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是一种较为罕见的原发性骨恶性肿瘤# 去分化软骨肉瘤发病

部位以股骨$胫骨最为多见!其次是骨盆!指%趾&骨少见!发

生在肋骨者较少见报道#现报道杭州师范大学附属医院
!@$@

年
A

月收治的
$

例胸腔内肋骨起源的去分化软骨肉瘤的诊

治经过!以提高临床医生对该病的认识#

$

资 料

患者!女性!

!$

岁!因发热伴胸痛胸闷
$

周!于
!@$@

年
A

月
$<

日入院# 患者
$

周前受凉后出现发热!但未测体温!有

左侧胸痛!为锐痛!深呼吸及咳嗽时加剧!伴胸闷乏力!有咳

嗽咳痰!咳少许白痰!在当地医院检查胸片示左侧胸腔积液!

厚约
$$66

!未用药# 入院体检'体温
<%B<!

!心率
&D

次
G6/(

!

呼吸频率
!@

次
G6/(

!血压
#@HGD%66IJ

!神志清!精神可!左下

肺叩诊浊音!呼吸音减低!右肺呼吸音粗!两肺未闻干湿啰

音!心律齐未闻及杂音!腹平软!双下肢不肿# 入院当天给予

胸膜活检以及胸腔穿刺检查# 胸水常规检查'血性!白细胞

$BA"$"

&

GK

!多核细胞
<!L

!单核细胞
HDL

# 李凡他试验'阴性#

胸水生化'葡萄糖
=B<A66-MGK

!总蛋白
H#B&DJGK

!乳酸脱氢酶

# #H% NGK

!腺苷脱氨酶
DBA" NGK

#肺
4O

检查%图
$

$

!

&'左侧第

#

肋见混合性骨质破坏!并见软组织肿块影突入肺内!内见多

发不规则形高密度钙化影!增强后见病灶实质部分呈不均匀

强化!纵隔见肿大淋巴结!考虑软骨瘤或

软骨肉瘤可能# 左侧胸腔积液# 入院诊断

为'左侧胸腔积液!纵隔占位!软骨肉瘤(

入院后给予阿莫西林舒巴坦联合左氧氟

沙星抗感染!并予以完善检查#治疗
<2

后

仍然有发热!体温
<%!

!后停用左氧氟沙

星!改用莫西沙星抗感染# 并于
!"$"

年
A

月
$D

日于
4O

下行经皮肺穿刺术! 肺穿

刺活检报告' 左肺少许纤维及软骨组织!

局部细胞不典型增生! 考虑软骨源性肿

瘤!不能除外高分化软骨肉瘤# 胸膜活检报告'左下胸膜小块

横纹肌及炎性肉芽肿及增生间皮细胞# 心超检查示'胸腔纵

隔内巨大混合性占位!挤压心脏致心脏移位!与心脏活动呈

错位活动! 心脏结构未见异常# 血清检查
4P$!= !"<BANG$

!

F44%PJ "BA"(JG6M

! 铁蛋白
$=DB&<(JG6M

" 胸 水 检 查
4P$!=
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!铁蛋白
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#

患者入院后给予抗感染治疗但体温始终不退!在
<%!

左

右!考虑肿瘤性发热# 于
!"$"

年
A

月
!=

日修正诊断为胸腔

内软骨肉瘤!并于
%

月
!

日在我院胸外科手术治疗# 手术方

式取右侧卧位!经第
D

肋间进胸探查!见肿瘤起源于第
A

肋

横关节肋软骨处!向胸腔内膨胀性生长!骨性肿瘤呈球形!质

硬!直径约
$".6

!肿瘤表面光滑!包膜完整!向内前生长变为

软组织性实质样肿块!前下方有液性坏死!周围组织未见浸

润!压迫左下肺使之基本呈不张状态!左上肺良好!心包膈肌

无浸润!有部分粘连!左胸腔内有暗红色积液约
D""6M

!整个

肿瘤直径约
$%.6

# 用手钝性分离肿瘤与周围组织粘连!用骨

膜剥离器分离肿块后内缘与肋软骨交界处!用线锯先锯断肋

横关节肿瘤蒂部!先将球形骨样肿瘤切除!再进行充分止血!

控制出血后将软组织样肿瘤从肺表面剥脱! 使肿瘤全部切

除!最后将第
A

肋横关节切除!使肿瘤切除干净# 术后病理诊

断%图
<

&'软骨肉瘤!去分化型#术后患者有少量液气胸!在我

院
'4N

营养支持抗感染等对症治疗!恢复顺利!于术后第
$$2

出院# 术后随访
!

年!患者症状消失!目前未见肿瘤复发和转

移#

图
!

增强后见病灶实质部分
呈不均匀强化

图
$

术前肺
4O

提示左侧软组织
肿块影%肺窗&
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"首先描述了
==/>

#

==/>

是在恶性

程度相对低的软骨肉瘤基础上合并去分化的$非软骨性肉瘤

成分的一种高度恶性骨肿瘤#

==/>

占原发性骨肿瘤的
$?!

