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王 培 译 傅 开 元 审

间叶性软 骨 肉瘤 (Mesench丫m。}chond「osarcom。，MCs) 是
一
种罕见的骨或软组织来源的恶性肿瘤 ，具有局

部侵袭性 很少发生于 口腔 英文文献有关其报道不足 100 例。本文描述 了该肿瘤累及嚎突的表现 尚属首次。

该病例记述
一
个患有间叶性软骨肉瘤的 64 岁老年女性 ，表现 为左耳前区即耳屏前肿胀且伴有疼痛。曲面体层片

上显示左颗下领关节区包括嚎突处
一 巨大肿物 且延伸至左下领升支。活检和组织病理检查显示双态性结构 表

现 为未分化小 圆形细胞成分包绕钻液样 的恶性肿瘤软骨 ，并可见类似于血管外皮细胞瘤样的局灶性的血管周围

细胞 。免疫组化显示 CO99 S一100以及 CO45 为阳性 而结蛋 白、肌动蛋 白、嗜铬粒蛋 白、上皮膜抗原 (EMA) 和

细胞角蛋 白为阴性。治疗方法采用半侧下领扩大切除术 术后进行组织重建。8年随访未见复发征象。并回顾了

之前所报道 的病例 。

尹 ，户
‘
少尹

专 家

点 评

傅 开元教授 点评 :本文 虽然报道 的是 !例 左侧 濒 下领 关 节区 包括 味 突的一 罕 见的间叶性 软骨

肉瘤 ，但 临床上 ，颖 下领 关 节病疼 痛 门诊 中时有主 诉 为关 节区疼 痛 或耳屏 前肿胀 的患者 ，最终诊

断 为颜 下领 关节或 关 节周 围组织来源的肿 瘤 ，也 可 见到远 处转移 至颗下领 关 节的转移瘤 。临床 实

践 中应 注意 鉴别诊 断 ，避 免漏诊和误 诊 。

发 生 于日腔 的 软 竹 肉瘤 是
一
种 罕 见的 ，具 有 局

部侵 袭性 的 肘，瘤 ，大 约 占所 有 软 骨 肉瘤 的 1%。

软 4
’
}
·
肉瘤 是

一
种 恶 性 肿 瘤 ，

‘
已来源 十 原 始 的软

译者 北京大学 口腔医学院放射科

北京海淀区中关村南大街22号 000日1

骨 间 叶细 胞 。包 括 几 种 不 同的亚 型 :清 亮 细胞 型 、勃

液型 、去 分化 型 以及 变 异 间 叶细胞 型 。后者 由于其具

有 侵 袭什 外组 织 的倾 向 ，也 可 称 为软 组 织软 骨 肉瘤 。

问 叶
一
性 软 性 肉瘤 是

一
种 罕 见 的肿 瘤 ，在 所 有 软

·
l十肿瘤 中所 占比例 小 于 8%，最 早 于 1959年 Lichten

-
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StCill干11BCrllstoill报 道 ，认 为足
1
利，两 才]11

