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磷酸盐尿性间叶性肿瘤影像学表现及文献回顾

岳梦情,张家雄

【摘要】　目的:探讨磷酸盐尿性间叶性肿瘤(PMT)的临床和影像学特征,提高对该病的认识.
方法:分析本院４例经手术病理证实的PMT的临床表现、实验室检查、影像学表现和病理结果.结果:
本文４例PMT中,男３例,女１例;年龄３８~５６岁.原发瘤部位:臀部软组织１例,肱骨１例,胫骨１
例,颅内１例.原发瘤影像除颅内肿瘤征象明确之外,其他部位肿瘤影像征象隐蔽.伴全身骨质疏松软

化３例,且均伴多发性陈旧性骨折;另１例颅内肿瘤患者,无明显骨质疏松软化征象.４例中３例血磷

降低,１例血磷正常;４例患者血钙均正常;３例碱性磷酸酶升高,１例碱性磷酸酶正常;４例患者均行肿

瘤手术切除,术后病理３例为PMT;１例为右臀部肿物为纤维硬化性脂肪瘤(纤维瘤样脂肪瘤).３例低

血磷患者原发肿瘤切术后,血磷逐渐恢复正常.结论:磷酸盐尿性间叶性肿瘤多数有典型的临床和影像

学特征,如成年人发生不明原因骨质疏松、骨质软化及低血磷时,应该考虑到该病可能性,需做全身影像

学检查以查找原发瘤.
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Imagingmanifestationsandliteraturereviewofphosphateuriamesenchymaltumors　YUE MengＧqing,

ZHANGJiaＧxiong．DepartmentofRadiology,FoshanHospitalofTraditionalChineseMedicine,GuangＧ
dong５２８０００,China

【Abstract】　Objective:ToinvestigatetheclinicalandimagingfeaturesofphosphateuriamesenＧ
chymaltumorsinordertoimprovetheunderstandingofthedisease．Methods:TheclinicalmanifestaＧ
tions,laboratoryexaminations,imagingmanifestationsandpathologicalresultsof４casesofphosphaＧ
teuriamesenchymaltumors(PMT)confirmedbysurgeryandpathologyinourhospitalwereanalyzed．
Results:Amongthe４casesinthisarticle,３weremaleand１wasfemale,aged３８~５６years．Primary
tumorlocation:１caseinthesofttissueofthebuttock,１caseinthehumerus,１caseinthetibia,１case
inthebrain;theimagingoftheprimarytumorwasclearexceptfortheclearsignsofintracranial
tumors,buttheimagingsignsofothertumorswerehidden．Therewere３caseswithsystemicosteopoＧ
rosisandmultipleoldfractures．AnotherpatientwithintracranialtumorhadnoobvioussignsofosteoＧ
porosis．Amongthe４cases,bloodphosphoruswasdecreasedin３casesandnormalin１case;bloodcalＧ
cuimwasnormalin４allcases;alkalinephosphatasewasincreasedin３casesandnormalin１case;４
casesunderwentsurgicalresectionoftumors．Pathologicalresultsshowed３caseswerephosphateuria
mesenchymaltumors(PMT);１casewasfibrosclerosinglipoma(fibromatouslipoma)ontheright
hip．Afterresectionoftheprimarytumorin３patientswithlowbloodphosphorus,bloodphosphorus
graduallyreturnedtonormal．Conclusion:Phosphateuriicmesenchymaltumors(PMT)mostlyhave
typicalclinicalandimagingfeatures．Forexample,inadultswithunexplainedosteoporosis,osteomalaＧ
cia,andhypophosphatemia,phosphateuriamesenchymaltumorsshouldbeconsidered,wholeＧbodyimＧ
agingexaminationsaresuggestedtofindtheprimarytumor．

【Keywords】　Osteomalacia;Osteoporosis;Phosphateuriamesenchymaltumor;Tumor;HyＧ
pophosphatemia
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　　磷酸盐尿性间叶性肿瘤(phosphateuriamesenＧ
chyaltumor,PMT)是一种罕见的间叶源性肿瘤,多数

为良性肿瘤,临床上首发症状常表现为全身骨痛、佝偻

病、骨质疏松、骨质软化、病理骨折等,而原发瘤隐蔽,
因此 常 导 致 误 诊、漏 诊.本 研 究 回 顾 性 分 析 ４ 例

PMT,结合其临床、影像、病理及相关文献等进行分析

总结,提高对该病的认识.

