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　　[摘要]　喉错构瘤是一种发生在喉部的良性增生性瘤样病灶,本文报告1例我科收治的小儿声门上喉错构

瘤患儿,并对相关文献报道的12例喉错构瘤病例资料进行回顾性分析,探讨喉错构瘤的发病机制、临床表现、诊
断、治疗及预后,旨在提高对该病的认识及诊治水平。
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Abstract　 Laryngealhamartomaisabenignproliferativetumor-likelesionthatoccursinthelarynx.Acase
ofsupragloticlaryngealhamartomaadmittedbyourdepartmentand12casesoflaryngealhamartomareportedin
literaturewereretrospectivelyanalyzed,thepathogenesis,clinicalmanifestation,diagnosis,treatmentandprogno-
sisoflaryngealhamartomawasexplored,aimingtoimprovetheunderstandinganddiagnosisandtreatment.of
thisdisease.
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　　错构瘤是由成熟的正常组织以错误的细胞数

量和紊乱的排列方式,在患病区域形成的良性增生

性瘤样病灶[1]。肿块可在全身任何部位生长,常见

于肺、肾脏和消化道[2],头颈部也有稀少的不同病

理类型的病例,而喉错构瘤作为一种先天性喉畸形

则更为罕见[3]。小儿患者尤以呼吸道症状突出,对
生命威胁相对较大,却在患病早期不易借助非侵入

性手段明确诊断,增加了制定诊疗策略时出现误差

的概率。本文将我科收治的1例较为特殊的小儿

声门上喉错构瘤报告如下,并进行相关文献复习。
1　病例报告

患儿,男,4岁,因声嘶4年余,于2018年10月

10日入院。家属诉患儿出生后即有哭闹时声嘶,
吃奶良好,呼吸正常,当时未予以处理。2015年11
月15日因患儿声嘶加重,在外院行电子喉镜检查

示声门上新生物,遂在1个月后取活检,镜下见少

量腺体,局部被覆鳞状上皮。患儿分别于2016年1
月、2月及2017年4月复查,肿物未见明显增大,呼
吸情况一直良好。2017年11月7日患儿由于支气

管肺炎就诊于当地儿童医院,表现为呼吸困难,“三
凹征”明显。3d后行肿物切除术,术后病检回报被

覆成熟鳞状上皮,患儿术后呼吸困难症状逐渐缓

解。于2017年12月10日复查时,患儿呼吸情况

可,见肿物较前无明显增大。2018年9月19日复

诊时行喉部 MRI,提示双侧杓会厌皱襞增厚,左侧

皱襞肿块伴局部囊变,考虑恶性肿瘤可能性大,即
由门诊以“喉部新生物”收入院。入院时,呼吸稍

促,唇周无发绀,声音嘶哑,无明显咳嗽及喘鸣。专

科检查:双侧中鼻道干净,后鼻孔见黏性分泌物,鼻
咽顶壁腺样体增生,双侧扁桃体Ⅱ度大。纤维喉镜

检查见杓间区偏左见类圆形肿物,表面光滑,左侧

声带及声门下暴露欠佳(图1)。补充睡眠监测显

示呼吸紊乱指数为17.1,夜间最低血氧饱和度为

83%,符合中度 OSAHS、轻度夜间睡眠低氧血症

及睡眠结构紊乱。于2018年10月13日在全身麻

醉下行气管切开术+喉部肿物切除术。顺利完成

气管切开并置入麻醉气管导管后,支撑喉镜及视频

内镜下见左侧杓区及杓间区生长一约5mm×5
mm×5mm 大小、表面光滑、质硬宽蒂广基新生

物。显微镜下用喉钳分次沿肿物基底逐层分离并

完整将其剥除,修整黏膜,双侧声带显露,声门下正

常,标本送病理检查,留置5.5号金属气管套管固

定于颈部。术后予以对症治疗,患儿呼吸通畅。术

后1周复查电子喉镜,见左侧杓会厌皱襞黏膜轻微
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肿胀,表面可见白色假膜附着,声门可显露,双侧声

