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　　低度恶性纤维黏液样肉瘤是一种少见的软组织
肿瘤，进展缓慢，肿块可持续数年，容易局部复发及

远处转移，可转移到肺及胸膜。咽喉部为复层鳞状

上皮，恶性肿瘤少见，低度恶性纤维黏液样肉瘤国内

未见报道。本文介绍１例发生于咽喉部的低度恶性
纤维黏液样肉瘤。

１　病例报告

患者，男，３８岁，因“进行性吞咽困难６ｄ，加重
伴呼吸困难３ｄ”入院；患者进食困难，呈进行性加
重，入院时仅能进少量流食；被迫端坐呼吸，有三凹

征、喉喘鸣。颈部ＣＴ示：喉腔内巨大团块状软组织
密度影，边缘不规则，呈分叶状，最大横截面约

４．２ｃｍ×４．４ｃｍ，病灶上达会厌层面并向前推挤会
厌、会厌前间隙，下达杓会厌襞平面，病灶部分突入

喉前庭及双侧会厌谷内（图１）。电子喉镜检查：下
咽部肿物，大小约４ｃｍ×３ｃｍ，呈分叶状，灰白色、

表面较光滑、边界清楚，阻塞喉腔，声门无法窥及

（图２ａ、ｂ）。初步诊断：①喉腔肿物；②Ⅱ度喉阻塞。
入院后给予吸氧、心电监测，急诊局麻下行气管切开

术，插管后接麻醉呼吸机，建议活检明确肿物性质后

确定具体手术方案，并详细告知病变如为恶性，需行

喉裂开手术治疗，患者及家属拒绝。为缓解患者症

状，全麻支撑喉镜下行喉咽部肿物切除术，术中见肿

物来源于喉咽侧壁及下壁，完全堵塞喉入口，表面光

滑、灰白色，呈分叶状，钳夹肿物质较脆，呈鱼肉样。

因肿物较大，支撑喉镜暴露有限，无法完整夹取；用

直达喉镜挑起舌体，扁桃体圈套器圈套后向外牵拉，

沿肿物根部给予切除，反复多次完整切除肿物

（图３）。手术经过顺利，术中出血约４０ｍｌ，创面用等
离子刀电凝止血。术后留置胃管，抗菌素及止血药物

治疗，３ｄ后堵管成功，拔出气管套管，鼻饲４ｄ，拔出
胃管，正常进流汁；复查电子喉镜示：喉腔下壁及侧壁

假膜，喉腔通畅，未见分泌物，会厌完整，声带活动正

常。组织病理检查结果示：瘤组织为短梭形细胞构

成，间质富含黏液；免疫组化染色：ＣＤ３４（－）、ＣＤ３１
（－）、ＳＭＡ（－）、Ｓ１００（－）ＣＫｐ（－）、Ｄｅｓｍｉｎ（－）、
Ｍｙｏｇｅｎｉｎ（－）、ＭｙｏＤ１（－）、ＥＭＡ（－）、Ｋｉ６７热点区
域≈３０％、ＧＦＡＰ（－）、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋）、ＣＫｐ（－）
·８７１·
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（图４）。病理诊断为低度恶性纤维黏液样肉瘤。由
于患者拒绝行喉裂开手术切除新生物，病变体积较

大，支撑喉镜手术存在一定的治疗局限性，建议术后

进一步治疗预防复发及转移，遂术后化疗采用ＰＦ方
案，３周１个疗程，２８ｄ１个周期，共２个疗程。随访
１年未见复发。患者术后１个月电子喉镜复查见图２ｃ。

图１　患者术前ＣＴ检查　１ａ：病灶上达会厌层面并向前推挤会厌、会厌前间隙；１ｂ：喉腔内巨大团块状软组织密度影；１ｃ：下达
杓会厌襞平面　　图２　患者电子喉镜检查　２ａ：吸气相的会厌与肿物；２ｂ：呼气相的会厌与肿物；２ｃ：术后１个月复查未见复发

