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　　[提要]　报告1例喉髓外浆细胞瘤。患者持续声音嘶哑伴咽部异物感5个月。喉镜提示左侧喉前庭包块,
左杓会厌襞膨隆。颈部影像学提示声门左侧壁增厚呈肿块样改变,部分突向喉腔,喉室变窄,向外突破甲状软骨

生长,向上达舌骨水平。完善检查后于全身麻醉支撑喉镜下行喉新生物切除术+活检术。病理提示喉上皮下纤

维组织见小细胞弥漫增生,局部呈列兵样,可见异型及核分裂象,结合免疫组织化学结果,符合浆细胞瘤。
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Summary　Thispaperreportedacaseofextramedullaryplasmacytomaofthelarynx.Thepatientpresented
withpersistenthoarsenessandforeignbodysensationinpharynxfor5months.Leftanteriorlaryngealmass,left
epiglottisfolddistentionwasfoundduringlaryngoscopy.Cervicalimageexaminationshowedthattheleftsidewall
oftheglottiswasthickenedandshowedalump-likechange,partofwhichprotrusionintothelaryngealcavity,the
laryngealchamberbecamenarrow,andthegrowthofthyroidcartilagewasbrokenoutwardsandreachedthelevel
ofthehyoidbone.Aftercompletingtheexamination,thelaryngealtumorresectionandbiopsywereperformed
underthesuspensionlaryngoscope.Pathologicfindingsshowedthatdiffuseproliferationofsmallcellswasob-
servedinlaryngealsubepithelialfibroustissue,withlocalappearanceofprivate,atypiaandmitosis.Combined
withimmunohistochemicalresults,itwasconsistentwithplasmacelltumor.

Keywords　laryngealneoplasms;extramedullaryplasmacytoma;multiplemyeloma;surgicalprocedures,

operative

1　病例报告

患者,女,48岁,2019年2月因声音嘶哑5月

余就诊于我科。患者声音嘶哑呈持续性,伴咽部异

物感。体检:颈部未扪及肿大淋巴结,全身骨骼无

压痛及叩痛。喉镜检查示:左侧喉前庭包块,左杓

会厌襞膨隆,左侧室带及声带窥不清,右侧声带光

滑运动活动可(图1a)。颈部增强CT示:声门左侧

壁增厚呈肿块样改变,考虑肿瘤样病变,部分突向

喉腔,喉室变窄,向外突破甲状软骨生长,向上达舌

骨水平,局部与甲状腺左叶分界不清,双侧ⅠB区、
左侧Ⅴ区多发淋巴结显示(图2a)。实验室检查

示:血尿常规、肝肾功能、电解质、心电图正常。完

善检查后,3月5日于全身麻醉支撑喉镜下行喉新

生物切除术+活检术。术中冷冻示:喉上皮下纤维

组织见小细胞弥漫增生,局部呈列兵样,可见异型

及核分裂象。术后病理示:喉小细胞恶性肿瘤,结
合免疫组织化学结果,符合浆细胞瘤(图3)。免疫

组织化学:CD79a(+),CD138(+),MUM1(+),
Vim(+),PAX-5弱(+),KI6730%(+),Lambda
(+),CyclinD1散在(+),Kappa(-),CD3(-),
CD20(-),CD5(-),CD10(-),CD38(-),BCL2
(-),BCL6(-),CK(-),EMA(-),P30(-),
P40(-),EBER(-)。3月11日患者因甲状腺乳

头状瘤于全身麻醉下行全甲状腺切除术+中央区

淋巴结清扫术,术中见环甲膜处新生物约3cm 大

小,考虑喉浆细胞瘤突出喉腔,与甲状腺稍粘连。
患者喉髓外浆细胞瘤(extramedullaryplas-

macytoma,EMP)诊断明确,术后按计划完成放疗

(DT:CTV1 50.60 Gy/23F,CTV2 41.40 Gy/
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23F)。放疗后患者于我科门诊规律复查喉镜及颈

部增强 CT,术区未见复发表现(图 1b、1c、2b)。
2020年5月患者因“反复腰痛3个月加重伴左下肢

胀痛3d”再次入院,行PET-CT提示:全身骨多发

骨质破坏并软组织密度影,代谢活性增高,考虑转

移(图2c)。进一步完善血清补体C31.11g/L,血
清补体 C40.36g/L,免疫球蛋白 A6.01g/L,免
疫球蛋白 G11.9g/L,免疫球蛋白 M0.71g/L,血

