
临床耳鼻咽喉头颈外科杂志 2023年

JClinOtorhinolaryngolHeadNeckSurg(China) 37卷12期

引用本文:申园园,王刘中,曹华.5例成人喉部横纹肌肉瘤的临床分析[J].临床耳鼻咽喉头颈外科杂志,2023,37(12):

1014-1018.DOI:10.13201/j.issn.2096-7993.2023.12.018.

5例成人喉部横纹肌肉瘤的临床分析

申园园1　王刘中2　曹华2

1许昌市中心医院耳鼻咽喉科(河南许昌,461000)
2郑州大学第一附属医院咽喉头颈外科
通信作者:曹华,E-mail:1225163353@qq.com

　　[摘要]　目的:探讨喉部横纹肌肉瘤(rhabdomyosarcoma,RMS)的临床表现、病理类型、治疗及预后,提高对

该病临床特点的认识,提高诊断率,降低误诊率,探讨有效的诊治方法。方法:回顾性分析2015年5月—2021年

5月郑州大学第一附属医院收治的5例喉 RMS的临床及随访资料。结果:5例喉部 RMS早期均被误诊,多发生

在声带,肉眼观为光滑的肿块,多表现为声嘶。3例为胚胎型,1例多形型,1例梭形型。除早期行手术切除并术

后辅以放化疗的患者随访至今无复发,3例因肿瘤复发死亡,1例肿瘤全身多处转移。结论:喉 RMS发病率低,
恶性程度高、预后差,易被误诊为良性肿块,确诊后尽早行扩大范围的手术切除并辅以放化疗。
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Abstract　Objective:Toexploretheclinicalmanifestations,thetypeofpathology,treatmentandprognosisof
laryngealrhabdomyosarcoma,andtoenhancetheunderstandingoftheclinicalcharacteristicsofthedisease,while
improvingthediagnosisrateandreducingthemisdiagnosisrate,inordertoexploreeffectivediagnosisandtreat-
mentmethods.Methods:Aretrospectiveanalysiswasconductedontheclinicaldataof5casesoflaryngealrhab-
domyosarcomatreatedintheFirstAffiliatedHospitalofZhengzhouUniversityfrom May2015toMay2021.Re-
sults:All5casesoflaryngealrhabdomyosarcomaweremisdiagnosedintheearlystage.withtumorsmostlyoccur-
ringinthevocalcordsandappearingassmoothmass.Theclinicalsymptomsweremostlyhoarseness.According
topathologicalclassification,threecaseswereembryonictype,onecasewaspolymorphictype,andonecasewas
spindletype.Threepatientsdiedduetotumorrecurrence,onepatienthadmultiplesystemicmetastases,andan-
otherpatientwhounderwentsurgicalresectionintheearlystageandsupplementedwithpostoperativeradiothera-
pyandchemotherapyhasbeenfolloweduptodatewithoutrecurrence.Conclusion:Laryngealrhabdomyosarcoma
haslowincidencerate,highmalignancydegreeandpoorprognosis.Itiseasytobemisdiagnosedasabenign
mass.Extensivesurgicalresectioncombinedwithradiotherapyandchemotherapyshouldbeperformedassoonas
possibleafterdiagnosis.
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　　横纹肌肉瘤(rhabdomyosarcoma,RMS)是一

种来源于间充质细胞的恶性肿瘤,与横纹肌细胞不

同程度的分化和基因失衡有关[1]。2013版 WHO
将RMS分为多形型、胚胎型、腺泡型、梭形细胞型/
硬化型4种类型[2]。RMS多见于儿童,好发于头

颈部、鼻腔鼻窦及眼眶等部位。喉部 RMS发病率

极低,多见于成人,临床表现及影像学检查缺乏特

异性,临床医生对该病的认识不足,误诊率高,以往

文献多为个案报道。本文回顾性分析通过病理确

诊的5例喉部RMS患者的临床资料,对其临床表

现、诊断及治疗进行探讨。
1　资料与方法

1.1　临床资料

将2015年5月—2021年5月郑州大学第一附

属医院咽喉头颈外科收治的经病理科确诊且病例

资料完整的5例喉部RMS患者纳入本研究。其中

男4例,女1例,年龄38~75岁,平均53岁;病程3
个月~2年,均为初治患者,无其他部位恶性肿瘤

史。目前仅有针对儿童头颈部 RMS 的 分 期 方

法[3],尚无针对成人头颈部 RMS的分期系统。本

文采用第 8 版美国癌症联合会(AmericanJoint
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CommitteeonCancer,AJCC)喉腔恶性肿瘤的分

