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　　横纹肌瘤是一种较为罕见的错构瘤。根据分化
程度不同，可分为成人型、胎儿型和生殖器型。成人

横纹肌瘤占所有肌肉瘤的２％［１］。成人横纹肌瘤表

现为成熟的骨骼肌分化，心外横纹肌瘤多发生在头

颈部（约７０％），男性多见，主要累及上消化道黏膜
（口腔、口咽部、喉咽部）及颈部软组织，通常生长缓

慢［２］。一般情况下，成人型横纹肌瘤呈深棕色或棕

红色，直径一般为 １．５～７．５ｃｍ，质地柔软或呈橡皮
样，分叶或结节状，无明显包膜［３４］。而本文病例肿

物巨大，远远超出以往的报道。

１　临床资料

患者，男，６６岁，体重４２ｋｇ，自２０１５年４月无明
显诱因下出现咽部异物感，伴吞咽不畅，偶有呼吸不

畅，体力活动及平卧时症状加重。２０２０年１月于当
地医院就诊，查电子喉镜示左侧口咽及喉咽部肿物，

表面光滑，声门区无法窥及。既往史：有“慢性支气

管炎、慢阻肺”１０余年，平素予沙丁胺醇吸入；吸烟
及饮酒史３０年，曾于８年前外院行肺大泡切除术。
入院检查：明显消瘦，贫血貌，面色灰暗，双手可见轻

度杵状指；呼吸浅快（２２次／ｍｉｎ），余无异常。耳鼻
咽喉专科检查：咽部左侧肿物，上极达左侧扁桃体上

极水平，下极窥不全。喉镜检查：左侧口咽及喉咽部

可见肿物，表面光滑，上至茎突水平，下缘无法窥及，

声门无法窥及（图１）。喉咽部 ＣＴ平扫 ＋增强：左
侧口咽、喉咽部见卵圆形软组织肿块影，最大层面约

４４ｍｍ×２９ｍｍ，肿块内见少许小斑片状低密度影，
增强后肿物明显强化，境界清楚，口咽及喉咽腔左侧

明显狭窄，左侧杓会厌襞受累侵犯，双侧声带对称，

无明显增厚，双侧假声带对称无异常。会厌软骨形

态及密度正常，诸喉软骨未见骨质破坏。余所见颈

部未见明显异常密度影，颈部未见明显肿大淋巴结

（图２）。结合患者术前检查及病史，暂考虑咽部巨
大横纹肌瘤可能。肺功能检查示通气功能以阻塞性

为主的极重度混合性通气功能障碍。小气道功能障

碍，最大分钟通气量重度降低。

治疗经过：排除相关手术禁忌证后，患者于

２０２０年９月１０日上午内镜下经口行咽部肿物低温
等离子切除术，患者仰卧位，肩部垫高，头充分后仰，

经表面麻醉后，清醒保留自主呼吸，在纤支镜引导下

经鼻插入６．５号气管导管，过程顺利；随后给予顺式
阿曲库铵１０ｍｇ，舒芬太尼１０μｇ，丙泊酚１００ｍｇ维
持。再予以消毒，铺巾。Ｄａｖｉｓ开口器将患者口腔撑
开，在内镜下见咽部左侧巨大肿块，上至茎突水平，

下至劈裂上缘水平，使用低温等离子刀距离左侧咽

腭弓１ｃｍ处，自肿块内侧自上而下切开，暴露肿块
上极部分，小心分离出肿块的被膜，沿被膜分离至下

极。为避免损伤颈总动脉导致术中大出血，采用棉

球制作成的ＫＤ粒，由外向内将肿块和颈动脉鞘彻
底分离，直至完整剥离，切除肿物体积约为５ｃｍ×
８ｃｍ×１．５ｃｍ（图３），检查未见明显肿物残留后，充
分止血，碘伏及生理盐水冲洗术腔，关闭切口。