β2-微 球 蛋 白 2 804.0 μg/L。 血 清:κ 轻 链

10.1mg/L,λ轻链204mg/L,κ/λ0.05。尿液:κ
轻链0.11g/L,λ轻链0.3g/L,κ/λ0.37。免疫固

定电泳:IgAκ型 M 蛋白阳性。完善骨髓穿刺:骨
髓增生活跃。脊柱穿刺提示:浆细胞骨髓瘤。免疫

组织化学:CK(-),EMA(-),CD3(-),CD20
(-),CD79a(+),CD38(+),CD138(+),Lambda
阳性 率 > Kappa,OCT2(-),Bob-1(-),CD5
(-),CyclinD1(-),CD10(-),BCL2(- ),
MUM1(+),S100(-),Ki6780%(+)。结合患者

PET-CT显示多处骨质破坏,考虑为喉部 EMP进

展为多发性骨髓瘤(multiplemyeloma,MM)。
2020年6月至9月于血液内科予以 VRD 方

案(国产硼替佐米2.0mgD1、D4、D8、D11+国产

来那度胺25mgD1~D14+地塞米松20mgD1~
D4,D8~D11)进行三周期化疗,2020年11月予以

自体造血干细胞移植术,目前于血液内科规律随

访,患者一般情况良好,病情控制可。

图1　喉镜检查　1a:术前喉镜示左侧喉前庭包块遮挡声门区,左杓会厌襞膨隆;1b:术后4个月复查喉镜,示双侧声带

肿胀;1c:术后1年复查喉镜,示左声带前份局部粘连,右声带肥厚;　图2　影像学检查　2a:术前颈部 CT示声门左侧

壁增厚呈肿块样改变,考虑肿瘤样病变,部分突向喉腔,喉室变窄,向外突破甲状软骨生长,向上达舌骨水平;2b:术后6
个月复查颈部CT,见声门左侧壁、双侧杓会厌皱襞增厚,伴双侧梨状隐窝狭窄,相应喉室变窄,考虑术后改变;2c:术后

14个月复查PET-CT,示全身骨多发骨质破坏并软组织密度影,代谢活性增高,考虑转移;　图3　术后病理检查　小细

胞弥漫增生,可见异型及核分裂象,结合免疫组织化学结果符合浆细胞瘤。

2　讨论

EMP表现为软组织浆细胞单克隆增生,它既

可以是 MM 的局部表现,也可以独立于 MM 单独

发生,即孤立性 EMP。80%的 EMP发生在头颈

部,常见于鼻腔、鼻窦、鼻咽等区域[1-2]。喉部EMP
较为罕见,占所有喉部肿瘤的0.04%~0.19%[3-4]。
根据肿瘤位置及喉部结构损伤程度,喉部 EMP可

表现为声音嘶哑、呼吸困难、吞咽困难、咯血和呼吸

急促[5]。喉镜下呈现不同形态,可能表现为息肉状

肿块[6]或声门旁软组织弥漫性肿胀[7]。
EMP为黏膜下病变,需要进行深层组织活检

才能确诊,表现为光镜下软组织浆细胞单克隆增

生。免疫组织化学、免疫荧光及流式细胞术有助于

鉴别诊断,大多数细胞CD38、CD138、CD79a阳性,
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伴随κ或λ轻链的胞质表达[1,8-10]。本例患者喉部

