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　　[摘要]　头颈部原发性软组织肉瘤是成人罕见的来源于间叶组织的结缔组织恶性肿瘤,可发生于鼻旁窦、咽
喉或颈部间隙内,临床表现为头颈部局部蔓延性肿物或呼吸、吞咽困难等,MRI和增强 CT检查为此类疾病最常

用的检查手段,病理诊断需要免疫组织化学结合荧光原位杂交技术(FISH)检测 MDM2和 CDK4作为常规辅助

手段,本文分别报道腮腺高分化脂肪肉瘤和喉去分化平滑肌肉瘤各1例,介绍其病例特点和诊治经过,并对该病

例进行相关文献复习。
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Abstract　Headandneckprimarysofttissuesarcomaisarareadultconnectivetissuemalignanttumorde-
rivedfrom mesenchymaltissue,whichcanoccurintheparanasalsinuses,throatorneckspace.Theclinicalmani-
festationsarelocalspreadmassesintheheadandneckordifficultybreathing,swallowing,etcal.MRIanden-
hancedCTexaminationarethemostcommonlyusedtodiagnosesuchdiseases.Pathologicaldiagnosisrequiresim-
munohistochemistrycombinedwithFISHtodetectMDM2andCDK4.Inthisreport,twocasesofprimarysoft
tissuesarcomawerereported,oneisparotidhigh-differentiatedliposarcomaandtheotherislaryngealdedifferenti-
atedleiomyosarcoma,introducingthecharacteristicsdiagnosisandtreatment,andreviewingtherelevantlitera-
ture.

Keywords　headandneckneoplasms;liposarcoma;leiosarcoma

　　软组织肉瘤(softtissuesarcoma,STS)是来源

于间叶组织的结缔组织恶性肿瘤,约占所有成人恶

性肿瘤的1%,儿童恶性肿瘤的15%[1]。成人原发

性 STS 主 要 发 生 在 四 肢 (43%),其 次 是 内 脏

(19%)、躯干(10%),头颈部仅占发病率的9%,临

床罕见[2]。世界卫生组织(WHO)总结了50余种

不同的组织学和分子亚型,其中在成人最常见的亚

型是未分化多形性肉瘤、脂肪肉瘤(liposarcoma)和
平滑肌肉瘤(leiomyosarcoma,LMS)[2-3]。本文对

我科收治的2例罕见的成人头颈部原发性STS的

临床诊治过程及短期预后进行总结分析。
1　病例报告

例1,男,65岁,发现左腮腺肿物进行性增大20
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年,最开始约为鹌鹑蛋大小,分别于11年前和6年