“
I!J.卜殆{，含

梭 形 细 胞 的 问 允质 散 在 分 布 J
几
软 什 样 分 化 IK_。

此 类 肿 姗 可以 发生 J
几
任 何

·
}
’
}
，
， 但 最 常 见的 是 股

{
’
!
·
、肋 骨 和 颜 !即}

‘
}
，
。 人约 有 l/3发生 J

几
软 纠{织 。

M CS可 以 发
产
卜f任 何 年 龄 ，20

一30岁 发
/
}一率

最 高 。 有 关书卜另lJ分 布 各 文献 存 石 井 异 ，
一此 认 为男

女 发病 比例 相 当 ， 少二
一
些 则 认 为 男性 好 发 。

临 床 土 MCS表现 为 月，1，物 伴 疼 痛 ，丰日居肿 物 所 在

位 粉 ，可 有 膨 隆 以 及神 经 受 祟症 状 。 明 确 诊断 前 症

状 持 续 时 间 }引 ll) L个 月 到 JL勺 不 等 。 和 较 为常 见的

软
·
}
’
上肉瘤 利}比 ， 发

’
}于 骨 组 织 的 问 叶性 软 }

’
1
，
}句瘤 的

形 像 学 表 现 为 透彩 区伴 不 】司程 度 的墓 质 钙 化 。 常 可

见皮 质骨 板 破 坏 ，俊 入软 组 织 ，标 志 它 高 度 公 队。不

过 发生 于 软 fll 织 的 问 叶 性 软 }
’
}
·
肉瘤 ， 也 常 叮以 吞到

钙 化 形 成 。

肿 瘤 通 常 为
‘
}介透 明 、浅 灰 色 、分 叶 状 、)，〕}夕反性

尤包 膜 。组 织 学 1几其 典 型 特 征 为 双 态 性 结 构 。
一
种

足透 明 样 或 %ll，液 样 软 骨 基 !归 }，梭 形和 多边 形细 胞 增

爪 ，该 基 质 分 化 良好 可 形 成透 明软 旨。 另
一
种 结 构

足 末 分 化 的 小 旅染 细 胞 ，细 胞 核 为 圆形 、椭 }明 巨或

梭 形 ，含 有 粗 糙 颗 粒 的 染 色 质 ， 细 胞 质 缺 乏 或 模 糊

不清 。通 常 在 l(l}竹 外 周排 列聚 集 ， 形 成 血竹 外 皮 细

胞 瘤 样 表 现 。 炎书仁细 胞 和 其 他 了f核 细 胞 ]
”
泛 分 布于

)}中乡留。

本 文描 述 l例 M CS，对 其组 织 学 、 鉴 别 诊断 、

免疫 组 化 特 征 进行 r回 顾 。

病例报告

一
位 64岁 }

‘
I种 女性 患 者 ， 了.}{

一
前 区 )!‘1，)}长伴 疼 痛

7个 少J。 患 者 自述 疼 痛 最 初 足 问 断
，
比 发

2
1一， 后 逐 渐

)Jll币_，没 了J
一
‘l，I绪J「。临 床 检 衬，发 现 Jt/l

:l}j)}乏l访 少、约

4c，11 火 4c :11 少、，!、肿 块 ， 质 硬 ， 了，领 卜领 关 钧
一
日_不 对

称 ， 日_「领 运 动 受 限 。 而 神 经 功 能 完 好 。 C’ r (】冬1怕

和 lt) ) 显 小
‘
}!_人 高 密 度 肿 物 影 自颅 )L日 ，}，出 ， !丙到

颗 卜窝 ，内 到 厂弼 板 。个 景 片 !l丁见 卜领 明 {!}!小 对 称 ，左

侧 较 了1侧 大 ， 了一侧 11东突 刊!吝卜}
’
{
卜
质 破 坏 。 了.亏检 夕}l红(病

J，}!于足小 为 I)IJ111卜l软 }
’
{肉 瘤 。

患 者 接 受 J
’
了一 卜领

，
}
’
{
，‘
卜切 术 加 部 分 卜领 {

’
}
，
切 除

术 ;乒术 入 路 采 川 经 而 通 路 (I 一卜领 颊 部 皮 瓣 )， 并

j丝行 J组 织 {l多岌 (1冬12)。 术 ).亏义、J){，1州留i则{，卜， I
‘
}径 最

宽 达 6c:丁l (l冬13)。

脱 钙 标 本 川 l()
‘
拭，111卫嗒 (f(，);J屯

，
与林 )缓 矛.}，液 }!

‘:1定 ，

丫:」!}丫包 坦l，;}i，])戊 5 卜:，11切 少，1!!J少j、木 精
一
伊 全]_染 色 。免

疫 全}毛化 ，颐1]l采 )!}才几颐}Jll素
刀
}一物 索 义 合 物 系 统 (AI3C)

力 法 。 切 片 在 从 梯 度 乙 醉 到 水 的 llJ一水 化 之 前 川 几甲

苯 没 才包 15:。、11:)J兑业!}乍。 p1161
’
I勺l()，:1，:101卞J檬 }

，}交，;
’
llJ)l下于子

，}‘了弗!J卷 161111!1进 了J
几
打L原 的 }}冬复 。 表 1歹IJ

少
卜 J
’
使 )IJ的

中 兑降 抗 体 名 l]i ， 】，小付设 、)_适
’‘
111{] 对 照 。 兔 疫 组 化

反 )、认评 价 及 分 度 如 卜:
一
(}朴 卜日 ，龙 染 色 ;}(}朴 性 )，

少 数 的 局 灶 的 细 胞 }朴 除 ;11 (强 阳 州 )， 多 数 的 局 灶

l
“
1上，戈]

