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#摘要$
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目的!探讨骨假肌源性%上皮样肉瘤样&血管内皮瘤%

EV'

(

'7(V'

&的临床病理及影像表

现!提高对本病的诊断水平'方法!回顾性分析经病理证实的
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例骨原发
EV'

(

'7(V'

患者的临床#

K

线#
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#

R6F

及病理资料'结果!
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例中男
G

例!女
:

例!平均年龄
$!4L

岁$主要临床表现为患病部位不

同程度疼痛!病程
$

个月
'

J

年'

$

例为单发!

$

例为多发!共
$!

个骨骼病灶'

!

例病变位于右髂骨!

J

例位于右侧下肢'所有病灶均表现为溶骨性骨质破坏!边界清楚!增强有明显强化'

$

个单发病灶的密

度#信号不均!边缘有骨质硬化!相邻骨皮质中断!周围形成明显软组织肿块!病灶内部均见残存骨嵴及

囊变!

!

例可见钙化$

:L

个多发病灶中
!%

个密度#信号均匀!

!J

个可见硬化边!内部均无骨嵴#囊变或钙

化'
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例术前影像学检查均误诊!其中
:

例误诊为多发性骨髓瘤!

:

例误诊为骨巨细胞瘤!

!

例误诊为骨

纤维结构不良!

!

例误诊为上皮样血管内皮瘤'病理标本镜下可见增生的卵圆形或圆形的上皮样细胞

及梭形细胞!未见血管腔隙形成!仅
!

例可见少量胞质内空泡形成!间质内多见散在炎症细胞!免疫组化

检查"

DZ+(!

%

`

&!

;H$!

部分%

`

&!

D

7,

部分%

`

&!

9'!

(

9'$

部分%

`

&!

;H$G

%

&

&'结论!骨
EV'

(

'7(

V'

的临床病理及影像学表现虽具有一定特征!但术前影像学检查易误诊!需与多发性骨髓瘤#骨巨细

胞瘤等疾病鉴别'
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#是一类非常少见的血管源性

肿瘤$
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$目前国内

外文献共报道约
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余例本病!但多为个案报道!而关

于骨原发
EV'

,

'7(V'

的影像学表现方面的文献报

道甚少$作者搜集
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例骨原发
EV'
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'7(V'

患者的

临床病理及影像学资料!结合文献进行回顾性分析!旨

在进一步提高对本病的认识$

材料与方法
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病例资料

将
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年在广州中医药大学附属佛山市

中医院&中山大学附属江门医院经病理证实且有完整
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和
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资料的
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例骨
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患者纳

入研究$记录和分析每例患者的临床和影像资料&组

织病理学及免疫组化结果$
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检查方法
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例患者均行
K

线&

;<

平扫&

R6

平扫和增强检

查$
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影像分析

由
:

位有
!"

年以上骨骼肌肉系统影像诊断经验

的医师共同对图像进行观察和分析!记录病变的部位&

形态&大小&边界&密度&信号&强化程度和方式&内部情

况"有无骨嵴&囊变&坏死或钙化#&边缘情况"有无骨质

硬化边!有无骨皮质破坏中断和周围软组织肿块#$当

:

位医师意见不一致时!请科室集体阅片!经讨论达成

一致意见$

G4

病理学检查

患者均行病灶手术刮除或切除!标本经福尔马林

固定&

LP

盐酸甲酸脱钙和常规石蜡包埋切片及
V'

染

色后进行光镜观察!并行免疫组化
7E

法染色标记
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结
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果
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例患者的临床资料见表
!

$患者的平均年龄

$!4L

岁!病程
$

个月
'

J

年!无全身症状$

3

例患者共发现
$!

个骨骼病灶$

$

例为单发病

灶!分别位于右髂骨&右股骨"图
!

