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[摘要 ]目的:探讨近端型上皮样肉瘤的临床病理特征 、诊断要点和鉴别诊断。方法:分析 4例近端型上皮样肉瘤的临床病理

资料 ,观察其组织病理学形态及免疫表型特征 , 对其进行随访。结果:女 3例 ,男 1例。发病年龄 33～ 58岁。位于会阴部 2例 ,

胸壁 1例 , 背部 1例。临床均表现为无痛性生长的坚实性孤立性结节状肿块。瘤细胞呈圆形或卵圆形 , 含有均质的嗜酸性胞

质 , 胞核位于一侧 ,核仁明显 , 常见横纹肌样细胞 , 少见肉芽肿样改变。瘤细胞波形蛋白(V im)、细胞角蛋白(CK)、CD34、上皮

膜抗原(EMA)阳性例数分别为 4 /4、4 /4、2 /4、1 /4,均不表达 M yoD1 、S-100蛋白 、SMA、HMB-45、desm in。 2例死于发病后 8个月

以内 , 1例发病 4个月后出现肝转移灶 , 12个月死亡 , 另 1例随访 14个月仍生存。结论:近端型上皮样肉瘤的组织病理学特征

是:瘤细胞有弥漫性深染嗜酸性癌样胞质 , 核大 ,空泡状 , 核仁明显 ,常见横纹肌样细胞;瘤细胞共同表达 V im和 CK, 半数病例

瘤细胞表达 CD34,部分病例瘤细胞表达 EMA;诊断需与一些具有上皮样细胞形态的良恶性肿瘤相鉴别;其生物学行为高度

恶性。
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Proxmi al-type epithelioid sarcoma:A clin icopathological analysis of 4 cases
WANG Xin1 , SUN Xiao-hong2 , WU Shu-ping1

(1. D epartm ent of Pathology, B engbu F irst People’ sHospital, B engbu 233000;

2. Departm ent of Pathology, Mencheng Coun ty Second P eople’ sHospita l, Mencheng 233500, China)

[ Abstract] Objective:To investigate the pa tho log ica l cha rca te ristics, c linical and d iffe rentia l dignosis of proxim a l-type epthe lioid

sarcom a.M ethods:The pa tho log ic and immunopheno typic fea tures o f 4 case s of prox im a l-type epithelio id sarcom aw ere studied and all

the cases we re fo llow ed up. R esu lts:Three of the patients we re fema le and 1 w asm a le. The age o f the pa tien ts ranged from 33 to 58. The

epithe lioid sarcom a grew on the pe rineal reg ion in two, on the chest w all in one and on the back in one . The tum o rs w ere painless

subcu taneous firm g row ing so litary nodules. The tumo r ce lls we re round o r ovo id, containing eosinophilic cy top lasm. The nuc leus w as

located on one-side w ith obv ious nucleo l.i Rhabdoid fea ture s we re frequently observed, se ldom resulting in a granu lom a-like a lte ra tion.

The tum ors sta ined po sitive ly for v im entin (4 /4), CK(4 /4), CD34(2 /4), EMA(1 /4), while negative ly forM yoD1 , S-100 P ro te in,

SMA , HM B-45, and de sm in. Tw o patients died a fter e igh t months since presentation, one pa tient w as found liver m etastasis afte r four

m on ths and died after twe lve mon ths, and one pa tient w as still a live afte r four teen m on ths . Conc lu sions:The histopa thologica l

characteristics of prox im a l-type epithe lio id sa rcom a are as fo llow s:the tum o r ce lls show diffuse and dense ly eo sinophilic cy top la sm ,

en la rged vesicu lar nuc lei and prom inent nuc leo l.i Rhabdoid fea tu res are frequently obse rved. A ll the tum or ce lls express v im en tin and

CK. The tum or ce lls express CD34 in half of the cases and exp ress EMA in pa rt of the cases. M o re attention should be paid to

diffe rentia te th is tum or from other ben ign and m a lignant tum ors exh ib iting epithe lio id featu res. The bio log ica l behaviour o f proxim a l-type

epithe lioid sarcom a is high ly m aliganance.

[ Key w ords] so ft tissue neop lasm s;epithe lio id sa rcom a, prox im a l-type;immunohistochem istry;diagnosins, diffe rentia l;pa tho logy,

clinica l

　　上皮样肉瘤 (ep ithelioid sarcoma, ES)是一种少

见的软组织恶性肿瘤
[ 1, 2]

,经典型上皮样肉瘤主要

指发生于四肢末端者 ,也称为远端型 (distal-type)。

其特征为形成肉芽肿样结节 。近年发现 ES也可发

[ 2] 　Tugw lP, O rtizZB. Rheum atoid arth ri tis:Em erg ing evidence for the

b enefits of early and aggressive therapy[ J] . D isea seManag eHea lth

Ou tcom es, 1997, 3(5):141 - 153.