带运动及闭合正常。术后2周拔出颈部气管套管,
顺利出院。病理回报:(喉部新生物)送检组织镜下

见表面被覆鳞状上皮,其内见有骨组织、软骨组织、
黏液腺体及增生纤维组织伴局部黏液变性(图2),

较符合错构瘤改变。术后5个月、11个月、5年间

断随访,患儿无呼吸困难、喘息、咳嗽及发声异常,
生长发育及生活运动未出现障碍,复查喉镜未见原

位复发迹象。

a:电子纤维喉镜下见基底跨左侧杓会厌襞后份内侧面及杓间区的球形带蒂新生物,表面光滑,质地较硬,声门大部被肿

物遮挡;b:术中在支撑喉镜下使用喉显微器械,采取“冷切”技术将肿物完整剥离切除;c:术后6d通过电子纤维喉镜观

察,可见跨左侧杓会厌襞内侧及杓间区假膜生长;d:术后5年复查纤维电喉镜,见术区原位无复发,声门开放、闭合好。
图1　电子纤维喉镜

灰白不整组织1块,大小2.0cm×1.0cm×0.5cm,切面灰白;a:苏木精-伊红染色 ×100;b:苏木精-伊红染色 ×200。
图2　病理检查

　　本例患儿自出生时即出现反复声嘶,随着病情

发展,出现间断呼吸困难。肿瘤生长范围集中在声

门上的杓会厌皱襞表面,其自然生长过程缓慢,即
使受到各种理化作用亦未呈现侵袭性生长。前两

次采集的病理成分均未探及肿瘤实质,第3次手术

治疗在影像学资料的支持下,通过充分的术前评估

和手术方案设计,沿组织解剖边界将瘤体完整切

除,从而在明确病变性质的同时,也兼顾了喉功能

的保留。术后病理检查回报符合错构瘤改变,进一

步验证疾病的临床表现与病变特征较为匹配。术

后长期随访,病变在术区无原位复发,喉结构得到

良好重塑,喉功能也获得生理性恢复,说明手术治

疗仍在疾病的转归中起着积极作用。

2　讨论

2.1　喉错构瘤发病机制

错构瘤的发病机制尚不明确,多考虑与先天发

育异常有关,也有文献分析肿瘤的进展受到炎性刺

激影响,属于后天获得性患病[4]。因其错乱的显微

组织形态,生长相对缓慢且有自限性,以及存在演

变为真性肿瘤并不能自行退化等生物学特性,喉错

构瘤一度被指为类瘤样肿块,但其非肿瘤性增殖的

生长行为并不能完美地支持将其彻底纳入真性肿

瘤的行列。
喉错构瘤的发生与年龄不具有相关性,成人及

婴幼儿均有患病风险,瘤体的生长可能与遗传信息

表达异常有关[5]。有研究认为错构瘤的部分腺性
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上皮细胞在增殖和分裂过程中,可能呈现异型性生