期标准,根据肿瘤累及范围、声带活动、软骨侵犯情

况等分类,其中Ⅰ期2例,Ⅱ期2例,Ⅳa期1例。
1.2　病理诊断标准

在组织学形态上,胚胎型 RMS可见到原始的

小圆细胞及不同比例的横纹肌母细胞,原始间叶细

胞胞质稀少,核圆形,核染色质深染,核分裂象易

见;腺泡型RMS可见到腺泡状结构,部分细胞有骨

骼肌分化的特征;多形型一般由大圆形、多边形、梭
形等异型性细胞构成,还可见骨骼肌分化细胞;梭
形细胞RMS主要由束状排列的梭形细胞构成,偶
见横纹肌母细胞。免疫组织化学检查具有一定的

诊断特异性,RMS会表达肌肉肿瘤组织表达的结

蛋白Desmin,肌原性调节蛋白 MyoD1和成肌蛋白

Myogenin[4]。所有患者术中所取标本送病理科,
经4% 甲 醛 溶 液 固 定、脱 水 及 石 蜡 包 埋,切 片

厚4μm,二甲苯脱蜡,乙醇彻底冲洗,常规苏木精-
伊红(HE)染色,结合免疫组织化学染色检查,显微

镜观察而后确诊。
2　结果

5例患者密切随访至2021年5月18日(若患

者随访期间死亡,以死亡日期为随访终点),随访时

间4个月~4年5个月。所有患者的基本临床资料

见表1。

表1　5例喉部RMS的临床资料

例序 性别
年龄

/岁
临床表现 肿瘤位置 分期 治疗方式 病理类型 预后

1 女 75 吞咽困难

伴憋气

杓状软骨表面 T1N0M0
Ⅰ期

切除活检后放化疗 胚胎性,免疫组织化学

Desmin(+ ),My0D1
(+),Myogenin(弱+)

7个月后肿

瘤 复 发 死

亡

2 男 49 声嘶2年 左室 带 侵 犯 声 门

下

T2N0M0
Ⅱ期

喉裂开+放疗 梭形,免 疫 组 织 化 学

Desmin(+ ),My0D1
(弱 +),Myogenin(弱

+)

1年后肿瘤

复发死亡

3 男 61 声嘶半年 后联合、杓会厌壁 T2N0M0
Ⅱ期

支撑喉镜下低温切除

+放疗

胚胎性免 疫 组 织 化 学

Desmin (+ )My0D1
(-),Myogenin(-),

术后 32个

月 肿 瘤 复

发死亡

4 男 38 声嘶伴闷

气3个月

左声门旁间隙,左
侧环状软骨、杓状

软骨、甲状软骨受

累,左侧甲状腺侵

犯,左侧面静脉内

可见栓子

T4N0M0
Ⅳa期

化疗后+全喉切+颈

清扫 + 左 甲 状 腺 全

切,右甲状腺 部 分 切

除+放疗

多形型,免疫组织化学

Desmin(+ ),My0D1
(局 灶 + ),Myogenin
(-);颈部淋巴结未见

肿瘤转移胚胎型,免疫

组织化学 Desmin(+)