[ 3] 　M iceli-Richard C, Dougados M. Leflunom id e for th e treatm en t of

rheum atoid arth ritis[ J] . E xpert Opin P harm aco ther, 2003, 4(6):

987 - 997.

[ 4] 　V olck B, L O ew-Friedrich I, Oed C, et a l. In creased bone resorp tion

inpatien ts w ith active rheum atoid arth ri tis norm alizes du ring

treatm en tw ith lefunom ide[ J] . ACR poster S ession, 2000, 6(9):

1 659.

[ 5] 　王　斌.类风湿性关节炎滑膜细胞功能的研究进展 [ J] .中国

药理学通报 , 1993, 9(2):99 - 101.

[ 6] 　郭　浩.白芍总甙对 T细胞调节功能的影响 [ J] . 中国药理学

与毒理学杂志 , 1993, 7(3):193 - 196.
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生于头颈部及躯干部 ,称为近端型 (prox ima l-type),

两者在临床病理学特征和生物学行为方面都有明显

差异。本文分析 4例近端型 ES的临床病理资料 ,并

复习相关文献 ,对其临床病理特征 、免疫表型 、诊断

要点及鉴别诊断进行探讨 。

1　材料与方法

　　收集两家医院 2005年 1 ～ 10月明确诊断的近

端型 ES 3例 ,另 1例为复旦大学附属肿瘤医院同期

病例 ,共 4例近端型 ES相关资料 ,常规切片染色 、镜

检 ,免疫组化采用 S-P 法 , 第一抗体波形蛋白

(V im)、细胞角蛋白 (CK)、 CD34、上皮膜抗原

(EMA)、MD1、S-100蛋白 、平滑肌肌动蛋白(SMA)、

抗人黑素细胞单克隆抗体 (HMB-45)、结蛋白

(desm in),均购自福州迈新生物技术开发有限公司 。

并对 4例进行随访。

2　结果

2. 1　临床资料　男 1例 ,女 3例;年龄 33 ～ 58岁 。

会阴部 2例 ,胸壁 1例 ,背部 1例 。 4例首发症状均

为无痛性生长的坚实性孤立性结节状肿物 ,最大径

1. 0 ～ 3. 5 cm ,确诊前病程为 2 ～ 4个月。 4例均经

手术切除并辅以放疗 、化疗 。

2. 2　镜检　肿瘤呈多结节状弥漫性生长 (见图 1),

由上皮性癌样细胞构成 ,瘤细胞体积大 ,圆形或卵圆

形 ,胞质显著嗜酸性 ,核大 、空泡状 ,位于一侧 ,核仁

明显(见图 2),常见横纹肌样细胞 ,周围结缔组织增
生 (见图 3)。

2. 3　免疫表型 　瘤细胞 V im、CK、CD34、EMA阳

性 ,分别为 4 /4、4 /4、2 /4、1 /4(见图 4 ～ 7);MyoD1 、

S-100蛋白 、SMA、HMB-45、desm in均为阴性 。

2. 4　随访　2例发病后 8个月死于全身转移;1例

4个月出现肝转移 ,发病后 12个月死亡;另 1例随

访 14个月仍生存 。

3　讨论

3. 1　临床特征　(1)年龄:发生于中青年 ,平均年

龄高于远端型。 (2)部位:头颈 、躯干 、会阴部 ,位置

偏于中轴部位。 (3)大体表现:无痛性生长的孤立

性结节状肿块。 Hasegaw a等
[ 3]
研究 20例近端型

ES,年龄 13 ～ 80岁 (中位年龄 40岁);男 12例 ,女

8例 。肿瘤表现为深部软组织或皮下肿块;位于腹

股沟区 5例 ,大腿 4例 ,外阴 3例 ,腋下 3例 ,胸壁 、

肋侧 、背部 、髋部和会阴各 1例 。肿瘤最大径 2 ～

16 cm(平均 7. 8 cm)。 Gu illon等
[ 4]
研究 18例近端

型 ES,年龄多在 20 ～ 40岁 (中位年龄 35. 5岁)。男

11例 ,女 7例 。临床主要表现为肿块形成 。 6例发

生于骨盆和会阴区 , 4例在耻骨和外阴 , 3例臀部 ,髂

部 、阴茎 、前臂 、腋下 、枕部各 1例。肿瘤大小为 1 ～

20 cm(平均 4 cm)。

3. 2　病理特点　肿瘤呈多结节状弥漫性生长 ,由上

皮状癌样细胞构成 ,细胞体积大 ,圆形或卵圆形 ,核

呈空泡状 ,位于一侧 ,核大 ,核仁明显 ,具有杆状形态

特征
[ 5]

