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侧脑室三角区上皮样肉瘤一例
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图１　头颅 MRI横断面示右侧侧脑室三角区结节(箭)T１WI呈等Ｇ稍高信号.
图２　头颅 MRI横断面示右侧侧脑室三角区结节(箭)FLAIR呈稍高信号,周围大片高信号水肿带.
图３　头颅 MRI冠状面示右侧侧脑室三角区结节(箭)T２WI呈不均匀高信号,周围大片状高信号水肿带.　
图４　头颅 MRI矢状面示右侧侧脑室三角区结节影(箭)T２WI呈不均匀高信号,周围大片状高信号水肿带.
图５　头颅 MRI增强横断面示右侧侧脑室三角区结节影(箭)明显较均匀强化.　图６　DTI示右侧大脑半

球纤维束较对侧减少.

　　病例资料　患者,男,６０岁,因“记忆力减退４d 余,发现颅内占位３d”入院.患者４d前无明显诱因

出现记忆力下降,表现为对近期记忆模糊,无头晕、头
痛,无发热等症状.行头颅 MR 示:右侧侧脑室三角

区结节状异常信号影,大小约１．８cm×１．６cm,T１WI
呈等、稍高信号(图１),FLAIR呈稍高信号(图２),
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图７　MRS示右侧侧脑室三角区病灶 NAA 峰明显减低,CHO 峰显著升高,Cr峰未见明显异常.

T２WI呈不均匀高信号(图３、４);右侧额顶叶、脑室三

角区及半卵圆中心区大片状长 T１ 长 T２ 信号影(图１、

３、４),增强后病灶呈明显不均匀强化(图５),脑中线结

构轻度左移.DTI示:右侧大脑半球脑白质纤维束较

对侧减少(图６).MRS示右侧侧脑室三角区病灶

NAA峰明显减低,Cho峰显著升高,Cr峰未见明显异

常(图７).行开颅肿瘤切除术中见肿瘤组织位于右侧

脑室三角区,肿瘤呈灰白色鱼肉样,质地偏硬,血供丰

富,边界不清.术后肿瘤组织病理免疫组化:肿瘤细胞

呈CK(－),Vim(＋),GFAP(－),IDH１(－),OligＧ２
(－),ATRX(局灶弱＋),P５３(野生型),MGMT(＋),

EMA(局灶＋),PTEN(局灶弱＋),EGFR(－),S１００
(－),PR(－),SSTR２(－),Nestin(部分＋),CD３１(局
灶＋),ERG(－),CD３４(－),FⅧ(－),EＧcd(－),INIＧ
１(－/＋),CK１９(－),CK７(－),CK５/６(－),CalretiＧ
nin(－),P６３(个别细胞弱＋),KiＧ６７(约１０％＋).网

织红细胞染色显示细胞间网状纤维.病理诊断为上皮

样肉瘤.
讨论　上皮样肉瘤(EpithelioidSarcoma,ES)是

一种罕见的间叶性肿瘤,组织来源不明,表现为多向分

化,主要表现为上皮性[１].由 Enzinger于１９７０年首

次描述[２].该病可以发生于任何年龄,以年轻人为发

病高峰,男性较女性常见.世界卫生组织(WHO)于

２０１３年软组织肿瘤分类将 ES分为两个不同的亚型:
远端型和近端型[３,４].两者的免疫表型、组织结构和

超微结构无显著差异,但其发生的部位、肿瘤细胞的形

态特征和预后不同.远端型也被称为经典型,可表现

为单发或多发,年轻人常见,累及四肢远端的真皮、皮
下组织或深层组织,常常与皮肤溃疡有关.近端型上

皮样肉瘤(proximalepithelioidsarcoma,PES)主要影

响中年患者,常发生在近端和深层组织,如骨盆、生殖

道等 部 位,近 端 型 上 皮 样 肉 瘤 侵 袭 性 更 强,易 转

移[３,５].本例患者为中年男性,病灶位于右侧侧脑室

三角区,为近端型,发生部位非常罕见.
上皮样肉瘤在CT上表现为等或稍低密度的软组

织肿块,部分病灶呈囊实性改变.若病灶较小,可表现

为圆形或类圆形,密度均匀.若病灶较大,边缘可呈分

叶状,密度不均,病灶内可出现坏死、出血、囊变,偶见

钙化.伴有邻近软组织、骨的侵犯.增强后呈不均匀

强化,其强化方式与肿瘤细胞构成及细胞变性有关[６].
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MRI主要表现为 T１WI等或高信号,T２WI等或高信

号,若病灶内有钙化,T１WI和 T２WI上均为低信号.
周围可出现水肿带.该例患者病灶呈椭圆形,以实性

为主,T１WI呈等或稍高信号,T２WI呈不均匀稍高信

号影,周围伴有大片状 T２WI高信号水肿带,基本符合

该病的 MR影像表现.
本例ES发生在颅内,需与该部位常见肿瘤进行

鉴别.首先是脉络丛乳头状瘤,脉络丛乳头状瘤常见

于儿童及青少年,MRT１WI呈低/等信号,T２WI呈

等/稍高信号,表面凹凸不平,呈桑葚样表现,增强后明

显强化.可出现侧脑室扩张及瘤周水肿[７].该例患者

为老年患者,该例病灶在 T１WI上表现为稍高信号,并
且病灶边缘比较光滑.其次要与淋巴瘤进行鉴别,淋
巴瘤常见于中老年人,MRIT１WI呈稍低信号,T２WI
稍高信号,信号均匀,增强后呈明显强化,伴有较轻的

瘤周水肿[７].虽然本例患者年龄符合淋巴瘤常见的发

病年龄,并且瘤周也出现水肿带,但其信号不均匀,特
别是 T１WI信号表现与淋巴瘤表现不符.本例ES还

要注意与转移瘤进行鉴别.颅内转移瘤常见的发病年

龄以４０~６０岁多见,与本例患者年龄相仿.转移瘤好

发部位多位于皮髓质交界区[８],MRI上 T１WI呈低信

号,T２WI呈高信号为主,若病灶内出血,其信号不均,
可能出现等 T１ 长 T２ 信号,增强后呈明显强化.转移

瘤还有一个典型表现“小病灶,大水肿”.本例病灶虽

然有瘤周水肿的表现,增强后呈明显强化,但病灶的发

病位置不在转移瘤的好发部位,平扫 T１WI与常见的

转移瘤信号表现不相符,并且本例患者无其他部位肿

瘤病史,故可根据以上表现与转移瘤进行鉴别.

ES是罕见的间叶源性肿瘤,发生在颅内更为少

见,其影像表现特征不明显.仅可通过影像表现了解

病变的位置、大小、形态及对周围组织侵犯的情况.若

要进一步确诊还需进行病理学检查.
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