My0D1(+),Myogenin
(+);颈部淋巴结未见

肿瘤转移

随访术后5
个 月 上 腔

静 脉 及 无

名 静 脉 出

现癌栓,肝

转移、颈胸

椎转移,现

带瘤生存

5 男 42 声嘶2年 右声 带 前 1/3 一

红色、光滑肿块

T1N0M0
Ⅰ期

支撑喉镜下活检+化

疗后 18个月复发 +
垂直半喉切+右侧颈

部淋巴结清扫

术 后 随 访

18 个 月 无

复发

2.1　入院前诊断

1例患者未行喉镜检查,被误诊为慢性咽喉

炎;1例被误诊为声带囊肿;3例被初步诊断为喉良

性肿物。
2.2　临床表现和颈部彩超

5例喉部 RMS患者均有声嘶;咽部异物感伴

吞咽困难1例,呼吸不畅2例;病史3个月~2年。
5例患者均有双侧Ⅱ区淋巴结肿大,皮髓质分界

清,平均大小约13mm×7mm,例4患者还有Ⅳ区

多发淋巴结肿大,皮质增厚、髓质消失。其中2例

可于Ⅱ区触诊到肿大淋巴结,1例可在左颈部近环

状软骨外侧触及一花生粒大小肿物,质硬,边界不

规则。
2.3　内镜下和影像学表现

5例患者入院后行电子喉镜检查,1例位于杓

状软骨表面光滑新生物;1例位于室带表面光滑新

生物;1例位于后联合新生物,表面光滑;1例位于

左声门旁间隙,左侧梨状窝饱满,白色液体残留,左
声带固定,闭合欠佳;1例位于右侧声带前中份,表
面光滑(图1)。所有患者均行喉部 MRI检查,表现

为病变部位类圆形肿块影,等 T1,长 T2信号影。
除例4患者左侧环状软骨、杓状软骨、甲状软骨受

累,左侧甲状腺侵犯可能,其他患者均未见其他部

位有明确转移灶。
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2.4　治疗方式与预后

5例喉部RMS患者中,1例行电子喉镜下切取

活检后仅行放化疗患者及1例行气管切开术+喉

裂开喉肿物切除术+放疗患者均于当年因肿瘤复

发死亡;1例行支撑喉镜下喉肿物低温消融切除术

+放疗患者32个月后因肿瘤复发死亡;1 例行

VAC方案化疗(长春新碱+更生霉素+环磷酰胺)
后行全喉切+颈部淋巴结清扫+左甲状腺全切,右
甲状腺部分切除+放疗患者术后5个月出现颈部

肿胀,CTA回示:上腔静脉癌栓形成,肝脏及颈胸

椎转移;1例支撑喉镜下活检+化疗后复发+垂直

半喉切+右侧颈部淋巴结选择性清扫,随访18个

月,肿瘤无复发。
2.5　病理类型与预后

本研究中有3例胚胎型,1例多形型,1例梭形

细胞型。免疫组织化学:结蛋白 Desmin(+)5例

次,肌原性调节蛋白 My0D1(+)5例次,成肌蛋白

Myogenin(+)3例次。例4及例5患者手术切缘

均为阴性,淋巴结均未见肿瘤转移。例4患者病理

分型为多形型,术前发现肿瘤侵及左侧环状软骨、
杓状软骨、甲状软骨及左侧甲状腺,行全喉切除术

后5个月发现肿瘤多处转移。由此怀疑多形性

RMS恶性程度更高,预后更差。但因样本量小,不
具有说明性,未来关于病理类型与预后的关系仍需

开展更多关于循证医学的探讨研究。
3　典型病例报告

例4,男,38岁,声嘶伴闷气3个月。电子喉镜

示:左侧梨状窝饱满,白色液体残留,左声带固定,
闭合欠佳(图2a)。颈部触诊:左颈部近环状软骨

外侧触及一花生粒大小肿物,质硬,边界不规则。
喉部增强CT示:左侧喉软骨受侵考虑,相应平面

左侧颈内静脉及属支面静脉内栓子形成(图2b),
甲状腺双侧叶均可见密度改变,左侧为著。支撑喉

镜下取病理,行 HE染色及免疫组织化学染色(图
2c、2d),诊断为多形型RMS,应用 VAC方案(长春

新碱+更生霉素+环磷酰胺)化疗,但疗效不佳,进
行全喉切除+颈清扫+左甲状腺全切+右甲状腺

部分切除,病理显示双侧颈部淋巴结无转移,术后

1个月行放疗,术后5个月颈部肿胀,行 CTA 示,
上腔静脉及双侧无名静脉管腔癌栓形成考虑(图
2e),左颈内静脉变窄,考虑受侵;发现肝结节和颈

胸椎高密度影,均考虑转移。

箭头所示声带表面光滑肿物。
图1　例5患者电子喉镜检查

a:电子喉镜示左侧梨状窝白色液体残留;b:CT示肿瘤已突破甲状软骨,左侧颈内静脉栓子;c、d:病理形态学检查可见

