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右臀部软组织透明细胞肉瘤一例

开治国，李蕾

【关键词】　软组织肿瘤；恶性黑色素瘤；体层摄影术，Ｘ线计算机；磁共振成像

【中图分类号】Ｒ　【文献标识码】Ｄ　【文章编号】１００００３１３（２０１６）０９０８９６０２

ＤＯＩ：１０．１３６０９／ｊ．ｃｎｋｉ．１００００３１３．２０１６．０９．０２４

图１　ＣＴ示右侧臀部软组织明显肿胀，与周围组织分界欠清，其内密度欠均匀，可见斑片状低密度区。　图２　Ｔ２ＷＩ示肿块

形态不规则，呈等高混合信号（箭）。　图３　Ｔ１ＷＩ示肿块内条片状较高信号。　图４　ＳＴＩＲ示肿块呈弥漫不均匀高信号

（箭），部分边缘清楚，可见较完整的低信号包膜，内后侧边缘与邻近的肌肉分界欠清。　图５　Ｔ２ＷＩ矢状面示邻近骨骼及软组

织未见明显异常。　图６　病理诊断为右臀部软组织透明细胞肉瘤。镜下示肿瘤细胞为多角形或梭形，呈巢状或束状排列，核

空泡状，有明显核仁（×４００，ＨＥ）。

　　病例资料　患者，男，６３岁，发现右臀部肿块３个月，肿块

逐渐增大，于４个月前不慎摔倒，即感右臀部疼痛，休息后好

转，３个月前发现右臀部一包块，自行对症治疗，未见消失，２个

月前突感包块逐渐增大，并影响行走及坐立，于２０１４年２月来

我院就诊，近３个月体重减轻约３ｋｇ。影像检查：Ｂ超示右侧臀

部囊实性包块。ＣＴ示右侧臀部软组织明显肿胀，与周围组织

分界欠清，其内密度欠均匀，可见斑片状低密度区（图１）。ＭＲＩ

示右侧臀部软组织明显肿胀，形态不规则，内见条片状Ｔ１ＷＩ较

高信号，Ｔ２ＷＩ等高混合信号，ＳＴＩＲ呈弥漫不均匀高信号，部分

边缘清楚，可见较完整的低信号包膜，内后侧边缘与邻近的肌

肉分界欠清，其余各骨及软组织未见明显异常（图２～５）。术中

所见：肿瘤位于臀中肌、臀小肌处，肿瘤表面布满曲张血管，无

完整包膜，边界不清，于距肿瘤边缘约２ｃｍ处基本完整切除肿

瘤，见肿瘤深部与髋关节囊联系紧密，肿瘤质韧，部分为鱼肉

状，质脆，肿瘤中心处可见坏死灶。病理结果：（右臀部）软组织

肉瘤，结合免疫组化符合软组织透明细胞肉瘤（图６）。免疫组

化：ＨＭＢ４５（＋）、Ｓ１００（＋）、ＭｅｌａｎＡ（－）、ＣＫ（－）、Ｖｉｍ（＋）、

ＷＴ１（－）、Ｄｅｓｍｉｎ（－）、Ｂｃｌ２（＋）、ＣＤ３４（－）、Ｋｉ６７＞８０％、

ＣＤ３１（－）、ＣＲ（－）。

讨论　软组织恶性黑色素瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｍｅｌａｎｏｍａｏｆｓｏｆｔ

ｐａｒｔｓ，ＭＭＳＰ）又称为透明细胞肉瘤（ｃｌｅａｒｃｅｌｌｓａｒｃｏｍａ，ＣＣＳ），

起源于神经外胚层，含有黑色素和／或黑色素前体物质，常见于

肌腱和腱膜组织，是一种发病率较低的恶性软组织肉瘤，约占

软组织肉瘤的１％，由Ｅｎｚｉｎｇｅｒ于１９６５年首次报道
［１］。ＣＣＳ可

发生于任何年龄，主要见于青少年及中年，也可发生于儿童，中

位发病年龄约３２岁，无明显的性别差异
［２］；肿瘤多为单发，少

数为多发。肿瘤位于深部软组织内，常与肌腱、筋膜粘连，被覆

皮肤一般无改变。肿瘤生长缓慢，术前病程平均为２年。ＣＣＳ

表现为起病隐匿、生长缓慢，肿块逐渐增大，症状往往不明显，

较大时可造成疼痛。就诊时常常已有数月到数年的病程。

ＣＣＳ肿瘤内多形性细胞不明显，但在复发和转移的病例中

可见明显的多形性瘤细胞。核分裂象平均为３个／１０ＨＰＦ，一

般较少见，极少数可达３０个／１０ＨＰＦ；其中１／３的病例可见小

灶性坏死［３］。关于瘤细胞中有没有黑色素，文献报道不一。
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Ｌｕｃａｓ等
［４］报道３５例ＣＣＳ中有９例可见少量色淡的黑色素颗