材料与方法

回顾性分析２０１９年－２０２１年４例与骨质疏松、
骨软化相关的经手术病理证实为PMT的患者的病例

资料.其中男３例,女１例;年龄３８~５６岁.３例有

２~６年全身多发骨关节疼痛病史,进行性加重,且伴

骨质疏松、畸形或病理性骨折病史;１例无明显全身症

状,仅在头部外伤后行 MR检查时偶然发现颅内颞部

肿瘤.

结　果

４例PMT,位于臀部软组织１例,肱骨１例,胫骨

１例,颅内１例.

３例有全身骨质疏松软化,伴多发陈旧性病理性

骨折、畸形,常规影像上原发瘤征象不太明确;１例颅

内肿瘤患者原发瘤影像征象明确,但无明显骨质疏松

软化征象.
血磷降低３例,１例血磷正常;碱性磷酸酶升高３

例,１例正常;４例血钙均正常.３例血磷降低患者,肿
瘤切除术后,血磷逐渐恢复正常,碱性磷酸酶较术前有

降低.全身骨痛症状逐渐减轻.

３例病理诊断为磷酸盐尿性间叶源性肿瘤;１例右

臀部肿物为纤维硬化性脂肪瘤(纤维瘤样脂肪瘤).
病例１,男,３８岁.２年前无明显诱因出现双髋

部、胸部及腰背部疼痛、活动受限,在当地医院就诊,诊
断为“双股骨近端骨折”;因症状持续,近期进行性身高

下降,躯干出现挛缩,驼背、鸡胸,双下肢及胸背部疼

痛、活动受限加重,来本院就诊.查体:体温３６．７℃ ,
心 率 １０６ 次/分 钟,呼 吸 ２０ 次/分 钟,血 压 １２２/

９８mmHg,蹒跚步态,躯干畸形,驼背、鸡胸,双竖棘肌

紧张,压痛(＋),腰部活动受限,双髋内翻畸形,“４”字
试验(±),髋关节活动受限,双下肢肌力正常.右臀部

可见一大小约１cm×１cm×１cm 肉色肿物,无压痛,
边界清楚;外院PETＧCT示该部位局部高代谢灶.

