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胸膜去分化软骨肉瘤一例
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图１　肺窗示右下胸腔巨大占位,右肺下叶支气管受压、变窄,右肺下叶不张(箭).　图２　纵隔窗示右下胸

腔肿块形态较规则,边界较清楚,可见不规则条片状钙化灶(箭),右侧胸腔少量积液.　图３　镜下见肿块的

去分化成分(HE,×２００).　图４　术后１个月复查胸部 CT见右下胸膜新增一结节(箭).　图５　骨窗示

L１ 椎体溶骨性骨质破坏区(箭).　图６　全身骨扫描示L１ 椎体核素高浓聚.

　　病例资料　患者,男,６３岁,因“活动后喘累５月,
加重伴胸闷１周”入院,胸部 CT 示:右下胸腔巨大占

位,右侧胸腔积液伴右肺下叶不张(图１、２).实验室

检查:CA１２５升高.骨扫描未见异常.在全麻下行右

胸肿瘤切除、右肺下叶部分切除术,术中见肿块来源于

右侧胸膜,大小约２０cm×１５cm,为实性肿块,包膜完

整,右胸内轻度粘连,探及肿瘤侵犯右肺下叶及膈肌,
胸腔内淡黄色积液１５００mL.病理检查:灰褐色多结

节肿块一个,２０cm×１７cm×１２cm,切面灰白色,质
软Ｇ质中,局部区域稍有骨化,切面见出血及坏死囊变.
免疫组化学报告:CD３４(＋),SATB２ 灶(＋),VIM

(＋),CK(－),KI６７１０％ (＋),STAT６个别细胞弱

(＋),S１００灶(＋).病理诊断:右胸膜恶性肿瘤,结合

形态学、免疫组化结果,符合去分化软骨肉瘤(图３).
此患者术后给予规律化疗.术后１个月复查 CT,见
胸膜底部新增一个直径约１．０cm 结节(图４),腰１椎

体出现骨质破坏区(图５),全身核素扫描提示腰１椎

体为转移灶(图６).
讨论　软骨肉瘤包括骨内软骨肉瘤和骨外软骨肉

瘤,骨内软骨肉瘤相对常见,在原发性恶性骨肿瘤中占

第二位,而骨外软骨肉瘤又称为软组织软骨肉瘤,临床

上较为罕见,文献也以个案报道为主,组织学上可分为

黏液型、间叶型和去分化型软骨肉瘤三型[１],其中以前

两者多见,该病好发于４０~６０岁男性,多见于四肢和

躯干的肌肉内,也可发生于筋膜及关节周围组织、滑
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膜、阴囊、肺、心、咽喉、眼眶、椎旁和颅内等[２],间叶型

和去分化型软骨肉瘤恶性程度较高,发现时多伴有相

邻骨质的改变,本病例为发生于胸膜的去分化软骨肉

瘤.

Dahlin等[３]于１９７１年最早描述了去分化软骨肉

瘤(dedifferentiatedchondrosarcoma,DDCS),DDCS
是软骨肉瘤的特殊亚型,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[４],既可以发生在骨内,也可见于骨

外,与普通软骨肉瘤相比,预后差、五年生存率低,而且

病变早期即容易发生肺转移.去分化软骨肉瘤影像学

特征表现与两种病理成分并存的特征密切相关.CT
上可呈现“双态征”影像表现[５],即病灶一部分表现为

软骨肉瘤的点环状钙化,另一部分表现出非软骨性改

变伴有骨皮质破坏及向周围软组织侵袭的特点[６].
本例为发生于胸膜的去分化软骨肉瘤,极为罕见,

表现为胸腔的巨大软组织肿块伴不规则钙化灶,病灶

形态较规则、边界较清楚,初诊时未见肿块向周围侵犯

的情况,CT 及骨扫描都未见骨质破坏、未见骨膜反

应,故初步诊断时未考虑软骨类肿瘤,查阅文献后回顾

此病例含有软骨基质样钙化的巨大软组织肿块,在一

定程度上符合 DDCS的影像表现,但诊断仍较为困

难.当肿瘤表现为较大软组织肿块但缺乏软骨类肿瘤

影像学特征时,要同纤维源性恶性肿瘤鉴别;发生在髓

腔并存在软骨类肿瘤特征但不伴有软组织肿块时,需
要与普通型软骨肉瘤及内生软骨瘤鉴别[７].针对本病

例,需要与胸膜来源的孤立性纤维瘤、胸膜间皮瘤、胸
膜转移瘤鉴别.

去分化软骨肉瘤的最后确诊依赖于组织学检查,
同影像表现一样,具备“双态征”,肿瘤内含有两种截然

不同、可明确区分的成分相互毗邻,一种是高分化软骨

肿瘤,另一种为高度间变非软骨性肉瘤,以低分化的纤

维肉瘤较多见[８].Ki６７表达与肉瘤的恶性程度有一

定相关性,可提示肿瘤细胞增殖程度的高低[６],本病例

Ki６７１０％提示细胞增殖活跃,有肿瘤迅速转移或者是

增大的风险.
去分化软骨肉瘤是一种高度恶性肿瘤,易转移、预

后差,去分化成分所占比例越高,患者预后越差,该肿

瘤首选治疗为手术切除,常对化疗不敏感.研究表明

患者的年龄、性别、发病部位、影像学表现对于去分化

软骨肉瘤的预后没有意义[８Ｇ１０].本病例在术后做了规

律化疗,却仍在较短时间内出现复发与多处转移,因而

化疗及放疗只能作为本病的辅助治疗方法,其效果并

不理想.
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