’‘
泛 fl勺全}l{!泡 };{{l

俨
}。

图 1a 和 lb C丁冠状及轴位图像显示了肿瘤的典型表现 显示
一巨大高密度肿物影 自颅底伸 出 后到颗下窝 内到翼板

窟 ⋯{: 阳哭粉 附撇 、了仪
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、

图2 手术入路采用经面通路 {上下领间颇部皮瓣) 图3 叉娜 瘤测量宜径最宽达 6绷

对 手 术标 本 的组 织病 理 学 检 查证 实 J
’
间 叶性 软

骨 肉瘤 的诊 断 。肿 瘤 很 局 限 ，没有 包 膜 ， 以双 态性

结 构 为特 征 ，梭 形 、多边 形 、体积 小 的未 分化 细 胞

呈 小 叶状 增 殖 ，伴 勃 液 样 软骨 到成 熟 高 分化 的透 明

软骨 ，中央有 钙 化 (图 4)。这 些体 积小 的未成 熟细

胞 聚集 成簇 ，或 呈血 管 外皮 细胞 瘤 样 表 现 ，血 管 窦

被 单
一
的 内皮层 包裹 (图 5)。可 以看 到深 染 的偶 尔

为双 核 的 不典 型软骨 。该 病 例 的免疫 组 化 显 示 细胞

角蛋 白 AEI/AE3， 结 蛋 自 、肌 动 蛋 白 、嗜铬 粒 蛋

白和 EM A 均 为 阴性 ， 而 多克 隆抗 体 63，CD57，

CD99，和 CI〕45 (图 6a一6c)为强 阳性 。特 别是 小

的未 分 化 的肿 瘤 细 胞 对 CI)99和 波 形 蛋 白表 现 为 强

阳性 ，而 S一100在 软 骨 分 化 区表 达 更 多 些 。

最 初 手 术 后 的 1年 ，患 者 身体 状 况 良好 ，而 且

颜 面部 形 态 已经修 复 (图 7)。术后 8年 ，患 者依 然

J
隋况 良好 ，没 有 局 部 复 发或 远 处转 移 征 象 (图 8)。

讨 论

间叶性软骨 肉瘤 是
一
种 比较罕 见的恶性肿瘤 ，

有关于该病 的报道 不足 100例 。就我们所知本文是

第
一
次描述这种肿瘤 累及 缘突表现 。

MCS的临床和组织病理学特征不管来源部位都

是特殊 的。在 口腔 内该肿瘤 引起症状较其他深在的

软组织肿瘤要早且有不同。MCS的组织病理学表现

必须要 与其他
一些表现类似 的病变相 区别 ，包括纤

维 肉瘤化生的软骨 肉瘤 、骨 肉瘤 、成软骨细胞瘤 、血

虽然透 明软骨 多发病 灶 不管是高分化 或者 不典型 ，

只要 其 中含有 小 的未 分 化 细 胞增 殖 就 可 以考 虑为

MCS，但是软骨有时候在最初的活检标本 中因为缺

乏或不 明显而无法被识别 。Mirra 报道透 明软骨 的

检 出百分 比为 1%一50%;在这些病例 中 ，软骨 肉瘤

可被误诊 为血管外皮细胞瘤 、滑膜 肉瘤或尤因肉瘤 。

图4 MCS在低倍镜下表现 为局限的多结节状增殖 (苏木精
-

伊红染色 原始放大倍率 又25)

图 5 小的未成熟细胞聚集成簇 .或呈血管外皮细胞瘤样表

现 ，窦状血管被单
一
的内皮层包裹 (苏木精

一
伊红染色 原

始放大倍率 x100)

中，「丁、、学继续教育杂志
夕
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图60 MCS的未成熟的间质细胞对波形蛋 白染色阳性 (原始

放大倍率 \!00)

图 7 术后 1年复查

图 6b s一100更 多表达 在软 骨分化 区 (原始放大倍率 x100) 图 8 术后 8年回访

图6c MCS的未成熟 的间质细胞表达C099 (原始放 大倍率 只

100)

