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'05

$"也称软骨样肉瘤"是一种罕见的恶性软组织肿瘤"

不到软组织肉瘤的
=J

'

'05

具有多向分化潜能" 最新的

KL:

软组织肿瘤分类将其归为分化不确定的软组织肿瘤(

#

)

'

本文报道
#

例
'05

"结合文献复习"探讨其临床特点*病理学

特征*鉴别诊断*治疗及预后'

#

临床资料

!"!

一般资料

患者女性"

M#

岁"于半年前无意中发现左大腿肿块"约蚕

豆大小"无疼痛"无皮肤破溃"无行走障碍"半年来肿块逐渐增

大'

!>#>

年
!

月
!#

日入院时查体!左腘窝可及肿块"大小约

!89"!89

"质中"表面光滑"边界清"活动度可"无触痛'

G

超

示! 左侧大腿软组织内见大小约
=D=89"!DF89"!DM89

的低回

声团块"部分位于肌层内"部分拟位于脂肪层交界处"边界清"

形状不规则"内部回声不均匀"内可见少许血流信号'提示!左

侧大腿软组织内低回声团块'入院当日行左大腿肿块切除术"

手术过程顺利' 术后行抗炎治疗' 出院查体!表浅淋巴结未及

肿大"左下肢局部触痛"无肿胀发红"无溃烂"皮肤感觉及血运

好' 术后随访
#D?

年"患者无自觉症状"手术切口恢复好"无复

发"无功能障碍"预后好'

!"#

病理资料

将手术标本经
#>J

福尔马林固定"脱水"石蜡包埋"

M!9

厚切片"

L'

染色"光镜观察' 同时进行免疫组化标记"所用免

疫 组 化 试 剂 包 括 !
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*
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*
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试剂盒及免疫

组化试剂分别购自福建迈新生物公司和
NPR:

公司'

大体所见!灰白灰黄组织一个"切面见肿块"大小
=D?89"

!D%89"!D"89

"切面多结节样"灰白色胶冻状"局部透明黏液

样"质脆'

镜下所见!肿瘤由纤维组织分隔成结节或小叶状'黏液样

背景下"瘤细胞条索状或疏网状排列"与周围横纹肌组织分界

不清' 瘤细胞圆形*梭形或不规则形"中等大"胞浆红染"胞核

圆形"染色质细"可见小核仁' 核分裂相
"#$

个
T!>LSU

'

免 疫 表 型 !

O39.7)37

弥 漫 阳 性 "

5N=M

部 分 阳 性 "
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均

阴性'
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讨 论
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临床表现

'05

大多见于成年人"平均发病年龄
?>#H>

岁"男女性

比例
!$#

' 只有少数儿童和青少年病例报道(

!

)

' 发病部位大多

起源于四肢近端和肢带部深部软组织"约占
%>J

%以大腿最

常见"约占
HFJ

%约
!>J

发生在躯干"主要位于骨骼肌*肌腱

或皮下深部"少数累及皮肤及骨组织 (

=

)

%少见部位包括颅内*

乳腺* 外阴及心脏等' 典型临床表现为缓慢增大的软组织肿

物"某些肿瘤以疼痛*触痛或功能障碍为特征' 大的或表浅的

肿瘤可引起皮肤张力增高"浅表静脉曲张"甚至皮肤溃疡' 影

像学上无特异性表现"大多为分叶状黏液丰富的肿瘤"一般不

侵犯骨组织"

0;V W!

相为均质性高密度信号' 伴有坏死或出

血的肿瘤信号更具异质性'

#"#

病理学特征

大多数
'05

形成大的*界限清楚的*有假包膜的肿块'肿

块大小差异较大"平均直径
&89

"大者可达
!"#!?89

"小者仅

$D$89

' 切面灰白胶冻状"由多结节构成"局部黏液样透明"肿

块内可有囊肿*新鲜和陈旧性出血及坏死区'

光镜下
'05

通常为纤维组织分割的多结节结构"间质黏

液样"罕见形成良好的玻璃软骨'肿瘤细胞胞浆嗜酸性细颗粒

状至空泡状"细胞核较一致"核仁小且多不明显' 肿瘤细胞相

互连接成索状*簇状或筛状排列"小叶周边部瘤细胞丰富' 伴

神经内分泌分化的肿瘤细胞可互相连接成网状" 或围血管排

列成玫瑰花结样' 部分
'05

局部瘤细胞可退变或+去分化,"

呈上皮样*横纹肌样及长梭形' 大多数病例分裂活性低"分裂

??F
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! 免疫表型
91@2+A1+

是
BC/

惟一持续性表达的

标志物!少部分肿瘤局灶表达
D"#EE

"

/F

和
BCG

!伴有神经内

分泌分化的肿瘤表达
;?

"

;DB

"

D7+

或
/6G

等! 部分肿瘤细胞

胞质内糖原丰富#呈
>GD

阳性反应! 基质为富于硫酸糖蛋白

的黏液#奥新兰染色阳性#并抗透明质酸酶!

!"#

鉴别诊断

软骨肉瘤及黏液样软骨肉瘤!

