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促结缔组织增生性小圆细胞肿瘤 &

>01?&A+*1</3 1?*++
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"

@BC-DU

由组织起源未定的小圆肿瘤细胞构

成"伴有明显间质硬化和表型分化"由
V0(*+>

和
C&1*/

于
7RNR

年首先报道'

7

(

"并于
7RR7

年正式命名)

@BC-D

是一种十分少

见的*高侵袭性的恶性肿瘤"且预后差) 现报道我院近期收治
7

例
@BC-D

"并结合相关文献进行讨论"以提高对本病的认识)

7

临床资料

患者"女性"

SM

岁"因下腹部疼痛伴腹胀
7

月余入院) 入

院查体!腹部平软"全腹可触及大小不等*质硬包块"难以推

动"边界尚清"轻压痛"无反跳痛"肝脾肋下未及"移动性浊音

阳性"肠鸣音正常) 辅助检查!肿瘤标志物
-W7!E SJ!9EXT?+

)

胃镜*肠镜未见明显异常) 腹部
-D

示!肝右叶*肝门*胰头*腹

腔及盆腔多发转移灶"伴腹腔积液"原发灶待查)

YFDL-D

示!

左侧附件区肿块"肝脏多发结节&

BX8

最大值
7S9!

$"肝包膜*

脾包膜*肝门区*大网膜*肠系膜*腹膜后*盆腔组织增厚伴多

发淋巴结及肿块
Z@V

代谢异常增高 &

BX8

最大值
7E9S

$"结

合病史"考虑恶性病变及其转移所致"余全身&包括脑$

YFD

显像未见
Z@V

代谢明显异常增高灶&

Z/4'(0 7

*

!

$)在
-D

引导

下行肝穿刺活检术"病理示!&肝脏*穿刺$小圆细胞恶性肿

瘤) 免疫组化结果!
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*
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*
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*
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*
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)

Z;B`

法

检测
<[!!G7!U[F_BC7U

!

[\U

"有
F_BC7

基因相关易位&

aEJb

肿

瘤细胞内可见红绿分离信号$) 病理诊断!促结缔组织增生性

小圆细胞肿瘤&

@BC-D

$)

完善相关检查"排除治疗禁忌后予
;W

方案&表柔比星
\

异环磷酰胺$化疗
!

个周期"

!

个周期后复查
-D

提示新发胸

腔积液"评价病情进展"更改为
V@

方案&吉西他滨
\

多西他

赛$化疗"目前患者仍在治疗随访过程中)
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讨 论

!"# %&'()

概述

%&'()

是一种近年来才被认识的特殊类型的高度恶性

肿瘤! 目前国外报道近
!""

例"而国内报道仅
!"

余例"本例

多发生于男性青少年"年龄最小
*

岁"最大
$+

岁"平均年龄

#+,-.!$,-

岁"男女性之比为
!!-"/!-

不等#

!

$

! 本病多原发于腹

盆腔网膜及腹膜"常见腹腔或盆腔弥漫性肿块"也可发生在

其他部位如骨%心脏%手%睾丸旁%胸膜%胸腔%肩%大腿%前列

腺和颅后窝等! 肿瘤易于向腹膜和大网膜种植播散和直接侵

犯邻近脏器"淋巴结转移常见"通过血液远处转移到肝%肺和

骨髓等"也可转移至胸腔%纵膈%胸膜和软组织!

%&'()

临床

常表现为非特异性的腹痛%腹部肿块%腹水及肠梗阻"可伴发

热%贫血%消瘦等恶病质表现"晚期可侵犯输尿管%膀胱等泌

尿生殖器官"出现尿频%排尿困难%阳痿等症状! 绝大多数患

者早期无明显症状"不易早期诊断"确诊时病灶已广泛转移"

预后差! 本例患者中年女性"原发于腹盆腔"首诊时已有远处

转移"临床表现以腹痛腹胀%腹水%腹部包块为主"与文献报

道类似!

!"!

影像学表现

()

是
%&'()

诊断和评估病情最常用的检查方法" 为检

查首选! 通过查阅文献发现"

%&'()

相对典型的
()

表现为&

!