实验室检查:术前血磷 ０．４２mmol/L(正常值

０．８１~１．６５ mmol/L),血 钙 ２．２８ mmol/L(正 常 值

２．０３~２．５４mmol/L);碱性磷酸酶３４４．８U/L(正常值

５３．０~１２８．０U/L).甲状旁腺激素及甲状腺功能三项

正常;类风湿因子、HLAＧB２７、风湿病自身免疫性抗体

谱定量阴性;肝肾功能、血沉、血常规、尿常规及大便常

规正常.
影像学表现:全身多部位骨质疏松、软化;多发胸

腰椎椎体“双凹状”变扁,双侧多发肋骨和双侧股骨上

端陈旧性骨折畸形愈合或骨不连(图１a~c).
治疗与转归:在局麻下行右臀部肿物切除术.术

后病理结果(图１d):(右臀部肿物)纤维硬化性脂肪瘤

(纤维瘤样脂肪瘤).术后１周复查碱性磷酸酶有下降

(３２１．６ U/L),半 年 以 后 复 查 碱 性 磷 酸 酶 正 常

(８４．７U/L);术后血磷逐渐恢复正常(术后１周血磷

０．５２mmol/L,术后约２周血磷１．８２mmol/L).
病例２,男,５６岁,全身骨痛进行性加重６年,曾在

外院多次行颈椎内固定、双髋关节置换术等.发现右

胫腓骨骨折.双能骨密度检查:腰椎骨密度降低、前臂

１/３桡骨骨密度降低,符合严重骨质疏松症.临床考

虑低磷性骨软化症可能.
实验 室 检 查:术 前 血 磷 ０．４２ mmol/L;血 钙

２．２３mmol/L;碱性磷酸酶３３３．０U/L.甲状旁腺激素

及甲功三项正常;类风湿因子、HLAＧB２７、风湿病自身

免疫性抗体谱定量阴性;肝肾功能、血沉、血常规、尿常

规及大便常规正常.
影像学表现:CT上可见右肩关节骨质疏松,肱骨

大结节邻近见局限性小片状骨密度增高,密度不均,边
界较清(图２a).X线片见全身多发骨质明显疏松;双
侧多发肋骨陈旧性骨折、畸形;右侧胫腓骨下端陈旧性

骨折、畸形(图２b~c).外院PETＧCT(奥曲肽)检查:
右肱骨大结节髓腔内小结节,DOTAＧTATE代谢异常

增高.
治疗与转归:手术凿开右肱骨大结节下骨皮质清

除颜色较深病灶组织,植入异体骨.术后病理结果(图

２d):结合临床实验室检查及免疫组化,符合骨磷酸盐

尿性间叶性肿瘤(肿瘤性骨软化症).
术后 第 ３、４ 天 查 血 磷 分 别 为 ０．５２ mmol/L、

０．６１mmol/L,碱性磷酸酶２８９．０U/L.术后１周血磷

１．２６mmol/L.
病例３,女,４６岁,６年前无明显诱因下出现全身

多处疼痛,以左髋部疼痛伴左下肢疼痛、活动受限为

主,曾在外院治疗;近１年来病情加重,遂到本院就诊.
查体:左髋部轻压痛,髋关节内收内旋活动轻受限,双
下肢肌力３级.

实验 室 检 查:术 前 血 磷 ０．５８ mmol/L,血 钙

２．１５mmol/L,碱性磷酸酶２７４．５U/L.甲状旁腺激素

及甲状腺功能三项未见异常;类风湿因子、HLAＧB２７、
风湿病自身免疫性抗体谱定量阴性;肝肾功能、血沉、
血常规、尿常规及大便常规正常.

影像学表现:X线片示全身多发骨质明显疏松;双
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图１　男,３８岁.a)双侧多发肋骨陈旧性骨折;b)多发胸腰椎不同程度双凹状变扁;c)右股骨颈、左股骨粗隆

间、双侧耻骨上下支陈旧性骨折;股骨颈和粗隆间骨折成角畸形、骨不连;d)镜下见纤维脂肪组织,纤维组织

玻璃样变,脂肪组织部分坏死(HE,×１００).

图２　男,５６岁.a)CT平扫冠状面示右肱骨大结节小片高密度影,密度不均,边界较清;b)X 线片示右胫腓

骨下端陈旧性骨折、成角畸形、骨不连;c)X 线片示双侧多发肋骨陈旧性骨折畸形愈合;d)病理图(HE,×
１００)镜下骨小梁间见梭形、卵圆形纤维母细胞样细胞增生,间质见丰富的厚壁血管,大部分血管出现管周肌

性改变.

侧多发肋骨陈旧性骨折、畸形;左腓骨上段、双侧耻骨

上下支和双侧股骨颈陈旧性骨折.左胫骨上端骨密度

高低不均(图３a~d).外院 PETＧCT 检查提示:左胫

骨上端局限性高代谢灶.
治疗及转归:左胫骨平台外侧凿开骨皮质,行病灶

刮除、灭活、植骨术.术后病理结果(图３e):结合临

床,免疫组化报告,(左胫骨)符合磷酸盐尿性间叶性肿

瘤(骨软化症相关性间叶肿瘤).术后服用服用维生素

D２片及骨化三醇软胶囊.术后第２、３、５天复查血磷

分别为０．８７mmol/L、０．７０mmol/L、１．２０mmol/L.
术后１个月骨痛症状逐渐缓解.术后约２个月血磷１．
５３mmol/L,碱性磷酸酶２３１．０U/L.