病变CD138及CD79a阳性、λ轻链胞质表达,最终

进展为 MM(IgAλ轻链型ISS Ⅰ期)时,CD38呈

阳性。此外,颈部 CT 和 MRI可确定肿瘤的位置

和颈部淋巴结病变,评估邻近结构的受累及疗效,
并进一步排除骨和软组织病变和淋巴结病变[11]。
PET-CT对于确诊孤立性 EMP是必须的,用于了

解病变性质或排除其他放射学检查未能诊断的病

变,从而提高诊断的准确性[12-13]。考虑经济问题,
若患者未行PET-CT,进行骨扫描或骨骼(头颅、胸
椎、腰椎、肋骨、骨盆)X线检查排除全身骨组织病

变也是可行的。诊断为喉部 EMP后,需进一步明

确是喉部单发还是 MM 髓外受累。喉部孤立性

EMP为局限性软组织病变,故血象、血清和尿液中

免疫球蛋白定量和电泳分析、尿本周蛋白、骨骼 X
线、CT、MRI或 PET-CT 等检查以及骨髓活检均

为阴性结果。
由于喉部孤立性 EMP罕见,最佳治疗方式仍

存在争议。浆细胞瘤对放疗高度敏感,放疗是孤立

性 EMP 的 一 线 治 疗 方 法,推 荐 剂 量 为 40~
50Gy[14-16]。然而,接受单纯放疗的头颈部孤立性

EMP患者进展为 MM 的概率较高,1/3在2年内

进展为 MM[17]。若进展为 MM,应进一步化疗或

行自体干细胞移植。喉激光显微手术的应用,使微

创手术完全切除病变成为可能。对于体积较小且

易切除的头颈部孤立性EMP,可选择单纯手术,或
与辅助放疗结合[7,18]。但与单纯放疗相比,其能否

提供更好的生存结果仍有待进一步研究。
孤立性 EMP的预后总体较好,位于头颈部的

孤立性EMP预后较其他部位更好,估计10年总存

活率超过70%[19]。颈部淋巴结病变、喉部多个解

剖区域 或 其 他 脏 器 受 累 的 患 者 容 易 复 发 或 转

移[20]。进展为 MM 可能是较差的预后因素或生存

的决定因素,孤立性 EMP的预后主要取决于其进

展为 MM 的速度。约10%的孤立性 EMP在3年

内进展为 MM[21]。一旦转化为 MM,10年生存率

不到10%[5]。因此,随访和定期筛查 MM 很重要。
利益冲突　所有作者均声明不存在利益冲突

参考文献
[1] StraetmansJ,StokroosR.Extramedullaryplasmacy-

tomasintheheadandneckregion[J].EurArchOto-
rhinolaryngol,2008,265(11):1417-1423.

[2] VenkatesuluB,MallickS,GiridharP,etal.Patternof
careandimpactofprognosticfactorsontheoutcome
ofheadand neck extramedullary plasmacytoma:a
systematicreviewandindividualpatientdataanalysis
of315cases[J].EurArch Otorhinolaryngol,2018,

275(2):595-606.
[3] AlexiouC,KauRJ,DietzfelbingerH,etal.Extramed-

ullaryplasmacytoma:tumoroccurrenceandtherapeu-

ticconcepts[J].Cancer,1999,85(11):2305-2314.
[4] BacharG,GoldsteinD,BrownD,etal.Solitaryextr-

amedullaryplasmacytomaoftheheadandneck--long-
termoutcomeanalysisof68cases[J].Head Neck,

2008,30(8):1012-1019.
[5] MitchellHK,GarasG,MazarakisN,etal.Extramedul-

laryrelapseofmultiplemyelomainthethyroidcartilage
[J].BMJCaseRep,2013,2013:BCR2013200689.

[6] PratibhaCB,SreenivasV,BabuMK,etal.Plasmacy-
tomaoflarynx--acasereport[J].JVoice,2009,23
(6):735-738.

[7] LoyoM,BarasA,AkstLM.Plasmacytomaofthelar-
ynx[J].AmJOtolaryngol,2013,34(2):172-175.

[8] ZuoZ,TangY,BiCF,etal.Extraosseous(extramed-
ullary)plasmacytomas:aclinicopathologicandimmu-
nophenotypicstudyof32 Chinesecases[J].Diagn
Pathol,2011,6:123.

[9] YavasogluI,SarginG,KadikoyluG,etal.Immunohis-
tochemicalevaluationofCD20expressioninpatients
with multiplemyeloma[J].RevBras HematolHe-
moter,2015,37(1):34-37.

[10]DimopoulosMA,HamilosG.Solitaryboneplasmacy-
tomaand extramedullary plasmacytoma[J].Curr
TreatOptionsOncol,2002,3(3):255-259.

[11]LewisK,ThomasR,GraceR,etal.Extramedullary
plasmacytomas ofthelarynx and parapharyngeal
space:imagingandpathologicfeatures[J].EarNose
ThroatJ,2007,86(9):567-569.

[12]CavoM,TerposE,NanniC,etal.Roleof18F-FDG
PET/CTinthediagnosisandmanagementofmulti-
plemyelomaandotherplasmacelldisorders:acon-
sensus statement by the International Myeloma
WorkingGroup[J].LancetOncol,2017,18(4):e206-
e217.

[13]SchirrmeisterH,BuckAK,BergmannL,etal.Posi-
tronemissiontomography(PET)forstagingofsolita-
ryplasmacytoma[J].CancerBiother Radiopharm,

2003,18(5):841-845.
[14]TsangRW,CampbellBA,GodaJS,etal.Radiation

TherapyforSolitaryPlasmacytomaandMultipleMy-
eloma:GuidelinesFromtheInternationalLymphoma
RadiationOncologyGroup[J].IntJRadiatOncolBiol
Phys,2018,101(4):794-808.

[15]Pham A,MahindraA.SolitaryPlasmacytoma:aRe-
viewofDiagnosisandManagement[J].CurrHematol
MaligRep,2019,14(2):63-69.

[16]KönigL,Herfarth K.[Benefitsofradiotherapyfor
patientswithsolitaryplasmacytomaormultiplemye-
loma][J].Radiologe,2022,62(1):30-34.