腹%盆腔无明显器官来源的浆膜面单发巨大或多发不规则

结节或软组织肿块"是
%&'()

特有的征象! 本例显示腹盆腔

多发肿块'

012345 !

(!

61789:4;<

等#

*

$认为多数肿块呈分叶状"

是
%&'()

另一较为特有的表现" 对诊断具有重要的参考价

值!

"

肿块密度多不均匀"中心常见低密度坏死区"并可见不

规则斑片状或线条状钙化"增强扫描后肿块有不均匀的密度

增强!

#

与网膜%系膜及腹膜等常见种植部位联系紧密"较大

肿块与周围组织%器官边界模糊"周围相邻器官%组织常受侵

犯"呈团块状或结节状改变! 本例可见肝脾包膜%大网膜%肠

系膜的种植转移'

012345 !

(!

$

易发生淋巴结转移"多见于腹

腔%腹膜后及双侧腹股沟淋巴结! 晚期常见肝%肺转移! 本例

6=)>()

清晰显示患者多发肝转移'

012345 -

(!

%

当晚期肿块

较大时"邻近输尿管水或肠梗阻等症状!

?'@

检查示
)-

加权

或肠管受到压迫或侵犯"继发肾积图像中"肿瘤表现为不均

一的低强度信号"其中心可伴有组织坏死的密度不均的增强

信号)

)!

加权图像中肿瘤为不均一的高强度信号" 表明有出

血可能!

6=)A()

能提供有效的肿瘤分期及
()A?'

难以发现

的肿瘤"评估化疗或放疗的治疗反应"能发现早期的肿瘤复

发#

B

$

!

!"$

病理特征

%&'()

确诊需依靠组织病理表现%免疫组化及分子遗传

学检测!

%&'()

的病例组织学特点为&光镜下可见小圆细胞

聚集成的界限清楚%大小不等%形状不一的巢状%岛屿状或梁

所状结构"位于致密纤维间质中#

/

$

"瘤细胞和基质的比率高度

可变! 可观察到细胞坏死区域%囊性变及出血"间质大量增生

的血管可提示此病的诊断! 电镜下见肿瘤细胞分化差"体积

小"绝大多数呈圆形%卵圆形"少数为短梭形"紧密排列! 异染

色质明显"呈块状或均匀分布"核分裂常见"核仁不显著"埋

没于大量致密的胶原纤维性基质中! 免疫组化特点&

%&'()

瘤 细 胞 多 向 分 化 " 能 够 同 时 表 达 上 皮 源 性
C(D

%

=?E

%

(E?/,!F

%间叶性
CG1H5<1I

%

%5JH1IK

和神经性
CL&=K

标志物! 也

有报道个别病例上皮表达阴性!

%5JH1I

特征性表达的核旁逗

点状染色有诊断价值! 几乎所有的
M)-

强阳性表达"

(%-/

%

&NI

通常阳性! 与尤文氏肉瘤及
6L=)

不同"

(%OO

在
%&'()

中常阳性 ! 而
(=E

%

(%--P

%

(%*B

%

Q?RB/

%

?&E

%

?NS2TSU1I

%

7:T45<1I1I

标记等均为阴性! 本例
G1H5<1I

%

%5JH1I

%

(%OO

均阳

性"与文献报道一致"但本病例上皮标记
M)-

%

&NI

阴性"可能

与该组病例肿瘤生物学特征相关 ! 分子遗传学研究发现

%&'()

存在特征性的染色体易位
<V--

)

!!KCW-*

)

X-!K

"即瘤细

胞
!!

号染色体
X-!

的
=Y1I2

肉瘤基因
C=M&

基因
K

和
--

号染

色体
W-*

的
M1THJ

基因'

M)-

基因(发生易位%重组%融合! 本

例亦与之相符!

!%&

治疗与预后

%&'()

恶性程度较高 " 侵袭性强 " 预后极差 ! 对于

%&'()

目前尚没有完全有效的治疗方法"通常采用以手术为

主"辅以放%化疗的综合治疗! 对于早期患者"手术切除病灶

是根治的唯一方法"

R1JY:J

等 #

$

$认为原发灶位于腹腔外且病

变局限"根治性切除肿瘤
C'ZK

可以提高生存期! 但是极少数患

者能够通过手术达到根治性切除
C'ZK

"多数患者发现时已出

现转移" 目前认为最大限度减瘤术可能延长生存!