异型性明显的大圆形、多边形深嗜酸性细胞及一些梭形细胞,还可见骨骼肌分化细胞;e:术后5个月,CT示上腔静脉内

癌栓形成考虑。
图2　例4患者的临床资料

4　讨论

4.1　咽喉部RMS的误诊误治

咽喉部 的 恶 性 肿 瘤 中,鳞 状 上 皮 细 胞 癌 占

95%,间充质来源的肉瘤不到1%。在不到1%的

咽喉部肉瘤中,RMS又是最少见的一种,回顾既往

研究,仅有少数的个案报道。该病症状和体征无特

异性,肉眼观常为光滑的肿物,影像学检查无特异

性,加之临床和病理医师对本病认识不足,导致误

诊率和漏诊率较高,有学者报告,56%~90%的患

者被误诊[5]。本病恶性程度高,病情进展快,故大

多数患者病理确诊时已属晚期,已延误治疗时机。
本研究中的5例患者术前均未确诊,因肿物表面光

滑,其中3例被经验性认为是良性肿物;1例因未

做喉镜,症状不明显,误诊为慢性咽喉炎;回顾既往

文献,喉部的RMS还曾被误诊为血管瘤[6]、咽喉反

流[7]、声带囊肿[5]等疾病。若患者声嘶病程较长,
电子喉镜下观察到表面光滑的肿物,应注意到喉部

RMS的可能,及时完善窄带成像(NBI)及影像学
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检查,必要时送病理检查,切勿一律当成良性病变

或炎性肿块,延误治疗时机。
4.2　喉部RMS的临床特征

4.2.1　好发人群　RMS好发于10岁以下的儿

童,而喉部 RMS多见于成人,Hu等[5]对22例喉

部RMS患者回顾性分析中发现,男性比女性更常

见,男性约81.8%,女性约18.2%。本研究中80%
为男性,平均年龄为53岁。本研究中喉部RMS患

者的年龄分布及好发性别与上述文献相符。
4.2.2　临床症状　喉部 RMS因好发于声带及声

带周围,常出现声嘶;若肿块增大可引起呼吸困难。
本研究中的5例喉部 RMS肿瘤位于声门、声门旁

及杓区等,其中4例声嘶,2例呼吸不畅,1例呼吸

困难。
4.2.3　电子喉镜检查　5例患者电子喉镜下肿物

表面均光滑(图1),因肿物外观表面光滑,常致临

床上误诊为炎性或良性肿块。因此,临床上遇到病

程较长,电子喉镜下光滑的肿块,应注意喉部 RMS
的可能。
4.2.4　颈部淋巴结　5例患者均有颈部Ⅱ区淋巴

结肿大,但根据术前影像学检查,术前均无淋巴结

转移征象;行预防性淋巴结清扫的2例患者,术后

病理均回示无淋巴结转移。因此,成人喉部 RMS
无明显淋巴结转移倾向。既往喉部RMS病例报道

中颈部淋巴结转移的很少,经过放疗和化疗,颈部

淋巴结多能够完全消退[8]。
4.2.5　性质与转移途径　喉部RMS恶性程度高,
死亡率高,预后差。5例喉部 RMS中的3例因肿

瘤复发死亡,1例在喉全切+放化疗后,5个月内肿

瘤已多发转移,仅1例随访18个月无复发。喉部

RMS可能有黏膜下肿瘤侵犯、血道癌栓转移,但无

明显的淋巴结转移倾向。例4患者术前喉部增强

CT示:肿瘤从黏膜下向外侵犯左声门旁间隙、左侧

喉软骨、左侧甲状腺,相应平面左侧颈内静脉及属

支面静脉内栓子形成。5例患者术前术后均未发

现明确的淋巴结转移倾向。
4.3　咽喉部RMS的诊断

当患者年龄较大,声嘶>3个月,电子喉镜下

观察到喉部表面光滑的肿物时,需行 NBI染色及

咽喉部CT或 MRI检查,排除恶性可能。CT对于

肿瘤是否有喉软骨或骨外侵犯有较好的显示效果,
MRI对肿瘤的大小、定位、是否有神经血管的侵犯

有较好的显示效果。但 CT/MRI仅能初步判定为

喉部的外侵性肿瘤,无法鉴别喉部 RMS与其他喉

部恶性肿瘤,因此喉部 RMS需靠病理学确诊。病

理确诊初步需通过组织学形态,由于肌间线蛋白和

肌肉特定的肌动蛋白是 RMS的典型标志,所以免

疫组织化学分析对于RMS的诊断很有必要。免疫

组织化学染色结果结蛋白 Desmin(+),肌原性调

节蛋白 MyoD1(+)和成肌蛋白 Myogenin(+),缺
乏有丝分裂像[4]。喉部RMS中,胚胎型最常见,占
所有 RMS的70%~75%,其次是腺泡型(20%~
25%)和多形型(5%)[9]。本研究中有3例胚胎型,
1例多形型,1例梭形型。胚胎型多见,与上述文献