#和右跟骨"图
:

#)

$

例为多发病灶!分别位于右股骨和右胫骨"图
$

#&右胫

腓骨以及右胫腓骨和右距骨$

K

线片显示所有病灶呈

类圆形或不规则溶骨性骨质破坏!边界较清$

;<

显

示骨质破坏区大小
"4$

'

L4:2)

!可累及骨髓腔和骨

皮质$

R6F

示所有病灶均有明显强化$

$

个单发病灶

密度&信号不均!边缘骨质硬化!相邻骨皮质均破坏中

断!周围形成较大软组织肿块!病灶内部均见残存骨

嵴!

!

例可见囊变!

!

例可见钙化"图
:\

#$
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个多发病

灶中
!%

个病灶的密度&信号均匀!

%

个密度&信号不

均!
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个边缘可见硬化边!病灶内部均无骨嵴&囊变或

钙化!邻近骨皮质均无破坏中断!周围未见软组织肿块

形成$
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表
!

!
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例
EV'

"

'7(V'

患者的的临床病理资料及影像诊断

病例
年龄
%岁&

性别 临床表现 病理表现 影像误诊

! !3

男 右臀不适
:

年
镜下上皮样细胞和梭形细胞增生!散在炎症细胞浸润'
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女
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G

年!

伴膝外侧肿胀
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年

镜下上皮样细胞和梭形细胞增生!局部炎症细胞浸润!并见
胞质内空泡形成!病变破坏骨小梁伴死骨形成'
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女 右跟痛
J
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年
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男 右小腿酸痛
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个月
镜下上皮样细胞和梭形细胞增生!弥漫炎症细胞浸润'
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男 右小腿及踝不适
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年
镜下见上皮样细胞和梭形细胞增生!弥漫散在炎症细胞浸
润'
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9'$

%

`

&#

F8F(!

%

`

&#

;H$G

%

&

&

多发性骨髓瘤

缘小部分呈多囊样明显高信号$

Q

&

<

!

WF

示病灶呈等信号$

A

&

<

!

WF

增强扫描示病灶大部分呈不均匀明显

强化!病灶下缘小部分呈囊壁样强化%箭&!病变向后突破骨皮质形成软组织肿块$

=

&镜下示瘤组织由交织

状#席纹状排列的梭形细胞构成%

dG""

!

V'

&$

/

&镜下示胞质内空泡形成!核空大!可见明显核仁!间质胶原

丰富%

dG""

!

V'

&'

图
!

!

女!

$L

岁!右侧膝关节

不适
G

年!疼痛加重伴肿胀

半年'

*

&

;<

示右股骨下端

关节面下溶骨性骨质破坏并

多发残留骨嵴!边缘硬化!骨

皮质中断%箭&$

\

&抑脂
EH(

WF

示右股骨下端病灶呈混

杂高信号$

2

&

<

:

WF

示病灶

大部分呈稍高信号!病灶下

!!

3

例患者术前影像学均误诊"表
!

#!其中
:

例误诊

为多发性骨髓瘤!

:

例误诊为骨巨细胞瘤!

!

例误诊为

纤维结构不良!

!

例误诊为上皮样血管内皮瘤$

3

例患者的病理组织学及免疫组化表现见表
!

$

镜下可见结节状&条片状增生的卵圆形或圆形的上皮

样细胞及梭形细胞!胞质丰富!嗜伊红色!未见血管腔

隙形成!仅
!

例见少量胞质内空泡形成!间质内多见散

在炎症细胞)免疫组织化学标记%

DZ+(!

"

`

#!

;H$!

部

分"

`

#!

D

7,

部分"

`

#!

9'!

,

9'$

部分"

`

#!

]+(3#

$

:"P

"

`

#!

;H$G

"

&

#$

讨
!

论

EV'

,

'7(V'

是血管内皮瘤的一种新亚型!属于

临床少见的中间型血管肿瘤!约半数位于肌肉!约

:GP

累及骨*

:

!