粒，而米粲等［５］报道１１例ＣＣＳ的 ＨＥ切片中未见明确的黑色

素颗粒。免疫组化对本病的诊断与鉴别诊断有重要意义。Ｓ

１００蛋白和 ＨＭＢ４５为诊断ＣＣＳ的常用指标
［６］，其中 ＨＭＢ４５

的特异度较高，但敏感度稍低，Ｓ１００表达阳性率较高，除ＣＣＳ

之外，其他软组织肉瘤阳性表达少见。最近研究表明，一种新

的免疫组织化学指标小眼畸形相关转录因子（ｍｉｃｒｏｐｈｔｈａｌｍｉａ

ａｓｓｏｃｉｔａｔｅｄｔｒａｎｓｃｒｉｐｔｉｏｎｆａｃｔｏｒ，ＭＩＴＦ）的检测逐渐受到重视，

Ａｎｔｏｎｅｓｃｕ等
［７］应用单克隆抗体Ｄ５，在１２例ＣＣＳ中均检测到

ＭＩＴＦ的表达。

ＣＣＳ主要需与皮肤恶性黑色素瘤及原发灶不明的转移性

恶性黑色素瘤相鉴别，另外，还需与纤维肉瘤、滑膜肉瘤、腺泡

状软组织肉瘤、上皮样恶性周围神经鞘瘤相鉴别，其中，除形态

学上的区别外，免疫组化也起到关键作用。①恶性黑色素瘤：

往往累及表皮，而ＣＣＳ即使位置表浅，也不与表皮相连。ＣＣＳ

瘤细胞较小，相对较一致，呈巢状生长也是重要的鉴别点。两

者免疫组化有相似的特点，可以借助分子生物学诊断与原发灶

不明的转移性恶性黑色素瘤相鉴别［８］，后者细胞异型性及不典

型核分裂象常见。②滑膜肉瘤：滑膜肉瘤多位于大关节附近，

一般可见双向分化，除表达ｖｉｍｅｎｔｉｎ外，还表达上皮性标志ＣＫ

和ＥＭＡ。③纤维肉瘤：瘤细胞不呈巢状排列，内无糖原和黑色

素存在，且 ＨＭＢ４５和Ｓ１００蛋白反应阴性。④上皮样恶性周

围神经鞘瘤：常与神经联系，偶有神经纤维瘤病（Ⅰ型）的表现，

细胞核致密浓染，异型性有时较明显，胞质内不见糖原，核分裂

象多见。⑤腺泡状软组织肉瘤：呈大的多角细胞巢，血管壁薄

围绕其周围，管腔由单层扁平内皮细胞覆盖，为窦隙样，可见器

官样结构或实性腺泡的压迹。胞质内糖原颗粒呈ＰＡＳ阳性，肌

动蛋白、结蛋白和波形纤维蛋白为阳性，而神经标记均为阴性。

ｔ（ｘ；１７）（ｐ１１．２；ｑ２５）的融合基因 ＡＳＰＬＴＦＥ３的检测及不平

衡染色体易位也可用于两者的鉴别［９］。
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胸部支气管囊肿一例

李晨

【关键词】　支气管囊肿；体层摄影术，Ｘ线计算机；病理学
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　　病例资料　患者，男，５９岁，因反复口干、多饮、多尿、消瘦

８年余，复发伴头昏１０天余入院，无其他临床症状及体征。既

往有高血压、糖尿病病史，体格检查无异常发现。实验室检查

肿瘤标志物血清铁蛋白５８３．１０ｎｇ／ｍ。影像学检查：ＣＴ示左下

胸膈肌水平脊柱旁一片团状软组织密度影，形态不规则，与邻

近膈肌分界不清，增强扫描呈不均匀强化（图１～３），邻近支气

管未见明显狭窄或扩张，亦未见明显毛刺及胸膜牵拉（图４、５），

可见双侧肺门、纵膈局部小淋巴结，心影未见增大，双侧胸膜未

见明显增厚，胸腔未见明显积液，肋骨及胸骨未见破坏。影像

诊断：左下胸膈肌水平片团状影，性质待定，考虑膈肌来源或神

经源性病变。手术所见：左后下纵隔可见一肿块，质软，呈囊实

性变，有一蒂与左侧膈肌相连。术后病理诊断：（左侧膈肌）支

气管囊肿（图６）。

讨论　支气管囊肿（ｐｕｌｍｏｎａｒｙｂｒｏｎｃｈｏｇｅｎｉｃｃｙｓｔｓ）是一种

较少见的疾病，由呼吸系统在胚胎发育中远端肺实质的一小堆

细胞和肺芽脱落，单独发育而成，可单发或多发，约占先天性肺

囊性病变的５０％；镜下主要表现为囊壁内衬假复层纤毛柱状上

皮，囊内壁可见腺体、软骨组织及平滑肌组织。随发育的不同

阶段，病变可发生在不同部位，具体分为肺内支气管囊肿、纵膈
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