[17]PichiB,TerenziV,CovelloR,etal.Cricoid-basedex-
tramedullaryplasmocytoma[J].J CraniofacSurg,

2011,22(6):2361-2363.
[18]GeS,ZhuG,YiY.Extramedullaryplasmacytomaof

thelarynx:Literaturereviewandreportofacasewho

·555·彭俊,等.喉髓外浆细胞瘤1例第7期 　



临床耳鼻咽喉头颈外科杂志 2022年

JClinOtorhinolaryngolHeadNeckSurg(China) 36卷7期

subsequentlydevelopedacutemyeloidleukemia[J].
OncolLett,2018,16(3):2995-3004.

[19]GerryD,LentschEJ.Epidemiologicevidenceofsupe-
rioroutcomesforextramedullaryplasmacytomaof
theheadandneck[J].OtolaryngolHeadNeckSurg,

2013,148(6):974-981.
[20]Steinke KV,SchneiderBK,Welkoborsky HJ.Rare

Differential Diagnosis of Dyspnea:Extramedullary
Plasmocytoma(EMP)oftheLarynx-CaseReportand

ReviewoftheLatestLiteratureofLaryngealEMP
andLaryngealInvolvementofMultipleMyeloma[J].
CaseRepOtolaryngol,2019,2019:5654014.

[21]RajkumarSV,DimopoulosMA,PalumboA,etal.In-
ternationalMyelomaWorkingGroupupdatedcriteria
forthediagnosisofmultiplemyeloma[J].LancetOn-
col,2014,15(12):e538-548.

(收稿日期:2021-10-04)

引用本文:陈兴健,马思捷,李勇,等.发生于鼻前庭的浅表性血管黏液瘤1例[J].临床耳鼻咽喉头颈外科杂志,2022,36
(7):556-558.DOI:10.13201/j.issn.2096-7993.2022.07.016.

发生于鼻前庭的浅表性血管黏液瘤1例
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　　[提要]　报道1例发生于鼻前庭的浅表性血管黏液瘤患者,临床表现为左侧鼻前庭皮肤肿胀,鼻旁窦 CT可

见左侧上颌骨前上方软组织肿胀。全身麻醉行鼻内镜下左侧鼻前庭肿物切除,术后病理诊断为浅表性血管黏液

瘤。术后4个月复查鼻旁窦CT,肿瘤无复发。
[关键词]　浅表性血管黏液瘤;鼻前庭;外科手术
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Superficialangiomyxomainnasalvestibule:acasereport
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Summary　Thispaperreportedacaseofsuperficialangiomyxomaintheregionofthenasalvestibule.The
clinicalmanifestationwasswellingoftheleftnasalvestibularskin,whileparanasalsinusCTshowedswellsofttis-
sueintheanteriorandsuperiorregiontotheleftmaxilla.Undergeneralanesthesia,theleftnasalvestibularmass
wasresectedundernasalendoscopy.Thepostoperativepathologicaldiagnosiswassuperficialangiomyxoma.The
patientunderwentaCTscanoftheparanasalsinuses4monthsaftertheoperation,andtherewasnorecurrenceof
thetumor.

Keywords　superficialangiomyxoma;nasalvestibule;surgicalprocedures,operative

1　病例报告

患者,女,53岁,因“发现左侧外鼻皮肤肿胀10
余天”于2021年2月19日入院。无鼻塞流涕、发
热、头痛、头晕,无咳嗽、咳痰,无呼吸困难等症状,
既往无心脏黏液瘤、色素性皮肤病变及内分泌异常

等病史。专科查体见左侧鼻前庭外侧局部皮肤隆

起,质地韧,无压痛。鼻旁窦CT(图1)可见左侧上

颌骨前上方软组织肿胀。鼻内镜下可见左侧下鼻

甲前方呈半圆形隆起,表面光滑,2cm×2cm 大

小。患者全身麻醉行鼻内镜下左侧鼻前庭肿物切

除,术中自隆起处切开黏膜,沿肿物边缘分离时见

肿物包膜完整,自基底部完整切除肿物(图2)。术

后病理结果(图3)回报:浅表性血管黏液瘤(super-
ficialangiomyxoma,SA),免 疫 组 织 化 学 染 色:
CD34(+)、波形蛋白(Vimentin)(+)、细胞角蛋白

(-)、结蛋白(-)、S-100(-)、MUC-4(-)。患者

于术后4个月复查鼻旁窦 CT(图4):左侧鼻前庭

肿瘤无复发;鼻内镜(图5)检查:下鼻甲前段黏膜

光滑,鼻前庭外侧局部皮肤无隆起。
2　讨论

SA是位于皮肤浅表部位的良性肿瘤,病因不

明,目前研究认为蛋白激酶 A 可能在疾病的发生

发展中起重要作用,其表达的明显缺失可能发生在
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