前在当地医院行局部麻醉和全身麻醉下左腮腺肿

物及部分浅叶切除术+面神经解剖术,术后病理回

报为左腮腺脂肪瘤。患者第2次术后左腮腺再次

出现肿物并进行性增大,且增长速度较之前加快。
患者病程中无疼痛,无呼吸及吞咽困难,无饮水呛

咳及声音嘶哑,无进行性消瘦。体检:左侧耳垂下

腮腺至左侧锁骨上区域可见13cm×12cm 巨大肿

物,表面皮肤完整无破溃,皮温正常,边界不清,活
动性较差,质柔软,上界至颧弓下约1cm,下界至

锁骨上1cm,前界至甲状软骨“V”型切迹,后界至

胸锁乳突肌后缘(图1a),全身其他浅表位置未触

及异常肿物。入院行鼻咽喉镜提示鼻咽喉部未见

明确新生物,左侧咽侧壁未见明显膨隆,双侧声带

活动无受限,喉及喉咽腔无明显狭窄。颈部增强

CT提示左侧腮腺区-胸锁乳突肌前方见巨大软组

织肿块影,10.6cm×7.3cm×8.0cm 大小,密度

均匀内见软组织分隔,扫描无强化,内见棉絮样密

度增高影,考虑脂肪瘤合并脂肪肉瘤可能(图1b)。
颈部超声提示左侧腮腺至左颈部软组织内巨大高

回声团,边界模糊。术前诊断:左腮腺脂肪瘤术后

复发? 脂肪肉瘤? 排除手术及麻醉禁忌证后于全

身麻醉 下 行 左 腮 腺 深 叶 及 浅 叶 全 切 + 肿 物 切

除术+面神经解剖术+左颈部淋巴结清扫术。术

中发现前次手术瘢痕包裹面神经下颌缘支,遂先行

定位并寻找面神经颊支逆向寻找面神经主干后,再
确定下颌缘支并于瘢痕及肿瘤中小心给予解剖,将
面神经颅外段主干及各分支进行充分游离后,完全

切除左侧腮腺深叶及浅叶组织,并向下沿肿物包膜

完整切除脱垂至颈部的肿物,并给予择区性颈清

扫,检查肿物包膜完整,大小13cm×12cm×5cm,
切面油腻,呈灰黄色,分叶状(图1c)。术后病理结

合免疫组织化学提示肿瘤内可见大部分相对成熟

脂肪组织,部分细胞大小不一,局灶细胞核增大深

染,有异型,考虑非典型性脂肪瘤性肿瘤或高分化

脂肪肉瘤,MDM2(+),CDK4(+),Ki-67指数约

(10%),SMA(部分+),Vimentin(+),P16(+),
CD34(血管+),S-100(+),见图1d、1e。术后患者

出现左侧口角歪斜,考虑术中分离面神经下颌缘支

时牵拉刺激损伤导致神经麻痹,给予营养神经、激
素冲击,4个月时恢复面部对称。术后于我院肿瘤

科进行放疗,现随访18个月,预后良好未见明确肿

瘤复发。
例2,女,48岁,因“声带息肉”于3年前于当地

医院行支撑喉镜下右声带息肉切除术,术后仍持续

性声嘶,加重伴呼吸困难3d来我院就诊。前次手

术后患者并无规律随诊,本次急诊入院时患者声嘶

明显并伴有呼吸困难,无咳嗽及咳痰带血,无饮水

呛咳 等。查 体 神 情,口 唇 发 绀,三 凹 征 (+),

喉鸣(+),不能平卧,高流量面罩吸氧下血氧饱和

度为88%。3d前于外院行喉镜检查提示声门区

巨大新生物堵塞,声门明显狭窄,结构不清。外院

颈部CT示声门区可见结节样增生新生物堵塞,声
门呈裂隙状,部分脱垂至声门下区,甲状软骨板连

续(图 2a)。入 院 时 患 者 病 情 危 重,喉 梗 阻 介

于Ⅲ~Ⅳ之间(图2b),且不能平稳,遂给予高流量

面罩吸氧,心电监护下半坐位局部麻醉行气管切开

术+全身麻醉支撑喉镜下喉肿物活检术。完善颈

部增强 MRI提示声门区至声门下可见明显强化结

节样肿物,肿物限于喉内,未累及甲状软骨板,未见

明确颈部淋巴结肿大。余检查未见明确全身远处

转移。病理回报为喉去分化型 LMS(分化差),
MDM2(+),Vimentin(+),CD34(血管+),SMA
(小部分+),Ki-67指数约(90%),Myogenin(-),
Myogolbin(-),S-100(-),HMB45(-),Desmin
(-),CK(-),CDK4(-)。二次手术给予全喉切

除术,保留周围正常组织安全缘3cm,术中冷冻各

切缘病理均为阴性(图2c)。术后1个月时于肿瘤

科放化疗,目前随访12个月,恢复良好,尚未发现

局部复发及转移。
2　讨论

头颈部原发的STS非常罕见,在既往的国内

外研究中,骨肉瘤、横纹肌肉瘤等是在头颈部相对

常见的肉瘤[4],占所有头颈部恶性肿瘤发病率的

1%~2%[5]。
STS有50多种组织学亚型,脂肪肉瘤和LMS

是最常见的两种组织结构,约各占25%和30%。
脂肪肉瘤是1857年由 Virchow 首次报道,在头颈

部的发病位置可能在鼻旁窦、咽喉及颈深部间隙

内,原发腮腺区的脂肪肉瘤国内外只有零星报道。
WHO将脂肪肉瘤分为高分化型、去分化型、肌样

型、圆细胞型和多形性5种组织类型,最常见为高

分化型占30%~40%[6]。它通常生长缓慢致体积

巨大,且伴有局部侵袭性;是一种远处转移率低但

局部高复发率的脂肪细胞分化型疾病,男性略多于

女性。研究表明不同组织类型的脂肪肉瘤与其预

后有直接相关性,另外肿瘤的大小、位置、复发以及

远处转移也会不同程度影响到疾病的预后,高分化

型的 脂 肪 肉 瘤 预 后 较 好,5 年 生 存 率 可 以 达

到77%~85%。LMS是原发于平滑肌组织的软组

织恶性肿瘤,发病率占其5%~6%,只有3%见于

咽喉头颈部,多见于口腔、鼻旁窦及浅表组织如头

皮等处。喉 LMS由 Frank(1941)首次发现并报

道,病理形态上通常会和纺锤形细胞肿瘤混淆。一

般与吸烟或嗜酒无相关性,患者通常以声嘶、喉鸣、
喉梗阻等表现为主。LMS有显著的远处转移率

(接近50%)且绝大多数是通过血行转移,局部复

发的概率比较低。但患者一旦出现远处转移,LMS
将成为不治之症[7]。
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图1　例1患者的临床资料　1a:病变位于患者左侧腮腺延续至左颈部;1b:颈部增强 CT示巨大肿物位于左侧腮腺深

浅叶,其内见间隔,以膨胀性生长挤压周围组织至咽旁;1c:肿物切除后的大体标本约13cm×12cm×5cm;1d:病理检

查示大小不一的成熟脂肪细胞,并可见部分核异型(苏木精-伊红染色×200);1e:病理检查示近似成熟的脂肪细胞间见

散在分布的深染细胞间质和少许单泡或多泡脂肪母细胞(苏木精-伊红染色×400);　图2　例2患者的临床资料　2a:
外院颈部CT平扫提示声门区见肿物堵塞,声门区狭窄,甲状软骨板连续;2b:喉肿物堵塞整个声门致喉梗阻(Ⅲ~Ⅳ);