病例４,男,５６岁,１年前车祸后影像学检查偶然

发现颅内左颞部肿物,近１年来肿物逐步增大,偶有头

痛,可自行缓解,无呕吐、四肢抽搐等不适.
实验 室 检 查:术 前 血 磷 １．２１ mmol/L,血 钙

２．４４mmol/L,碱性磷酸酶６１．８U/L.肝肾功能、血
沉、血常规、尿常规及大便常规正常.

影像学表现:MR平扫＋增强:左侧中颅底肿块,

T１ 稍低混杂信号,T２ 稍高混杂信号,增强见肿块明显

不均匀强化,边界清;颞骨、颧骨等骨质破坏.CT 平

扫:左侧颞部稍高密度肿块,边界较清,密度不均,肿块

内见斑点状钙化灶,颞骨、颧骨等骨质破坏.胸部 X
线片未见明显骨质疏松软化征象(图４a~f).

治疗及转归:切开左侧额颞部头皮,颅骨破坏,见
灰白色类圆形肿物,包膜完整,伸入中颅窝,颞骨、颧骨

侵蚀破坏,完整切除肿瘤.术后病理结果:形态学结合

影像表现及免疫组化,考虑为颅内磷酸盐尿性间叶性

肿瘤(图４g~h).术后服用维生素 D２片及骨化三醇

软胶囊.术后第２、７天复查血磷分别为１．３４mmol/L、

１．２２mmol/L,血钙分别为２．０４mmol/L、２．２４mmol/L.

讨　论

肿瘤性骨软化症 (tumorＧinducedosteomalacia,

TIO)是一种由原发肿瘤特征性地分泌纤维母细胞生

长因子(fibroblasgrowthfactor２３,FGFＧ２３),抑制肾

重吸收磷,使得２５Ｇ羟维生素 DＧ１a羟化酶调节能力下

降,从而使尿磷排泄增多,导致骨骼矿化障碍、骨质软

化的少见的副瘤综合征,临床上表现为进行性肌无力、
肌肉痛和骨痛及反复性骨折,实验室检查以低血磷、低
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图３　女,４６岁.a、b)X线片示左腓骨上段陈旧性骨折、愈合不良,
胫骨上端骨结构模糊,密度不均;c)X线片示双侧耻骨上下支和双侧

股骨颈陈旧性骨折愈合后表现;d)X线片示双侧多发肋骨陈旧性骨

折愈合后表现;e)病理图镜下见纤维钙化性病变,镜下瘤组织主要由

梭形、卵圆形细胞构成,夹杂多灶絮凝状、软骨样钙化性基质,另见少

许多核巨细胞及含铁血黄素沉积(HE,×１００).

图４　男,５６岁.a)T１ 示左侧中颅窝肿块呈稍低混杂信号;b)T２ 示病灶呈稍高混杂信号;c)MR增强示肿块

明显不均匀强化,边界清;d、e)CT 平扫示左侧颞部稍高密度肿块,边界较清,密度不均,肿块内斑点状钙化

灶,颞骨、颧骨等骨质破坏,未见明确骨膜反应;f)胸部 X 线片各骨未见明显异常;g)镜下见肿瘤主要由卵圆

形细胞组成,未见明显核分裂,夹杂散在破骨样多核巨细胞及微囊形成,部分区域呈纤维组织细胞瘤样,间质

较多烟熏样基质及絮凝状钙化灶穿插,可见粘液囊性变,瘤体内血管丰富(HE,×１００);h)免疫组化:瘤组织

Vim(＋)、EMA 散在少量(＋)、FliＧ１散在(＋)、ERG 散在(＋)、SMA 及 MSA(＋)、CD５６局灶(＋)、D２Ｇ４０
局灶(＋)、SATB２小灶(＋)、F８、CD３１及 CD３４标记血管内皮、AE１/AE３(－)、S１００(－)、GFAP(－)、PR
(－)、KiＧ６７热点区约５％(＋)、CD６３散在(＋)、CD６８标记多核巨细胞.