BC/

肿瘤细胞虽类似于软

骨母细胞或某些软骨肉瘤细胞# 但该肿瘤
D"#EE

蛋白染色仅

#&H

病例部分细胞阳性$

I

%

! 基质蛋白的生化结构也与软骨肉

瘤不同#

G16+2*

等 $

I

%研究发现
BC/

普遍存在间质
!

"

"

及
#

型胶原&少数检出
$

型胶原&未能检测出
%

型胶原! 而
$

型及

%

型胶原是软骨基质的特征性胶原成分# 因此认为
BC/

瘤

细胞为伴有多向分化的原始间充质细胞#而非软骨或软骨母

细胞#软骨样分化也仅是其少见的分化方向! 另外#软骨肉瘤

的分子遗传学改变是一个复杂而缺乏特异性的" 涉及多基

因"多步骤的瘤变过程#无特异性融合蛋白的产生!

黏液样软骨肉瘤 '

3J2-2A,- @7K(1L 50(+L*(3,*5(@,

#

DC/

(

是软骨肉瘤的变异类型之一#可发生于骨#更多见于软组织!

其组织学表现为
MNH

的黏液样基质中分布极少量的透明软

骨! 且
DC/

肿瘤细胞内仅有极少量不发达的细胞器#肿瘤细

胞
D"#EE

恒定阳性#未见伴神经内分泌分化的报道!

脊索瘤! 有些
BC/

内见大量黏液性基质及少量散在或

灶性分布的上皮样细胞#且免疫组化
/F

及
D"#EE

均阳性#则

较难与脊索瘤鉴别! 但脊索瘤多发于脊椎两端#以颅底和尾

骨多见#发生在长骨或骨旁软组织的极为罕见! 有研究发现

BC/

不表达跨膜黏附分子神经型钙黏蛋白'

+2)*,-"A7O2 5,L"

02*1+

#

;/GP

(#而脊索瘤有
;/GP

表达$

N

%

!

副脊索瘤! 副脊索瘤大体表现也为分叶状或多结节状#

组织学上间质富含黏液样或淡伊红染的透明物质#这与
BC/

相似! 但副脊索瘤瘤细胞排列成小巢状#胞浆淡染且含空泡#

核呈泡状#部分病例可见到未分化的梭形细胞#大多见于青

少年和年轻人#这些都与
BC/

不同#且免疫组化示
D"#EE

和

上皮标志物多联合表达!

横纹肌肉瘤!某些
BC/

可有横纹肌样分化#且胞核增大

偏位#核仁明显#核分裂相增多#基质缺乏黏液! 此时应与横

纹肌肉瘤鉴别! 后者免疫组化肌源性表达阳性!

其他伴上皮样分化或含黏液样间质的肿瘤! 当
BC/

伴

上皮样分化或呈梭形且缺乏黏液样间质时需与弥漫型间皮

瘤"双向型滑膜肉瘤及恶性黑色素瘤等鉴别! 鉴别诊断中除

做相应抗体外# 可根据
BC/

不表达跨膜黏附分子上皮型钙

黏蛋白'

2O1A02-1,-"A7O2 5,L02*1+

#

B/GP

(及
;/GP

#而后者均高

表达来判断$

N

%

!

当
BC/

瘤细胞发生退变呈纤细的原始间充质细胞样

时#须与以下间质富含黏液样基质的肿瘤鉴别)黏液型脂肪

肉瘤"浅表性血管黏液瘤"肌肉内黏液瘤"侵袭性血管黏液瘤

等! 黏液型脂肪肉瘤具有鸡爪状血管#且一般能够找到脂肪

母细胞! 另外可根据临床特征来鉴别)如浅表性血管黏液瘤

均位于皮下#体积小&肌肉内黏液瘤极少复发&侵袭性血管黏

液瘤主要发生于女性盆腔及会阴等!

!"$

治疗与预后

由于
BC/

预后较好#

N

年存活率大于
NEH

# 最初将其归

为低度恶性软组织肿瘤! 但现在普遍认为它属具有一定侵袭

的中度恶性肿瘤#因为长期随访发现局部复发和转移的潜能

高"疾病相关死亡率高! 大约
NEH

病例均发生局部复发和转

移! 一般转移至肺#也可发生肺外转移和扩散性转移$

Q

%

! 随访

发现有转移的
BC/

患者部分能够长期存活! 最近有研究报

告
N

年 "

#E

年和
#N

年存活率分别为
%!H

"

QNH

和
N%H

$

&

%

!

BC/

预后不良因素有)肿瘤直径大于
#E5@

"肿瘤转移"组织

学出现间变区域" 细胞丰富" 肿瘤异型性" 核分裂相
R!

个
<

#E=>?

等!

BC/

对放化疗均效果不佳#目前最有效的治疗方法为大

范围的手术切除或截肢术#或在此基础上行局部放疗及全身

化疗#以提高疗效#减少复发或转移! 肿瘤切除不彻底是局部

反复复发的最主要因素!

BC/

由于基因异位有融合蛋白产

生#且是肿瘤特异蛋白#因此推断融合蛋白相关途径可成为

未来基因治疗及干预性治疗的潜在的分子靶点!
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