2c:病理切片见恶性梭形细胞,见深染核分裂像。

　　MRI和增强 CT检查是临床诊断头颈部肿瘤

最常用的检查手段,可对肿瘤的实质程度、大小、范
围、浸润深度、血运情况及与周围组织结构关系做

出全面客观的评估,但对这两种STS缺乏诊断特

异性,在区分脂肪肉瘤和良性脂肪瘤、喉LMS与喉

鳞状细胞癌时不够准确。
对于高分化脂肪肉瘤和喉 LMS,病理诊断是

金标准,但单纯的形态学苏木精-伊红染色容易误

诊,需要结合免疫组织化学和对超微结构的观察才

能做出正确的诊断。MDM2是一种鼠双微体2基

因,CDK4 为周期蛋白依赖激酶,均位于染色体

12q13-15区段,调控细胞周期进程,在细胞由 G1
期向S期过渡中起到限速作用。MDM2和 CDK4
是STS的重要基因标记物,其编码 E3泛素连接

酶,此酶泛素化并导致肿瘤抑制蛋白 P53降解[8]。
另外,P53与 MDM2启动子结合并增强其转录,形
成一个自动调节反馈回路,在正常生理条件下维持

P53和 MDM2的平衡。P53通过诱导细胞凋亡控

制细胞周期进程,促进 DNA 修复和衰老,起到显

著抗癌作用。在 MDM2高表达的细胞中,P53失

活导致细胞凋亡不足和细胞周期停滞。通过阻断

MDM2-P53相互作用来恢复P53的抗癌作用可能

是治疗STS的有效靶向方法。目前,MDM2基因

被发现在原位和浸润性乳腺癌[9]、食管癌[10]、子宫

内膜间质瘤[11]及肉瘤(骨或软组织)[11-13]等人类多

种恶性肿瘤中高表达。因此目前利用免疫组织化

学检查和FISH 检测 MDM2和CDK4成为脂肪肉

瘤[14]、骨肉瘤[15]等STS的常规辅助手段。
成人原发性头颈部STS的主要治疗方式为彻

底的手术切除并保留足够安全缘。有研究表明放

化疗可以作为术后辅助治疗,但疗效一般。术中保

留足够的安全缘对术后局部复发及远处转移起到

至关重要的作用。绝大多数STS的远处转移见于

血性转移[16],对患者预后影响较大。另外一项研

究发现部分患者术后10年以上仍然会出现病变局

部复发,故对此类患者需要长期的随访观察。
本组2例患者均为术后复发,前次手术病理结

果分别为良性脂肪瘤和声带息肉。总结经验:①良

性脂肪瘤与高分化脂肪肉瘤在 MRI和增强 CT检

查上表现相似容易混淆,免疫组织化学苏木精-伊

红染色均可能表现为成熟的脂肪细胞组成,可能导

致误诊,因此广泛并多点取材并结合免疫组织化学

检查可发现核异形性,MDM2(+),CDK4(+),
P16(+)明确高分化脂肪肉瘤诊断,术中给予扩大

切除范围,留足安全缘避免术后复发。②文献报道

LMS复发病例多因术后病理不明确且未规律随

诊,出现喉梗阻症状而再次就诊。患者术后病理的

免疫组织化学 MDM2(+),Ki-67指数约(90%),
Myogenin(-),Myogolbin(-),CDK4(-),其中

肌源性标记物均显示为阴性,提示患者为去分化型

LMS,分化程度差,可能远期预后较差。③本组2
例患者均以彻底手术治疗为主,术前尚未发现远处

转移证据,术后1个月辅以放疗,目前短期预后良

好,还在进一步随访中。
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论文中数字使用的注意事项

论文中数字使用的注意事项:①尾数“0”多的5位以上数字,可以改写为以万和亿为单位的数。一般

情况下不得以十、百、千、十万、百万、千万、十亿、千亿等作单位(百、千、兆等词头除外)。如1800000可写

成180万;142500可写成14.25万,不能写成14万2千5百;5000字不能写5千字。②纯小数必须写出

小数点前用以定位的“0”。数值有效位数末尾的“0”也不能省略,即应全部写出。如“1.500、1.750、2.000”
不能写作“1.5、1.7、2”。③数值的修约不能简单地采用“四舍五入”,应按照 GB8170-87的规则修约,其
简明口诀为“4舍6入5看齐,5后有数进上去,尾数为零向左看,左数奇进偶舍弃”。如:修约到一位小数,

12.149修约为12.1;16.169修约为16.2;12.150修约为12.2,12.250修约为12.2。④附带长度单位的

数值相乘,每个数值后单位不能省略。例如:50cm×80cm×100cm,不能写成50×80×100cm 或50×
80×100cm3。⑤一系列数值的计量单位相同时,可以仅在最末一个数字后写出单位符号。例如:60、

80、100mmol/L,不必写作60mmol/L、80mmol/L、100mmol/L。⑥“大约”“多”“余”“左右”“上下”等均

可表示概数的词,不要与表示范围的数据重叠使用。例如:3~5cm 不要写成3~5cm 左右、约3~5cm、
或3~5cm 多等等。
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