?5HS41:T

&TS:I

*

D5<<541I2 (:I754 (5I<54C?&D((K

的两项回顾性研究发

现积极的大部减瘤术是预后因子#

P

"

+

$

!

[:T

等#

O

$在
!ZZ/

年报道

了一项大宗临床研究的结果显示" 行手术治疗的
%&'()

患

者"

*

年生存率为
/+\

)未行手术治疗的
%&'()

患者"

*

年生

存率为
"

! 化疗成为目前
%&'()

的主要治疗手段 " 但是

%&'()

组织中存在大量纤维组织"虽在早期表现出化疗敏感

性"但在化疗过程中逐渐表现出获得性耐药"因此本病的化

疗效果较差! 目前高剂量的多药联合化疗广泛用于
%&'()

的治疗中"常用的化疗方案是以烷化剂为基础"联合铂类%蒽

环类%紫杉类及抗代谢药物等!

):T:417S

等#

-"

$曾报道
B

例患者

接受了包括顺铂%依托泊苷%环磷酰胺和阿霉素'或表阿霉

素(在内的药物治疗! 所有
B

例患者均稳定
B.O

个月"其中
-

例为完全缓解"疾病再进展后治疗无效! 本例患者予表柔比

星联合异环磷酰胺化疗
!

个周期后"评价病情进展"第
*

周

期改为吉西他滨联合多西他赛"目前在治疗随访过程中! 放

疗在
%&'()

治疗中作用目前尚有争议" 因为大部分
%&'()

原发于腹腔"而全腹放疗的急性血液学毒性及胃肠道反应的

发生率高"患者耐受性差!

]SS;H:I

等 #

--

$对
!-

例
%&'()

患

者在全身化疗及手术治疗后给予总剂量
*"]N

的全腹部放疗

VME6@F

"全组患者急性不良反应的发生率
^P/#

"中位生存时

间为
*!

个月"疾病进展时间为
-O

个月! 还有多种其他方法

OP/
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以病例个案或小规模研究的形式应用于治疗
;<=->

!如腹腔

热灌注化疗"骨髓移植"分子靶向治疗#曲妥珠单抗"伊马替

尼"舒尼替尼"索拉菲尼"贝伐单抗等$!但由于
;<=->

发病

率低!相关研究有限!疗效不明确%

;<=->

是一种少见的侵袭性强的肿瘤!有独特的组织学

表现和细胞形态& 中位生存时间为
7?9!@

个月!

A

年生存率为

!B9@@C

!

@

年生存率不超过
#@C

'

#!

(

% 综合治疗包括手术)联合

化疗)放疗!可以延长
;<=->

患者生存!但肿瘤容易复发转

移!预后极差&自体干细胞移植)

DEFG-

)靶向治疗可能有临床

获益!需要更进一步的研究证实疗效&
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"肿瘤学杂志#关于$在线优先出版%的通告

为了加快学术论文传播速度!缩短出版周期!使作者研究成果的首发权及时得到确认!"肿瘤

学杂志#自
!Y#$

年实行$在线优先出版%!经同行评议通过采用的稿件!经编辑部加工处理后在中

国知网&

-:fE

'实行电子版在线优先出版( 具体如下)

&

#

'在线投稿接收之后!编辑部核实文稿的题目*作者*单位等版权作息!作者提供相关信息!

供在线出版使用( 此信息为文稿最终确认的出版信息!此后作者不再予以更改(

&

!

'在线出版的
F;[

全文是经作者最终校对的修改定稿( 待编辑部完成整个校对流程后替换

为正式出版稿!同时给出完整的发表年份*卷*期*起止页码和唯一的文献识别
;2E

号码(

&

A

'在线出版的文献是"肿瘤学杂志+印刷版本的在线优先网络版!完全满足国内外学术交流

的在线检索和引用(

&肿瘤学杂志#编辑部
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