化生 的软骨在滑膜 肉瘤 中也可存在 ，但是通常

数量 很少 ，更多出现骨组织 的病灶 或钙化 ，从而帮

助诊 断。MCS中可见的透 明软骨通常与原始 的成软

骨细胞瘤 内软骨样组织类似 ，然而病变细胞 回复较

原始形态和 不规则 的有 丝分裂现象与 M CS更为
一

致 。为什么要把骨 肉瘤作为鉴别诊断的
一
种 ，因为

软骨 肉瘤 中有
一些表现为化生骨 ，看起来像骨 肉瘤 ，

然而骨基质 、骨小 梁和碱性磷酸 盐的缺乏 ，排 除了

骨 肉瘤 的可能性 。那些通常 出现成软骨细胞分化和

包含多型软骨 细胞 的成骨 的领骨骨 肉瘤 ，可能很难

与 MCS区分开 。

最后 ，恶性 间叶瘤 ，
一
种 来源于原始 间叶细胞

的肿瘤 ，具有 多相分化趋 势的能力 ，是 由多种 肉瘤

10 中国日腔医学继续教育杂洁
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结构混杂在
一
起形成 的复合体 。做 出这

一
诊 断至少

需要两种 肉瘤成分的存在 ，并且在
一
些病例 中可 以

看到纤维 肉瘤组织 。这两种肿瘤 的发病年龄也不相

同 ，间叶瘤
一
般 发生于 中老年 人。

免疫组化对 MCS的诊断有
一
定帮助 ，在该病例

中 (表 1)，免疫组化显示细胞角蛋 白 AEI /AE3，结

蛋 白、肌动蛋 白、嗜铬粒蛋 白和 EMA为阴性(这些

表现支持神经及 l司叶细胞来源)。P63，CD57，CD45，

CD99 和 S
一100表现为强 阳性 。MCS内未分化 的间

质细胞统常表达 CD99 和波形蛋 白，而 S
一100通常

更局 限表达于软骨分化 区。 因为 CD99也可 以在尤

因肉瘤 中表达 ，惟
一
的鉴别特 征就是软骨分化 以及

血管外皮细胞瘤样 的血管表 现 。

间叶性软骨 肉瘤 的组织 发生还不清楚 。其免疫

组化 的表 现和原始的或胚胎 的软骨 细胞残余派生物

并不矛盾 。最近的研究表 明 ，CD99 阳性和特异 的染

色体置换 ，这些表现都与外周原始的神经 内分泌肿

瘤 /尤 因肉瘤相似 。这种假说 意味着 间叶软骨 肉瘤

可 能属 于 原始 的神 经 内分 泌 肿 瘤 / 尤 因 肉瘤 的范

畴 ，只不过含有软骨 分化灶而 已。

有 关该病 的治疗 ，文献报道过多种 的不 同的上

下领骨手术治疗方法 。而且效果差别不大 ，根治性

手术的结果是最好的。可选择 的治疗方法为手术扩

大切 除 ，有些报道还兼有放疗 ，也起到
一
定的作用 ，

但是另
一
些则认 为 M CS是

一
种对射线不敏感 的肿

瘤 。化疗对该病 的效果有 限。有文献报道 ，在
一
些

局部复 发的病例 中，对于有侵袭性行为的或者有远

处转移可能的间叶细胞肿瘤来说 ，化疗有
一
定的治

疗作用 。其他 的治疗方法包括刮治术结合放化疗或

者 单 纯 的 刮 治 术 ，然 而这 两种 方法 均被 证 实效 果

很 差 。

总 的来说 ，间叶性软骨 肉瘤患者 的预后较差 ，

因为这种肿瘤有局部侵袭和转移的趋 势 ，大部分病

人最终死亡 ，很多是在经历 了很长
一
段 间歇期后去

世的。有报道 ，在没有 发生肿瘤复发 以及转移的情

况下 ，间歇期可长达 20 年。文献报道 ，间叶性软骨

肉瘤的 5年存活率为 42%
一54.6%，10 年生存率仅

为 28%。然而 ，这些报道都提示 了发生于领骨 的间

叶性软骨 肉瘤较发生在其他解剖部位要好
一些。主

要转移的部位是肺 和骨组织 。

虽然该病例 的患者做 了扩大切 除术 ，且至少术

后 8年 内情 况 尚可 ，但是我们不能认 为肿瘤就不会

发生转移 ，或者复发 。

表 1 本病例的间叶性软骨肉瘤的免疫组化结果
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