血１,２５二羟维生素D为特点,血钙、甲状旁腺激素和

２５Ｇ羟维生素D表现正常[１].TIO 少数情况下与某些

肿瘤有关(例如有文献报道,结肠腺癌、卵巢浆液性癌、
肾透明细胞癌、前列腺癌、肺小细胞癌、甲状腺间变性
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癌中,均可能出现 TIO样表现,包括血清FGF２３水平

升高导致肾磷丢失的骨软化症临床表现),但大部分是

软组织或骨组织的间叶性肿瘤所致,以往认为,所有类

型间叶性肿瘤都可以导致骨质软化症,但近些年研究

表明,不同类型的间叶性肿瘤几乎都属于一种形态学

和遗传学具有独特之处的肿瘤,即 PMT.１９４７年,

McCance等[２]报道了第一例股骨肿瘤所致的骨软化

症,１９５９年Prader等[３]阐述了间叶性肿瘤与骨质软化

的关系;直至１９８７年 Weidner等[４]才首次将骨质软化

症相关间叶性肿瘤命名为“磷酸盐尿性间叶性肿瘤Ｇ混

合组织亚型”.１９９１年Folpe等提出PMT四种亚型,
包括混合结缔组织型、骨母细胞样型、非骨化性纤维样

型及骨化性纤维样型,其中以混合结缔组织亚型最为

常见[５].按照肿瘤发生部位可分为骨组织及软组织来

源,发生在软组织的相对较多[６].WHO(２０１３)软组

织肿瘤分类中,PMT首次被收录[７].PMT 肿瘤细胞

一般表现为形态温和的纺锤状、卵圆形或星状细胞,间
质富于血管且常呈微囊性改变,还可发现破骨细胞样

巨细胞、脂肪细胞,软骨样、类骨样或钙化基质,可见出

血区域[８].
既往文献报道引起骨软化的原发性肿瘤主要为间

叶性肿瘤,如:胸膜外脂肪瘤样型孤立性纤维性肿瘤、
腓骨头纤维血管瘤、鼻腔血管外皮瘤、血管球周皮细胞

瘤、血管内皮瘤、纤维血管瘤、腱鞘巨细胞瘤、腱鞘纤

维瘤、梭形细胞瘤、去分化脂肪肉瘤、下颌骨肌纤维母

细胞等.
结合文献及本组病例,PMT具有以下临床及影像

学的特点:①PMT好发于成年人,以４０~６０岁最为常

见,偶发生于儿童引起佝偻病[９],隐匿起病;②临床表

现为四肢乏力,进行性骨痛,骨痛以四肢及负重关节为

主,常伴骨折,身高进行性下降等;③无家族性佝偻病

或骨软化史;④辅助检查提示低血磷;⑤影像学表现为

全身骨质疏松,部分伴病理性骨折的骨软化表现及骨

或软组织原发瘤.原发瘤CT可表现为软组织肿块或

骨骼溶骨性破坏或混合性骨破坏等;MR根据瘤内成

分不同,表现为 T１ 呈等信号或混杂信号,T２ 呈高或高

低混杂信号,增强扫描可呈轻Ｇ中度强化;放射性核素

扫描在寻找软组织隐匿性PMT的检测中往往有较高

的 价 值,作 为 代 谢 活 性 肿 瘤,可 通 过９９m TcＧMIBI
SPECT、１８FＧFDGPET/CT发现隐匿性PMT肿瘤分

布[１０].

