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Well-differentiatedliposarcomaoftheretropharyngealspace:
acasereport

Summary　Liposarcomasrepresentasignificantproportionofsofttissuesarcomas.However,rarecasesof
primaryliposarcomaofthethroathavebeenreportedintheliteratureandtheyareexceedinglyrareintheretropha-
ryngealspace.Thepresentstudyreportacaseofa60yearoldpatientwithretropharyngealliposarcoma.Unique-
ly,becausethepatienthasahashimoto'sthyroiditis,thereforethepatientpresentedwithtypicallyworseningpoor
breathing.

Keywords　retropharyngealspace;atypicallipomatoustumor

1　病例报告

患者,女,60 岁,因平卧时呼吸不畅 1 年于

2018年7月10日入院。患者于1年前平卧时自觉

呼吸不畅,伴颈部压迫感;伴进食梗塞感,尤以进食

固体食物为甚,无咽痛及呼吸困难。曾就诊于外院

行颈部超声及甲状腺功能检查,考虑桥本甲状腺

炎,给予药物治疗后症状无好转遂就诊于我院。患

者既往体健。体格检查:生命体征平稳,心肺腹未

见明显异常;专科检查:咽部黏膜慢性充血,咽后壁

肿物前突、遮挡喉腔后部,导致喉咽腔狭窄,双侧梨

状窝未窥及(图1);颈部饱满膨隆,双侧甲状腺弥

漫性肿大,右侧为甚,左颈部可触及一直径约5cm
大小肿块,表面光滑,活动可。患者入院后完善甲

状腺功能示:TSH、TGAb、TPOAb增高,余正常;

颈部 MRI平扫加增强扫描示:咽后正中占位符合

脂肪变;左侧颈部占位考虑神经鞘瘤,双侧甲状腺

弥漫性肿大考虑桥本甲状腺炎,故考虑:桥本甲状

腺炎;咽后间隙脂肪瘤。患者于2018年7月19日

在全身麻醉下行甲状腺近全切加咽后间隙肿物切

除术,术中于胸骨上切迹上方2横指处取弧形切

口,斜向两侧至乳突尖下方充分暴露术区,逐层分

离各层组织暴露甲状腺,术中结扎甲状腺动静脉、
保护喉返神经及甲状旁腺,楔状切除甲状腺;钝性

分离咽后肿物,可见肿物为淡黄色呈分叶状(图
2),上达颅底、下达锁骨上,左侧达胸锁乳突肌外

缘,术中完整切除肿物,彻底止血、冲洗术腔,留置

引流,逐层缝合,加压包扎。术毕予预防感染、止
血、消肿、隔日换药等综合治疗。术后病理回报:符
合桥本甲状腺炎,局部细胞增生活跃,咽后间隙肿

物考虑为非典型脂肪瘤样肿瘤/高分化脂肪肉瘤

(atypicallipomatoustumor/well-differentiatedli-
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posarcoma,ALT/WDL)。见图3、4。患者于术后

