［１６］报道的右杓会

厌皱襞圆形细胞型脂肪肉瘤１例，该患者为５８岁女
性，主要表现为声嘶、气紧，病变部位在喉右侧杓会

厌皱襞，肿物切除后病理类型为圆形细胞型脂肪肉

瘤，１年左右复发拒绝治疗后死亡；另一例是胡占东
等［１７］报道的喉多形性脂肪肉瘤１例，该患者为７２
岁男性，主要表现为声嘶、气紧，病变部位在声门下，

肿物切除后喉病理类型为多形性脂肪肉瘤，半年左

右死亡。国外报道的喉脂肪肉瘤有 ４０例左
右［１８２０］。Ｋｏｄｉｙａｎ等［２１］在２０１５年发表的关于喉部
脂肪肉瘤的个案报道和文献复习中总结到：喉部脂

肪肉瘤多为高分化型脂肪肉瘤和粘液型脂肪肉瘤，

去分化型脂肪肉瘤罕见；７５％的喉部脂肪肉瘤都发
生于声门上，临床表现为吞咽困难、声嘶、进行性的

呼吸困难、睡眠打鼾等，都是通过完整的肿瘤切除。

本例患者的脂肪肉瘤发生于杓会厌皱襞，肿物长大

后引起的症状主要为咽部异物感、声嘶、睡眠打鼾加

重，与文献报道相符。

２．３　诊断及鉴别诊断
对于脂肪肉瘤，ＣＴ、ＭＲＩ可用于肿瘤的定位以

及范围界定，ＭＲＩ能更好地判断周围组织浸润情况、
了解与血管的关系，有利于术前更好的判断能否完

整切除［２２２３］。诊断的主要依据是组织病理学、免疫

组织化学和细胞学特征。一项研究分析了去分化型

脂肪肉瘤患者的组织病理学特征发现：８１．８％（９／
１１）的病例ＣＤ３４为阴性；Ｓ１００阴性率为９２％（２３／
２５）；ＭＤＭ２均呈弥漫阳性；７５％（６／８）的病例 ＳＭＡ
呈阴性［２４］。对于去分化型脂肪肉瘤和高分化脂肪

肉瘤的诊断，免疫组化阴性只能提供参考，ＦＩＳＨ检
测ＭＤＭ２基因扩增才是金标准，并且该方法的敏感
性和特异性均较高［２５］。在鉴别去分化型脂肪肉瘤

和高分化脂肪肉瘤时，主要的依据为形态学特征，尤

其是当镜检标本中的去分化成分较少时，应当在足

够的取材中仔细寻找去分化成分［２６］。阎伟伟等［２７］

在一项关于腹膜后脂肪肉瘤的回顾性研究中发现，

ＤＷＩＡＤＣ图纹理分析法同样有助于上述二者的鉴
别，其中诊断效能较高的是：Ｓｋｅｗｎｅｓｓ、Ｅ、Ｋｕｒｔｏｓｉｓ、
Ｖｏｌｕｍｅ。喉部脂肪肉瘤大多外观光滑，生长缓慢，与
需与一些临床表现相似的咽喉部良性疾病相鉴别，

如脂肪瘤、脂质性肉芽肿、纤维瘤等。本例喉部脂肪
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肉瘤的喉镜及ＣＴ检查结果均提示良性肿瘤可能性
大，支撑喉镜下取标本送病理检查发现，标本的镜下

特征符合去分化型脂肪肉瘤，伴有不典型脂肪瘤性

肿瘤／高分化脂肪肉瘤成分；免疫组织化学检查发现
Ｓ１００（－）、ＣＤ３４（－）、ＳＭＡ（－）、ＭＤＭ２（＋），与文
献报道相符；而 ＦＩＳＨ法则检测到 ９０％的细胞有
ＭＤＭ２信号扩增，从而确诊了去分化型脂肪肉瘤。
２．４　治疗

据以往关于躯干和四肢脂肪肉瘤的文献，诊疗

过程中遵守临床指导方针并采用多学科的治疗方法

可显著提高患者的生存率［２８３０］。对于腹膜后脂肪

肉瘤，可依据２０１６年《腹膜后脂肪肉瘤的诊断和专
家治疗共识》进行治疗［３１］，但对于喉部脂肪肉瘤，目

前国内外都缺乏规范、统一的指南或共识。喉部脂

肪肉瘤的治疗主要为手术切除［３２］，特别需要强调的

是术中安全界的重视，切除范围应至少距肿物

０．５ｃｍ。目前放化疗对于该病效果不确切，具有争
议。对于某些分型的脂肪肉瘤，术前或术后放疗能够

降低局部复发率，化疗主要应用于一些失去手术机会

的患者，而国外研究还表明术后放疗和／或化疗并不
能够明确脂肪肉瘤患者的提高生存率［３３３６］。靶向治

疗已经逐渐成为该疾病的研究热点。Ｂｉｌｌ等［３７］报道，

前期试验发现 ＭＤＭ２抑制剂 ＳＡＲ４０５８３８对该病有
效，目前正开展早期临床试验；而 Ａｓａｎｏ等［３８］则已

证实，联合使用 ＣＤＫ４和受体酪氨酸激酶（ｐｒｏｔｅｉｎ
ｒｅｃｅｐｔｏｒｔｙｒｏｓｉｎｅｋｉｎａｓｅ，ＲＴＫ）抑制剂对伴有 ＲＴＫ扩
增的去分化型脂肪肉瘤患者有效。本例患者较年

轻，肿物光滑，有较为明确的根蒂，为尽量减少损伤、

保留功能，我们选择了支撑喉镜下等离子喉部肿物

取活检连同肿物射频消融术，因为等离子是集切割、

止血、吸引、消融、冲洗等功能于一体的新型微创技

术［３９］，其低温操作的特性而对周围组织的损伤小，

同时射频刀头较长且可弯曲，便于在深窄的空间里

操作。该患者的术后病理结果提示喉部去分化型脂

肪肉瘤，应行进一步扩大切除，但很遗憾患者拒绝接

受进一步治疗。

３　总　结

综上所述，脂肪肉瘤较罕见，来源于喉部的脂肪

肉瘤更是一种罕见的肿瘤。该病位置隐匿，增长较

缓慢，临床表现无特异性，容易导致误诊。临床在

遇到类似病例时该疾病需要被考虑，同时也需要意

识到其它间叶源性恶性肿瘤的可能性。在条件允许

的情况下应在超声或内镜引导下进行穿刺，获得细

胞病理证据，避免因诊断不明而采取不合理的治疗

措施。喉镜和 ＣＴ／ＭＲＩ可以有助于诊断和鉴别诊
断，但对脂肪肉瘤的最终诊断取决于组织病理学、

免疫组化和 ＦＩＳＨ检测。当诊断明确为脂肪肉瘤
时，根治性广泛切除是最好的治疗策略。术后是否

需要放化疗，应根据患者对放化疗的敏感程度而定。

由于局部复发和远处转移的风险，建议长期随访。
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