PMT的诊断因原发瘤影像学上无特征性、而且往

往较隐蔽,其主要依据实验室检查(低血磷,高尿磷、血
碱性磷酸酶升高、FGFＧ２３等)和影像学上骨质疏松、
软化征象,CT、MR或放射性核素扫描找到原发瘤等

综合分析可作出诊断.但有些软组织和骨来源的肿瘤

会有PMT 的形态学特点,且有 FGF２３的表达,但无

明确的骨软化症,这类肿瘤近些年研究已明确为非高

磷酸盐尿性的亚型,本文颅内肿瘤病例可能属于此亚

型.对于非高磷酸盐尿性的亚型这类患者,无骨质疏

松、软化,无血磷降低表现,术前要作出 PMT 的诊断

则非常困难.
该疾病需与其他原因所致骨质疏松、骨软化的疾

病相鉴别:①常染色体显性低磷性佝偻病:常见于儿

童,有家族病史;骨质密度降低、干骺端杯口状及毛刷

状等佝偻病表现,生长缓慢;颅骨、胸廓、脊柱、关节等

畸形.②X连锁显性低磷性佝偻病:常见于儿童,女性

多于男性;长管状骨弯曲畸形,干骺端不规则,呈杯口

样毛刷状等佝偻病表现,生长缓慢;下肢异常较上肢明

显,以股骨下端变形及距骨颈短缩、距骨穹窿扁平改变

常见;颅骨、胸廓、脊柱、关节等畸形.③甲状旁腺功能

亢进骨病:普遍性骨质疏松,单发或多发骨质破坏;发
生在脊椎可呈夹心面包征改变,可伴棕色瘤形成;骨膜

下骨吸收破坏:最常见于第二、三指中节指骨桡侧皮质

缘呈花边状、虫蚀状改变;软骨下骨吸收:常累及锁骨

远端、骶髂关节和耻骨联合.④成骨不全症:临床表现

为反复骨质脆性骨折史、蓝巩膜、进行性听力下降;颅
骨、脊柱畸形,椎体双凹征改变;长骨纤细、多发骨折可

致弯曲变形.⑤除了上述疾病之外,还需要注意与骨

髓瘤、贫血(如地中海贫血、镰状细胞贫血等)、慢性白

血病等所致全身骨质疏松、破坏等疾病相鉴别,结合临

床和实验室检查鉴别不难.对于发生在骨组织的原发

病灶,结合病理镜下成分鉴别意义更大,当某病例出现

骨样基质、软骨样基质、多核巨细胞及不规则钙化时,
需要考虑到骨肉瘤、软骨类肿瘤(软骨母细胞瘤、内生

软骨瘤等)及骨的富于巨细胞肿瘤(如骨巨细胞瘤、巨
细胞修复性肉芽肿)并进行鉴别:①对于本文病例２,
需要考虑到骨样骨瘤及骨母细胞瘤,病灶可发生在椎

体、附件及长骨,表现为骨质破坏,典型者破坏区内可

有钙化或骨化,骨母细胞瘤肿瘤范围大于骨样骨瘤,当
病灶部位出现夜间痛明显,服用水杨酸可缓解为骨样

骨瘤特点.②对于某些发生在骨组织中,出现片絮样、
边界模糊或大量钙化、骨样基质肿瘤需要与骨肉瘤鉴

别,如本文病例３,胫骨上端出现片絮状高密度影,边
界不清,需要考虑到不典型骨肉瘤.典型原发性骨肉

瘤多见于青少年,患处肿痛、皮温升高,好发于股骨下

端及胫骨上端,骨质破坏明显或有成骨表现,出现肿瘤

骨、软组织肿块形成,可出现 Codman三角骨膜反应.
对于原发病灶位于颅内的肿瘤,例如,本文病例４,该
病例最容易误诊为脑膜瘤,典型脑膜瘤与硬脑膜或颅

骨以宽基底相连,CT 呈等或稍高密度,密度常较均

匀,少有囊变坏死,可以沙砾样钙化;MRI上呈 T１WI
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等或稍低信号,T２WI稍高信号,增强扫描较均匀明显

强化,可有脑膜尾征,周围水肿轻,邻近骨质常出现骨

质增生硬化.对于其他原发病灶位于软组织的肿瘤,
应根据不同部位好发肿瘤的不同临床、影像及病例特

点进行相应考虑并与之鉴别.
综上所述,当成年人出现乏力、骨痛、骨密度降低、

进行性身高下降等骨质软化症状,生化检查呈现低血

磷、高尿磷的特点,要考虑磷酸盐尿性间叶性肿瘤性骨

软化症的可能.
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