第3天拔除颈部引流,第7天拆线出院,因术中完

整切除肿瘤故术后未行放射治疗,术后患者恢复良

好,随访至今未见复发。
2　讨论

咽后间隙位于椎前筋膜和颊咽筋膜之间,上达

颅底下至纵隔,位置特殊,当该区肿瘤较大时可压

迫咽腔,致咽腔狭窄、气管食管移位而出现呼吸吞

咽困难、发声障碍、打鼾等症状,向外侧膨胀生长可

压迫颈动脉窦及颈动脉体而影响血压及心律〔1〕。
脂肪肉瘤是较为常见的软组织肉瘤,老年人多发,
儿童罕见,常发生于腹膜后腔和四肢,发生于头颈

部者仅占1.8%~6.3%〔2〕,而发生于咽后间隙者

更为罕见。
影像学检查有助于脂肪肉瘤的诊断(图5~

8),但缺乏特异性,确诊仍需通过病理学检查。通

常,脂肪母细胞尤其是多泡状脂肪母细胞为脂肪肉

瘤的形态学特征,但脂肪母细胞广泛存在,它并不

能作为 ALT/WDL的组织学诊断依据,只有深染

的锯齿状或清晰的扇贝形细胞核、细胞质内丰富的

中性脂 肪 滴 及 相 应 的 组 织 学 背 景 是 其 诊 断 标

准〔1-2〕。2013年 世 界 卫 生 组 织 将 脂 肪 肉 瘤 分 为

ALT/WDL、去分化型脂肪肉瘤(dedifferentiated
liposarcoma,DDL)、黏液性/圆形细胞型脂肪肉瘤

和多 形 性 脂 肪 肉 瘤,其 中 ALT/WDL 占 40%,
ALT/WDL又可划分为脂肪瘤样型、硬化型及炎

症型3种组织学类型〔3-4〕。免疫组织化学、细胞遗

传学检查及分子生物学研究可作为 ALT/WDL的

辅助检查,MDM2、CDK4和抑癌因子p16通常是

诊断 ALT/WDL 的免疫组织化学标记物。环状

(巨大)的标记染色体出现是 ALT/WDL的细胞遗

传学特点。在这些标记染色体中,12q13-15区域大

量扩增,其中 MDM2、CDK4、HMGA2、SAS/TS-
PAN31、YEATS4、CPM 和 FRS2均由12号染色

体长臂标记,MDM2在泛素化和下调肿瘤抑癌因

子 p53 表 达 方 面 起 着 非 常 重 要 的 作 用,因 此

MDM2的过表达有助于抑制细胞凋亡。CDK4在

RB1的磷酸化中起重要作用,它通过阻止 RB1与

E2F转录因子相互作用,从而使细胞逃过G1期和S
期。此外p16Ink4A 是细胞周期蛋白依赖性激酶抑制

剂2A基因的转录本,它通过与CDK4结合而抑制细

胞进入S期。总之,ALT/WDL通过上调 MDM2、
CDK4和p16实现细胞增殖、抑制细胞凋亡〔5〕。

由于高分化脂肪肉瘤常呈无痛性缓慢生长,易
被误诊为脂肪瘤,一般来说,ALT/WDL较脂肪瘤

体积大、界限欠清〔4〕。此外,还需与脂肪母细胞瘤

及冬眠瘤相鉴别,脂肪母细胞瘤儿童多发,常伴随

第8号染色体变异,脂肪母细胞瘤中脂细胞 CD34
和S100蛋白染色呈阳性;原始细胞中结蛋白染色

呈阳性,p16呈低表达。冬眠瘤则由大量的棕色脂

肪细 胞 组 成,该 细 胞 含 有 细 胞 核 和 大 量 的 胞

质颗粒,在冬眠瘤中成熟的细胞常在小叶外围,且

　　图1　患者入院后行电子喉镜检查　咽后壁肿物前突、遮挡喉腔后部,导致喉咽腔狭窄,双侧梨状窝暴露困难;　图

2　咽后间隙肿物大体标本　呈淡黄色分叶状,大小约10.0cm×7.5cm×4.5cm,包膜完整;　图3　甲状腺病理检

查结果　符合桥本甲状腺炎,局部细胞增生活跃;　图4　咽后间隙肿物病理检查结果　脂肪细胞大小不一,可见染

色过深的非典型间质细胞　苏木精-伊红染色;　图5~8　分别为T2、T2压脂像,T2DWI序列、T1压脂强化及 MRI
平扫　咽后间隙可见团块状低密度占位,下达颈部间隙,其内可见分隔,鼻咽、口咽及气道明显受压变窄,颈鞘受压外

移,T2WI脂肪抑制序列呈低信号,间隔轻微高信号,T1压脂强化后肿块呈低信号。

·973·王亚波,等.咽后间隙高分化脂肪肉瘤1例第4期 　



95%的患者将发生t(12;16)q(13;p11)移位,进而

导致FUS-DDIT3基因融合〔6〕。因此当常规病理

学检查鉴别困难,必要时还需借助免疫组织化学及

分子生物学等相关检查技术进行定性定量分析以

明确诊断。
手术切除是 ALT/WDL的主要治疗手段,经

口行支撑喉镜下CO2 激光切除或者开放式外切口

入路各有优劣,故术前影像学检查对手术方式的选

择格外重要。由于肿瘤体积大、位置深在、常呈分

叶状,并且在头颈部咽后间隙毗邻重要血管神经,
因此手术不仅要保证足够安全缘,还要避免严重并

发症出现。由于 ALT/WDL很少转移,仅有一少

部分会发生去分化向DDL转变,且DDL的淋巴结

转移非常少见,它会像大多数肉瘤一样通过血源途

径播散,故无需行淋巴结清扫〔4,7〕。若肿瘤小于

5cm,患者的总体生存率较高,尽管脂肪肉瘤对放

疗不敏感,但若术后病理示 ALT/WDL向 DDL转

变、肿瘤超过5cm、术后切缘为阳性,那么放射治

疗应作为术后辅助治疗。
高分化脂肪肉瘤是脂肪肉瘤中最常见的类型

且预后较好〔8〕,大约10%的 ALT/WDL会局部复

发或转变为 DDL,这种转变通常发生在腹膜后肿

瘤〔4,9〕。肿瘤的组织学类型与患者预后息息相关,
除此之外,手术切缘状态、肿瘤大小也是决定患者

预后的关键因素,若切缘阳性则预示肿瘤残余,这
就成为局部复发和远端转移的危险因素。

桥本甲状腺炎可因甲状腺弥漫性肿大而出现

喉部压迫感,巨大甲状腺可使气管受压而出现呼吸

困难。该患者甲状腺弥漫性肿大伴咽后间隙高分

化非典型脂肪瘤样肿瘤,故局部压迫症状更明显,
如若考虑呼吸不畅是因桥本甲状腺炎所致,则将会

造成漏诊,延误病情而错失手术良机。此外患者除

呼吸不畅还伴进食梗塞感,故临床医生应仔细追问

病史,集思广益、深思熟虑,尽快完善相关检查明确

病因,做到早发现、早诊断、早治疗。此外,结合患

者影像学检查考虑为咽后间隙脂肪瘤,术中明确看

到肿瘤是呈分叶状的一个实体,因此术前影像学检

查对 ALT/WDL的诊断缺乏特异性,必要时需进

行活组织学检查。由于该肿瘤呈分叶状,故术中需

沿被膜仔细分离,以避免肿瘤残留,如临近重要组

织无 法 全 切 术 后 需 辅 助 放 疗,此 外 以 MDM2、
CDK4和其他调节因子为靶点的分子生物学治疗

方法或许在未来可以为 ALT/WDL的诊治提供新

的思路。
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