相符。免疫组织化学:结蛋白 Desmin阳性(6/6),
肌原性调节蛋白 My0D1 阳 性 (5/6),成 肌 蛋 白

Myogenin阳性(4/6)。
4.4　咽喉部RMS的治疗

早期诊 断、早 期 手 术 完 整 切 除 病 灶 是 喉 部

RMS的重要的治疗手段,切除范围由肿瘤的大小、
发生部位及临床分期决定,应尽可能包括周围正常

组织,保证手术切缘阴性[10]。回顾既往有限的病

例报道,大部分学者主张手术彻底切除肿瘤后辅助

化疗和放疗。本研究喉部 RMS患者中,活检后仅

行放化疗的患者均于当年死亡,支撑喉镜下切除肿

瘤后辅助放化疗的患者随访32个月后复发,活检

确诊后 先 行 化 疗 而 后 全 喉 切 除 治 疗 的 患 者 术

后5个月肿瘤出现远处转移。杨征等[11]在回顾性

分析喉部 RMS患者的研究中发现,喉部 RMS患

者早期行喉全切,术后随访8年至今仍生存无复

发。本研究中的例5患者活检确诊后仅行化疗,术
后半年复发,再次行垂直半喉切+选择性颈部淋巴

结清扫+术后化疗后18个月无复发。因此,笔者

认为,喉部RMS恶性程度高,易侵犯临近器官,甚
至形成血管内癌栓进而增加血道转移的风险,而单

纯放化疗不能彻底去除肿瘤组织,只能暂时延缓肿

瘤细胞的增殖及转移。放化疗后对肿瘤组织的刺

激,可能更容易使肿瘤复发和转移,因此仅行放化

疗或保喉的手术无太大意义。病理确诊为喉部

RMS后,若无转移应尽早手术切除肿瘤,并扩大切

除范围,保留足够的安全切缘,降低复发率。喉全

部切除能降低转移率,延长生存时间。但若肿瘤已

有外侵或转移,因肿瘤恶性度高,患者生存率低、生
存期短,加之全喉切除术对患者带来的创伤、发声

功能丧失导致生存质量下降,因此全喉切除术对患

者的意义仍需进一步考虑。针对早期就出现外侵

和远处转移的患者,可行姑息治疗,如放疗、化疗及

营养支持等对症治疗。因此早期诊断,在肿瘤尚未

外侵或转移时,尽早行扩大切除范围的手术联合术

后放化疗,可能是提高5年生存率的有效治疗手

段。
4.5　预后

目前认为喉部 RMS患者预后较差,5年生存

率为 35% ~40%。年 龄 <20 岁,肿 瘤 最 大 径

<5cm,无淋巴结及远处转移,肿瘤被彻底切除且

切缘阴性是预后保护性因素[12],本文5例患者中,
除病例5治疗后随访18个月尚未复发,其余病例

预后均差。证实肿瘤在尚未外侵时,是否进行扩大
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切除对预后的影响较大。胚胎型 RMS预后较好,
多形型RMS预后较差[13]。本文中1例喉部多形

型RMS虽然已经广泛彻底切除肿瘤,并行放化疗,
但仍出现远处转移,提示病理类型的差异对预后可

产生影响。
4.6　结论与总结

RMS是罕见的喉部恶性肿瘤,加之肿瘤光滑

的外观,容易误诊为炎性或良性肿块,应及时行

NBI、CT、MRI等检查,明确肿瘤范围及是否外侵,
确诊要依靠病理免疫组织化学。确诊后应尽早手

术治疗,积极扩大切除范围,并联合放化疗。扩大

切除范围,可能会降低复发率,但因喉部牵涉发声、
吞咽等重要的生理功能,应根据肿瘤大小、病理分

型、是否有外侵,同时需考虑患者及家属的意愿,以
确定治疗方式。
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