术后病理回示（图４）：镜下可见成熟的横纹肌
细胞，瘤细胞体大，呈圆、卵圆或多边形，细胞境界清

楚，胞浆丰富，有嗜酸性颗粒，核膜明显，核多位边，

少数居中，未见核分裂。软组织肿瘤，需免疫组化标

记进一步明确诊断。

免疫组化结果：肿瘤细胞表达：ＭＤＭ２（－）、
Ｍｙｏｇｅｎｉｎ（＋）、Ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ（－）、Ｓ１００（－）、ＳＭＡ灶
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图１　术前内镜下肿物图像　　图２　术前喉部ＣＴ检查　　图３　肿物完整切除图　　图４　普通病理结果　（ＨＥ×２００）
　　图５　免疫组化结果　（免疫组化 ×２００）　　图６　术后喉部ＣＴ检查

性（＋）、ＨＭＢ４５（－）、Ｄｅｓｍｉｓ（＋＋＋）、Ｄ２４０（－）、
ＣＤ９９（＋＋＋）、ＣＤＫ４（＋）、ＣＤ３４（血管 ＋）、ＣＤ３１
（－）、Ｋｉ６７（小于 １％ ＋）。符合成人型横纹肌瘤
（图５）。

术后复查头颈部 ＣＴ示：肿瘤完全切除（图６）。
患者术后２个月复查，未见复发，术后未进行放化
疗，目前随访中。

２　讨论

口咽部成人横纹肌瘤少见报道，其发病原因尚

不明确，可能由第三或第四鳃弓衍化而来，也可能与

横纹肌发育中的基因变异相关［５］。成人型横纹肌

瘤常见临床特征主要包括，好发于成人头颈部，男性

多见，病灶多为孤立性，部分同一区域的多结节性，

罕见累及舌底、咽喉，可影响进食、发音、甚至影响呼

吸。本病例患者因为咽部肿块过大，入院前已经无

法吞咽进食，已存在营养不良及贫血，更为主要的是

呼吸受到严重影响，稍有活动便感觉呼吸困难，基本

无法平卧。手术时，在麻醉及手术方法上要有针对

性，该患者择期内镜下口内径路行咽部肿物低温等

离子切除术，术中尽量完整剥离肿瘤，如肿瘤不易剥

离则采取分块切除。同时考虑患者肿瘤较大，全麻

诱导后易导致气管阻塞，故采取经鼻纤支镜引导下

清醒气管插管。

成人型横纹肌瘤临床上需要和神经鞘瘤、腺样

囊性癌、表皮样囊肿、脉管畸形等疾病相鉴别。它具

有特异性的免疫组织学特征，如肌特异性肌动蛋白、

ｄｅｓｍｉｎ和ｍｙｏＤ１的细胞质阳性。它常表现为巨大
的多边形骨骼肌细胞、ｇｌｙｃｏｇｅｎｒｉｃｈ细胞质以及常
见的广泛空泡化［６］。虽然横纹肌瘤较为容易复发，

但恶变病例尚未见报道。推荐的根治性治疗是完整

的手术切除，不建议扩大切除。其影像学表现报道

很少，ＣＴ检查一般表现为孤立性肿块或多发肿块，
形态欠规整，病灶边界清，有明显分叶，密度比周围

肌肉组织高。磁共振上肿瘤表现为等短 Ｔ１、等长
Ｔ２的信号异常，细胞内可见空泡，肿瘤的边缘可见
斑片状小灶性坏死，增强后出现明显均匀或渐进式

增强的特点。本例患者肿块内见少许小斑片状低密

度影，增强后肿物明显强化，境界清楚，口咽及喉咽

腔左侧明显狭窄，与该肿瘤的临床影像学特征较为

符合。

总之，咽部成人型横纹肌瘤因临床少见，且早

期无特异性表现，容易漏诊误诊。作为临床医生，必

须熟悉和掌握该病的相关知识和辅助检查，尤其是

影像学表现及组织病理学特征等，尽早为患者提供

根治性治疗。

·８７４·
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