长的趋势,形成腺瘤样上皮和腺瘤样结构,进而过

渡到不典型增生再发生恶变[6]。但笔者回顾国内

外相关文献后,尚无资料提供喉错构瘤有发生恶变

的确凿证据。
肿瘤中除中胚层分化出的常见组织细胞以外,

还可能观察到混有黏液腺管结构,在黏液腺体分泌

所产生的胶冻样液在局部汇集后,可呈囊肿样表

现,还有少见病例出现“囊中带囊”现象。当囊壁破

裂,内容物流出并刺激周围组织,引起急慢性炎症

细胞浸润和泡沫细胞反应时,或致所侵组织发生黏

液变性。
2.2　临床表现

喉错构瘤临床症状缺乏代表性,其无痛性的生

长模式,导致大龄儿童和成年患者的疾病发生具有

隐匿性。疾病受到关注多在呼吸困难、喘鸣、发声

异常、声音嘶哑及吞咽异物感和梗阻感等可预见的

主、客观症状反复发作或病情较重时[7]。现有病例

的病程进展规律显示,瘤体对患者的侵害常与年龄

增加呈负相关[8]。新生儿及低龄儿童常在出生时

及出生后不久由此病而引发严重的呼吸窘迫、喂养

困难,以及上述一种或多种异常表现后引发家长警

觉。也有患儿反复或间断发生阵发性和刺激性咳

嗽,抑或并发下呼吸道感染、活动水平下降、生长发

育障碍等[9]。这不单是肿物增生的结果,也可与小

儿咳嗽力量不强、下呼吸道和喉部分泌物不易咳出

等因素相叠加有关。肿瘤与急慢性呼吸道疾患、营
养不良、抵抗力低下、过敏性体质、气道风险状态等

基础条件协同作用时,临床症状或许更为显著,成
为呼吸阻塞相关综合征发生的共因,常混淆或使医

疗上忽视对于喉原发占位性病变的甄别和彻查。
2.3　诊断依据

喉错构瘤的发病部位大多数集中在声门上

区[10],偶见从声带发出,但少有来自声门下。瘤体

常表现为正常黏膜下生长的实质性肿物,可呈光滑

的无蒂充血性增生、苍白息肉样包块,以及乳头状

瘤样细长肿物等多样形态,中等硬度并具有一定韧

性,在喉镜检查中瘤体外观不具有指向性特征。
CT或 MRI对于显示肿块的大小、部位、毗邻

关系和有无浸润具有重要意义,而B超对病变位于

咽喉者的诊断价值却不大。喉部 CT表现多变,可
见肿物生长部位呈现实性软组织结节影,密度多均

匀,且缺乏特异性,这可能与多样性的细胞成分已

特化完全关系密切。增强后脂肪成分不强化,而血

管及平滑肌成分明显强化,病灶边缘或有轻微强

化[11-12]。当肿瘤逐渐增大后,可致喉腔内形态改

变,如梨状窝缩窄、会厌皱襞消失等,但病变周围组

织结构清晰,被覆黏膜和软骨未见异常影像学特

征。喉错构瘤组织含有的正常间质细胞成分决定

了在 MRI中,表现为边界清楚的肿块,在 T1加权

像上呈相对高信号,在 T2加权像上呈高信号,当
病变包括脂肪成分时,可在 T2压脂相呈稍低信

号,考虑为抑制脂肪信号后,病变区域信号减低的

缘故[13-14]。实际上,较难通过上述不典型的临床表

现和辅助检查准确捕捉有价值的术前诊断参考信

息。
虽然病理学诊断是明确肿物身份的“金标准”,

然而因所定位的抓取或切除部分组织过于浅表,错
构瘤细胞成分分布不均,以及阅片时病理特点印象

对标不准等原因,导致即便在喉镜下通过一次或多

次取材,也不能确保有效辨识肿物性质,所以造成

漏诊和误诊的情况并不少见。根据丘明生[15]及徐

仲明等[16]的报道及本例患儿的诊治经过,提示有

时包块需要通过不止一次病理检查,才能对肿瘤的

性质作出最终认定。
2.4　鉴别诊断

错构瘤需与迷芽瘤、畸胎瘤、皮样囊肿及表皮

样囊肿等增生性肿块进行区分。错构瘤是正常细

胞在组织中以无序的组合方式,在可以出现的位置

发生过度增殖的良性瘤样病变。迷芽瘤是迷走的

间充质在不应该出现的位置分化并构成的肿块,组
织结构排列有序,包含汗腺、毛囊、皮脂腺等附属器

的外胚层皮肤组织最为多见,骨、软骨和横纹肌等

其他中胚层组织也较为常见[17]。发生在头颈部的

畸胎瘤绝大多数为成熟的良性真性肿瘤,起源于胚

胎干细胞或生殖细胞,包含混杂分布的2~3个胚

层结构,故可同时见到骨、软骨、牙齿、毛发、脂肪及

皮脂腺等成分[18]。实际工作中这三者的分辨具有

一定难度,需要经验积累和反复推敲。皮样囊肿与

表皮样囊肿是头颈部较少见的发育性囊肿,为胚胎

发育时期遗留于组织中的上皮细胞发展而形成囊

肿。皮样囊肿囊壁较厚,由皮肤和皮肤附件所构

成,实质成分更少。后者也可以由于损伤、手术使

上皮细胞植入表层组织下形成。影像学检查有边

缘的强化,钙化少见的印象,且也以囊壁多见[19]。
喉错构瘤也需要与其内部占比最高成分相应的良