J

+

$骨原发
EV'

,

'7(V'

生长相对缓

慢!内脏或淋巴结转移少见!但易有局部复发和区域软

组织转移)单发病灶多采用局部病灶扩大刮除或切除!

合并软组织侵犯者多辅助化疗和,或放疗)多发病灶

者!建议行局部广泛切除或根治性截肢术!并长期密切

随访*

J

+

$

'D"

放射学实践
:"!L

年
G

月第
$$

卷第
G

期
!

6*Q+5,E>*2?+2A

!

9

0

>:"!L

!

S5,$$

!

854G



跟骨病灶大部分呈欠均匀高信号%箭&$

Q

&

<

!

WF

示病灶呈等信号$

A

&

<

!

WF

增强扫描示病灶大部分呈明显

强化!其中类圆形部分未见强化%箭&$

=

&抑脂
<

!

WF

增强扫描示病灶大部分呈明显强化!其中类圆形部分未

见强化%箭&!病变向前外形成软组织肿块并包绕腓骨长短肌腱$

/

&镜下示瘤组织间质内以中性粒细胞为主

的炎症细胞浸润%

d:""

!

V'

&'

图
:

!

女!

G3

岁!右跟部

不适
J

年!发现右跟外

侧肿块
:

年余'

*

&

K

线片示右跟骨溶骨性骨

质破坏并多发残留骨嵴

%箭&$

\

&

;<

示右跟骨

溶骨性骨质破坏并见钙

化%箭&$

2

&

<

:

WF

示右

图
$

!

男!

$J

岁!右小腿酸痛
%

个月'

*

&

;<

线示右股骨及胫骨多发溶骨性骨质破坏!边界清楚伴硬化边

%箭&$

\

&抑脂
<

:

WF

示右股骨及胫骨多发病灶呈高信号$

2

&

<

!

WF

示多发病灶呈等信号$

Q

&

<

!

WF

增强扫

描示右股骨及胫骨多发病灶均明显强化$

A

&免疫组化示
DZF(!

阳性%

dG""

!

7E

&$

=

&免疫组化示
9'!

(

9'$

阳性%

dG""

!

7E

&'

!!

!4

临床特点

综合分析文献已报道的骨原发
EV'

,

'7(V'

资

料!此病好发于
G"

岁以内男性!四肢常见!下肢多于上

肢!累及部位包括胫骨&腓骨&股骨&跟骨&跖骨&胸椎&

胸骨&肱骨和锁骨*

$(!$

+

$病史多为
:

'

$

年!短者
!

个

月!长者达
!"

余年$临床表现因病变部位而异!多表

现相应部位不同程度的疼痛!无全身症状*

J

+

$本组
3

例中除
!

例累及髂骨外!其余病变均位于下肢骨!临床

表现为患处不同程度疼痛!病程
$

个月
'

J

年!这些临

床特点与
V5>.+2O

等*

:

+的报道基本相符$

F.

-

*.

/

等*

#

+报道的
!"

例骨原发
EV'

,

'7(V'

均为多发病

灶!而
V1.

/

等*

!!

+报道的
J"

例软组织及骨
EV'

,

'7(

V'

中
:L

例为单发!

::

例为多发$本组
$

例为单发!

$

例为多发!与
F.

-

*.

/

等的报道不符!但与
V1.

/

等报

道的男女比例基本相近$这可能与目前骨原发
EV'

,

'7(V'

的文献报道总例数较少!每组病例的样本数

少!数据的偏倚比较大!这些数据尚无法反映单发与多

发病灶的真实比例有关$

:4

病理及细胞分子遗传学

EV'

,

'7(V'

组织形态上兼有上皮样肉瘤和上皮

样血管内皮瘤的部分特点!没有明确的血管分化证据!

无明显的肿瘤性血管腔形成及出血改变$镜下见结节

状&条片状增生的卵圆形或圆形的上皮样细胞及梭形

细胞!胞质丰富!嗜伊红色!少部分肿瘤细胞胞质内可

(E"

放射学实践
:"!L

年
G

月第
$$

卷第
G

期
!