图３　肿瘤肉眼所见：灰白、灰褐色不整形组织数块，大小约７ｃｍ×４．５ｃｍ×２．５ｃｍ　　图４　病理学检查　４ａ：瘤组织为短梭
形细胞构成，间质富含黏液　（苏木精－伊红 ×２００）；４ｂ：瘤组织为梭形细胞构成，间质为胶原　（苏木精－伊红 ×１００）；４ｃ：
丰富的胶原纤维与黏液样区相间　（苏木精－伊红 ×１００）；４ｄ：免疫组化 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋）　（×２００）；４ｅ：免疫组化 Ｋｉ６７热点区
域≈３０％　（×２００）

·９７１·
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２　讨论

低度恶性纤维黏液样肉瘤（ｌｏｗｇｒａｄｅｆｉｂｒｏｍｙｘ
ｏｉｄｓａｒｃｏｍａ，ＬＧＦＳ）是近年来提出的一类新的软组织
肿瘤。Ｅｖａｎｓ（１９８７）首次报道２例［１］。其组织起

源和形态特征上有别于神经组织和纤维组织来源，

其最终确诊需依靠病理检查。

本病好发于中青年，以３５～４５岁居多，男女比
例无明显差异，大多发生于四肢、躯干的深部软组

织，以下肢为多见，特别是大腿最为常见。极少发生

于纵隔、颅内及肾包膜。近年来，也有报道位于鼻、

会阴和椎骨旁［１－３］。临床症状出现较晚，主要因肿

块巨大压迫神经出现疼痛，为生长缓慢的无痛性肿

块，多位于深部软组织，少部分位于皮下组织。本例

患者肿块发生于咽喉部，肿物巨大堵塞气道而就诊。

此疾病病理特征如下：①巨检：肿瘤常较大，直径
为３．５～１５ｃｍ，平均９．５ｃｍ。境界清楚，常有完
整包膜，质地中等，切面灰黄灰白色，部分为黏液

区；②镜检常表现为丰富的胶原纤维与黏液样区相
间，瘤细胞呈梭形，核深染，无明显异型性，似良性

细胞，核分裂像少见。瘤细胞排列成短束状和特征

性的漩涡状结构，在胶原与黏液样移行区最为明

显，间质内小血管弯曲细长，且可见血管周硬化的

小动脉血管。４０％ 的病例有圆形或不规则形巨菊
形团结构散在，称为伴巨菊形团的透明变梭形细胞

肿瘤，是ＬＧＦＳ的一种少见变异型［２］。此外还可出

现贫血性坏死、瘢痕样胶原束、血管侵犯及灶状炎细

胞浸润等特点［４－６］。肿瘤细胞免疫组化染色 Ｖｉｍ
ｅｎｔｉｎ呈阳性或强阳性，有时表达 ＣＤ５７、Ｓ１００，ＮＳＥ、
ＣＫ、ＥＭＡ和ｄｅｓｍｉｎ均阴性表达。本病例肿块较大，
瘤组织为短梭形细胞构成，间质富含黏液，Ｖｉｍｅｎｔｉｎ
（＋），符合ＬＧＦＳ的病理学表现［７］。

本例属发生于喉咽部的低度恶性纤维黏液样肉

瘤，国内尚未报道，具体病因不明；此类软组织肿瘤

进展缓慢，肿块可持续数年，容易局部复发及远处转

移，可转移到肺及胸膜。对其遗传倾向、原发还是继

发及其转移性特点、术后对于放化疗的敏感性程度

等有待于进一步探讨及研究。手术扩大切除是预防

复发及转移的重要治疗手段，放化疗对于防止局部

复发和转移是有效的［８］。应做到早期发现，早期诊

断，早期治疗，避免喉梗阻等严重并发症发生。手术

切除应彻底，必要时辅以放化疗，减少局部复发［９］，

同时做到定期复查。本例患者由于主观原因拒绝推

荐手术方案，遂术后预防性采用 ＰＦ化疗方案，且密
切随访１年未见复发，化疗对于此疾病的有效性开
辟了新的研究方向。
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