!?

%恶性度极高%预后极差#

==/>

的临床表现主要为局部疼

痛和软组织肿块% 或者既往无痛性肿块突然变大和疼痛%或

者软骨肉瘤多次术后复发基础上肿块突然增大# 发病年龄多

见于
@ABCC

岁%男性略高于女性#

D1EE*2--

等!
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"报道去分化软骨

肉瘤
$<@

例%平均年龄
CC

岁
F$G"@B&!"&

岁
H

%女性略多于男性#

常见部位为&股骨
IGG#H

$骨盆
I!J$H

和肱骨
I#A$H

#
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报道去分化软骨肉瘤
!!

例%男性
#G

例%女性
<

例%年龄
#<B

%#

岁# 多见于
G#B<A

岁%好发部位为股骨
I@G$H

和骨盆
IJ!$H

%

肱骨预后很差#

==/>

影像学表现骨皮质反应$ 骨皮质破坏$ 病理性骨

折$骨内基质钙化$巨大软组织肿块及双相肿瘤等# 最重要的

特征是 '双态(性!

!

"

)病灶内可见并排出现的明显不同的肿瘤

特征*% 最常见的是占主导地位的溶骨性病灶内或其邻近区

域出现一钙化的肿瘤)

L

平片*%或一巨大的非钙化软组织肿

块和一骨内含有软骨样成分的肿瘤相连 )

/M

和
KN

*# 对于

==/>

%在最开始的评估阶段%详细评估其在
L

线片上的特征

是非常重要的#

==/>

的
/M

主要表现为破坏性骨病变%并见

肿瘤突破骨皮质进入软组织%软骨成分中絮状钙化与纤维成

分中低密度分叶组织相混杂#

/M

扫描较
L

平片更能清晰显

示恶性肿瘤的侵袭征象% 特别是显示钙化形态和病灶范围#

==/>

典型
KNO

表现为软骨成分呈低信号%纤维成分呈高信

号#

KNO

可清晰地显示肿瘤向骨外软组织的蔓延%是确定病

变范围的最佳影像学检查手段#

==/>

大体病理表现为肿瘤体积较大%形态不规则%一部

分分化良好的肿块位于骨皮质和松质骨内% 另一部分去分化

的肿块位于软组织内%边缘不清+切面呈灰蓝色%半透明状%

少见钙化#

==/>

的最终确诊依赖于组织学#组织学上肿瘤表

现为典型的'双态(征 !

!

"

%即低度恶性的软骨样成分的肿瘤细

胞和高度恶性间充质细胞来源的非软骨样成分的肉瘤细胞

毗邻$并存# 软骨样成分可以是内生软骨瘤或不同级别软骨

肉瘤成分+非软骨样成分)去分化成分*可以是恶性纤维组织

细胞瘤$骨肉瘤$血管肉瘤$纤维肉瘤$横纹肌肉瘤$平滑肌肉

瘤$巨细胞瘤%甚至是任何级别的未分化肉瘤样成分# 去分化

成分最常见的是骨肉瘤%其次是纤维肉瘤%最后是恶性纤维

组织细胞瘤# 去分化成分所占比例可以很小%但决定诊断结

果%并且影响疾病的预后# 在本例患者中%经皮肺穿刺的病理

考虑不能排除高分化软骨瘤%而手术后的病理示去分化软骨

肉瘤%考虑正是
==/>

的'双态性(特征%可能是由于经皮肺

穿刺所得的组织块较小未取得未分化病变部分所致# 因为

==/>

软骨样成分以及去分化两种成分之间的过渡泾渭分

明#

目前% 手术切除仍然是治疗
==/>

的主要方法#

P*1Q2*

等!
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"对
!CC

例诊断为
==/>

并且未发生转移的患者进行了回

顾性研究%其中
!G@

例接受了手术治疗%

$"

年生存率为
!%$

#

他们发现%局部复发和生存率与不充分的外科边界切除密切

相关%因此良好的外科边缘切除是治疗
==/>

的关键# 而且%

采用单纯手术治疗的患者生存率与采用手术联合辅助化疗

的患者生存率之间无差别%说明单纯的手术治疗即可产生较

好的效果#但是%目前大多数文献认为化疗并无效果!

@

%

G

"

#放疗

目前对于
==/>

的疗效亦不肯定!

C

"

#

综上所述% 去分化软骨肉瘤是一种高度恶性的骨肉瘤%

其影像学特点为典型的'双态性(特征%病理学表现为低度恶

性的软骨样成分的肿瘤细胞和高度恶性间充质细胞来源的

非软骨样成分的肉瘤细胞毗邻$并存# 其首选的治疗仍然是

手术治疗%良好的手术切缘与患者的预后密切相关%目前多

数研究仍认为化疗以及放疗对于该病的疗效并不肯定%对于

该病的靶向治疗药物目前仍在临床试验阶段% 该病预后较

差%易转移到心脏$胸腔$脑$皮肤$肾上腺等部位#
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