6*Q+5,E>*2?+2A

!

9

0

>:"!L

!

S5,$$

!
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见空泡形成!肿瘤间质可见散在炎症细胞*

G(L

+

$免疫组

化有助于确定其内皮细胞分化!肿瘤细胞上皮标记物

;]

"

9'!

,

9'$

#&

;9RJ4:

&

'R9

及血管内皮细胞标

记物
;H$!

&

D

7,

和
DZ+(!

不同组合表达阳性!

F8F(!

蛋白呈完整表达无缺失且
;H$G

"

&

#$病理诊断

EV'

,

'7(V'

须组织形态学结合免疫组化综合判

断*

L

!

!G

+

$

细胞分子遗传学方面!

V1.

/

*

!!

+及
W*IIA>

*

!J

+等

的报道显示!

?

"

#

)

!%

#"

a

::

)

a

!$

#可形成
7'6EF8',(

DM7X

融合性基因$该融合性基因是
EV'

,

'7(V'

肿

瘤组织的一个稳定基因变异!较少出现于其它软组织

或骨肿瘤中!对
EV'

,

'7(V'

的诊断具有较高特异

性$

$4

影像学表现

本组
3

例骨原发
EV'

,

'7(V'

共
$!

个骨骼病

灶!其共同影像学表现为溶骨性骨质破坏!边界清楚!

增强后病灶明显强化!与文献报道相符*

!"(!:

+

$边界清

楚的溶骨性骨质破坏!主要是由于骨假肌源性"上皮样

肉瘤样#血管内皮瘤在骨内生长较慢&病程较长&侵袭

性较低)而病灶强化明显则符合其血管源性肿瘤的特

征$

骨原发
EV'

,

'7(V'

的影像表现既有共同特征!

单发与多发病灶又各具特点$本组半数病例为多发病

灶!一例患者所有病灶均位于同一骨!

:

例患者病灶分

布于不同骨!骨质破坏的形态多为类圆形!中心性或偏

心性生长!可位于骨皮质和骨髓腔$多个小病灶可相

互融合成较大病灶$大部分病灶内密度及信号较均

匀!无骨膜反应及软组织肿块!与文献报道*

%(!:

+相近$

本组病例骨多发病灶均无突破骨皮质形成软组织肿

块!笔者推测是因为多发病灶者在病灶较小时临床症

状相对单发者明显!容易早期发现!而骨单发病灶者在

病变突破骨皮质前症状多不明显!难以早期发现!直至

病变突破骨皮质形成软组织肿块才就诊发现$本组中

$

例单发病灶患者即因为软组织肿块来诊!病史分别

为
:

&

G

和
J

年!说明单发病灶者临床症状较轻!肿瘤进

展较慢!亦符合其中间型的分类特点$本组单发病灶

影像表现较复杂!骨质破坏常不规则!边缘可见硬化

边!内部密度&信号不均匀!可出现残存骨嵴&钙化及囊

性变!并可突破骨皮质形成软组织肿块$文献关于骨

EV'

,

'7(V'

单发病灶的影像表现方面的报道极少且

均为个案报道!本组病例亦只有
$

例单发病灶者!其影

像表现特征的总结仍有待病例数量的积累$

G4

鉴别诊断

由于对本病的认识不足!骨原发
EV'

,

'7(V'

常

被误诊为恶性骨肿瘤或发育异常疾病$本组
3

例术前

影像学检查均误诊$

多发病灶者临床及影像学上需与以下疾病鉴别$

"

多发性骨髓瘤%发病年龄较大!好发于中轴骨!四肢

骨较少!全身骨痛症状明显!尿本周氏蛋白多呈阳性$

影像表现为骨质疏松背景下的虫噬样&穿凿状骨质破

坏区!少有硬化边及骨膜反应$影像上骨
EV'

,

'7(

V'

多发病灶与骨髓瘤鉴别有一定难度*

!$

+

!本组
:

例

误诊为该病$

#

转移瘤%多有原发肿瘤病史!骨痛症状

明显)骨质破坏区边缘模糊$由于本组
$

例多发病灶

患者均无原发肿瘤病史!因此没有误诊为转移瘤者$

$

纤维结构不良%可单发或多发!骨质破坏区多表现为

毛玻璃样改变!常伴有骨形态改变!因其成分为纤维组

织&骨及软骨组织!