性肿瘤进行鉴别诊断,包括脂肪瘤、血管瘤、软骨

瘤、横纹 肌 瘤、良 性 混 合 瘤 及 血 管 纤 维 脂 肪 瘤

等[20]。
2.5　治疗原则

通过手术切除肿物作为本病的治疗原则被首

选推荐并且疗效肯定,但需要谨慎权衡完整切除肿

瘤以减轻对周围组织和结构的损伤,以及保留喉的

正常形态和维护生理功能之间的关系,达到所选诊

疗策略使患者更为受益的目的。借鉴喉部良性肿

瘤治疗的经验,采取内镜下对病变进行外科切除,

·599·万吴汉徽,等.小儿声门上喉错构瘤1例并文献复习第12期 　



基本可以妥善应对大多数喉错构瘤[7],国内外也有

学者主张对较大病变采取颈侧入路、喉裂开等开放

术式切除[21]。需要注意的是,保障气道通畅在喉

部肿物切除的围手术期至关重要,特别是新生儿及

5岁以下患儿,可考虑将气管切开术作为前置保障

措施,纳入术前安全考评的范围,若有急性气道阻

塞进行性加重的症状则应积极处置。虽然大多数

喉错构瘤经过手术治疗后的短期及长期随访,均显

示良好的预后,但是术后出血、声音嘶哑和喉狭窄

等可能并发症的发生也不容忽视。通过彻底离断

肿物基底,或循病变与周边正常组织的间隙将病灶

完整剥脱等外科操作,确切根除肿瘤后的患者基本

未见原位复发,而复发病例常与术中病变残留有

关。但 Hsairi等[22]及 Amir等[23]研究提示,虽然

本病在成人患者中的预后常较好,即便切除不完

全,病灶原位复发及症状复发的风险也极低,但残

余瘤体增生对幼儿患者的生命威胁和生长发育影

响,仍需要在诊疗方案的预制定时充分考量。
2.6　病例特征

本病例以反复发作的声嘶症状贯穿出生后的

整个病程,这与 Windfuhr[10]报道的10例小儿喉错

构瘤所呈现的临床特征比较相符。患儿在外院初

次手术目的只为活检明确诊断,或因取检组织浅

表,虽未能准确鉴定肿物性质,但肿瘤的实质也未

被触及,从而其后的多次复查均不见肿物明显增

大,且患儿呼吸情况一直良好。第2次手术前的呼

吸道炎症在肿物隆起的基础上造成喉黏膜肿胀,导
致喉阻塞的发生。经保守性肿物部分切除后,其表

层被覆的成熟鳞状上皮依然成为切取组织的主体,
其下层次中的病理改变也印证了炎性反应的病因。
在呼吸窘迫随之改善的同时,病灶也许受到刺激而

逐渐缓慢生长并产生囊变。于是,末次手术前的影

像学检查即提示病灶有恶性肿瘤的部分特征。结

合历次病理检查结果提示均无明确错构瘤诊断推

测,病灶的增生与所谓“复发”存在本质区别,喉镜

观察到肿瘤呈光滑半球形广基匍匐于左侧杓区,遮
盖部分声门及杓间区,虽对喂养和生长发育尚不造

成显著阻碍,但其肿大的病灶干扰声门正常闭合为

声嘶症状发生的结构性病理要件,且根据睡眠监测

分析也无法排除肿物对呼吸功能造成的潜在负面

影响。
我们在进行瘤体切除前,优先前置了气管切开

术,在保障呼吸道通畅的同时,也因麻醉管改道为

术中对病灶的多角度观察和多器械操作提供了较

为宽阔的空间。选择喉内镜下使用喉显微器械对

肿物进行“冷切”处理,逐步、逐层解离病灶与周围

组织的境界,最终将肿瘤彻底切除,并最大程度地

减轻了对喉固有结构的破坏,有效降低热辐射在术

中引发的副损伤,一定程度上缩短了创面愈合的时

间,且规避了稠厚假膜脱落时常见的出血和呛咳发

生,以及深部损伤所致的瘢痕挛缩。末次术后近1
年的复查中未见肿物原位复发,并参考此前的治疗

过程,可见手术治疗的效果非常理想。但病理检查

中所见的骨组织依然使医疗团队对疾病的诊断有

所疑惑。因为喉错构瘤的典型组织病理成分常以

平滑肌、脂肪及脉管结构为主,部分区域还可见到

黏液基质、软骨及和纤维结缔组织,以及未完全分

化的间叶细胞,也可有神经束被发现。喉部明显具

有骨组织特征的成分一般在20岁以后由软骨骨化

形成,小儿多见喉软骨软化而非骨化[24-25]。本例患

儿病变检出的骨组织是由炎性刺激后间叶组织分

化而来,还是软骨骨化提前,或是由于其他原因尚

需更多病例进行研究和分析。
总而言之,喉错构瘤在采取彻底切除可疑组织

并确保安全边界的前提下,可避免原位复发,但需

要在手术操作中具有维护喉结构和喉功能的意识,
影像学检查对术前鉴别诊断有一定帮助,最终通过

病理检查明确诊断。虽然绝大多数病例预后良好,
但在术中仍应尽可能进行肿物及切缘的冷冻切片

检查,保障肿物切除的完整性,减少误诊及漏诊的

发生。
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