<

!

WF

多呈低信号!

<

:

WF

信号多

样!多无硬化边$骨
EV'

,

'7(V'

可继发于纤维结构

不良*

!3

+

!本组
!

例患者即误诊为该病$

单发病灶者临床及影像学上需与以下疾病鉴别$

"

骨巨细胞瘤!发好于青壮年长骨骨端!偏心性膨胀性

骨质破坏!边界清晰!无硬化边!侵袭性骨巨细胞瘤可

突破皮质形成软组织肿块!本组
:

例单发病灶者误诊

为该病$回顾这
:

例骨
EV'

,

'7(V'

的影像资料!笔

者认为
EV'

,

'7(V'

骨质破坏区周围明显的硬化边

可资鉴别$

#

上皮样血管内皮瘤%临床少见的恶性血

管源性肿瘤!文献报道可出现类似骨
EV'

,

'7(V'

的

影像表现*

!#

!

!L

+

!常需活检病理发现空泡细胞等原始血

管形成依据以及
;H$G

"

`

#鉴别*

3(#

+

$本组
!

例单发病

灶者误诊为该病$

$

上皮样血管肉瘤%表现为蜂窝状

或'洞中洞(征象!一般为纯溶骨性破坏而边缘模糊不

清!有些表现为溶骨与硬化的混合型!纯粹的硬化病变

少见!骨内膜的侵蚀&皮质破坏和肿瘤向骨外延伸较常

见!部分可见放射状骨针和明显的软组织肿块*

!%

+

$

总之!

G"

岁以下的男性&下肢骨溶骨性骨质破坏&

边界清楚&显著强化是骨原发
EV'

,

'7(V'

的临床及

影像学特征!但是本病的术前影像学诊断困难!需与多

发性骨髓瘤和骨巨细胞瘤等疾病相鉴别$
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!请您诊断"栏目征文启事

!!

+请您诊断,是本刊
:""#

年新开辟的栏目!该栏目以临床上少见或容易误诊的病例为素材!杂志在

刊载答案的同时配发专家点评!以帮助影像医生更好地理解相关影像知识!提高诊断水平'栏目开办
L

年来受到广大读者欢迎'+请您诊断,栏目荣获第八届湖北精品医学期刊-特色栏目奖.'

本栏目欢迎广大读者踊跃投稿!并积极参与+请您诊断,有奖活动!稿件一经采用稿酬从优'

+请您诊断,来稿格式要求"
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来稿分两部分刊出!第一部分为病例资料和图片$第二部分为全文!即

病例完整资料%包括病例资料#影像学表现#图片及详细图片说明#讨论等&$

#

来稿应提供详细的病例资

料!包括病史#体检资料#影像学检查及实验室检查资料$
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来稿应提供具有典型性#代表性的图片!包括

横向图片%
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线#
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或
R6F

等不同检查方法得到的影像资料!或某一检查方法的详细图片!如
;<

平扫

和增强扫描图片&和纵向图片%同一患者在治疗前后的动态影像资料!最好附上病理图片&!每帧图片均

需详细的图片说明!包括扫描参数#序列#征象等!病变部位请用箭头标明'

具体格式要求请参见本刊%一个完整病例的第一部分请参见本刊正文首页!第二部分请参见
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个月

后的杂志最后一页!如第一部分问题在
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期杂志正文首页!第二部分答案则在
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期杂志正文末页&
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