,常见横纹肌样细胞 。H asegaw a等
[ 3]
将其分

为:(1)大细胞亚型 12例 (60%),特征为大细胞呈

片状分布 ,有显著的核仁 ,常有差分化癌或横纹肌样

表型;普通型 6例 (30%)。 (2)血管瘤样亚型 2例

(10%),类似于上皮样血管内皮瘤图像 。 Guillou

等
[ 4]
观察瘤细胞有显著的上皮样或横纹肌样特征 ,

显著的细胞异型性 ,半数病例呈多结节状生长 ,常见

坏死区。其形态学表现从经典型 ES到恶性横纹肌

样瘤或未分化癌。经典型 ES中所见的肉芽肿样型

仅见 2例 。

3. 3　免疫表型　本组资料显示 , 4例瘤细胞同时表

达 V im 和 CK , 2例表达 CD34, 1例表达 EMA。

Hasegaw a等
[ 3]
研究其免疫反应标志为:V im 20例

(100%), CK 20例 (100%), EMA 17例 (85%),

CD34 9例(45%), CD99 5例(25%), 3例(15%)表

达 desm in或 SMA ,其它标志物如 S-100蛋白 、神经

微丝蛋白 (NF)、神经元特异性烯醇化酶 (NSE)、突

触素 (Syn)、CD56 共 12 例 (60%), p53 16 例

(80%), 14例 (70%)K i-67阳性 (≥30%)。 Guillou

等
[ 4]
研究其免疫表型:CK、EMA、V im 阳性 17例

(17 /18),部分病例表达 desm in(10 /16)、CD34(8 /

16)、SMA(5 /15)、HMB-45(3 /13)、CEA(1 /10)。而

S-100蛋白和 CD31均为阴性。

3. 4　超微结构　Guillou等
[ 4]
用电镜研究 7例 ES,

4例显示胞质内显著的中间丝 ,常聚集于核周 ,呈漩

涡状 ,与横纹肌样表型一致。 5例显示上皮分化特

征 ,如张力丝样结构或桥粒或二者兼有;而 1例显示

肌纤维母细胞分化特征 。

3. 5　诊断要点　(1)部位:发生于头颈 、躯干 、会

阴 、骨盆 ,大多位置深在。 (2)组织病理学特征:肿

瘤呈多结节状生长 ,由大的上皮状癌样细胞构成 ,细

胞有明显异型性 ,核大 ,空泡状 ,核仁明显 ,有明显的

杆状形态特征 ,常见横纹肌样细胞 ,常见肿瘤性坏

死 ,但少有肉芽肿样结构
[ 2 ～ 5]

。 (3)免疫表型:瘤细

胞同时表达 V im和 CK可作为该肿瘤的特征性诊断

指标之一
[ 5]

。

3. 6　鉴别诊断　 (1)上皮样肉瘤样血管内皮瘤:

B illings等
[ 6]
报道 7例以前被其他病理学家诊断为
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上皮样肉瘤的罕见的上皮样肉瘤样血管内皮瘤 。其

与 ES的主要区别:部分病例胞质内出现小空泡 ,细

胞核异型性不明显 ,核分裂指数低 ,无坏死;肿瘤细

胞表达 CD31、 FLI-1, 而不表达 CD34;缺乏远处转

移 ,预后较好。 (2)普通型上皮样肉瘤:近端型 ES

肿瘤位于近心侧 ,如盆腔 、会阴 、耻骨 、外阴 ,其浸润

较普通型为深 ,并且有坏死 ,少见肉芽肿样结构 ,有

明显杆状形态特征
[ 4]

,在 CK的表达方面也比普通

型 ES更为局限 。但却与其它型别的杆状瘤相一

致
[ 7]

。 (3)肾外恶性横纹肌样瘤(malignant rhabdo id

tumor,MRT):在有些 ES病例 ,横纹肌样瘤细胞非常

显著 ,单纯从形态学上几乎不可能和 MRT相区别 ,

两者生物学行为也有类似性 。 Perrone等
[ 8]
报道 4

例年轻妇女外阴肿瘤 ,其中只有 1例具有经典型 ES

组织学特征 ,其余 3例符合 MRT的诊断标准 ,但有

2例以前曾报道为 ES。他们认为 ES和 MRT具有

一些组织学的相似性 ,电镜和免疫组化无助于区分

ES和 MRT,主要是它们具有若干共同的电镜和免

疫表型特征 。他们认为即使不是大多数 ,也有一些

外阴部 ES实际上是 MRT。Molenaar等
[ 9]
通过对 3

例 ES的研究 ,发现在组织学上符合深部组织的 ES

或软组织 MRT ,免疫表型符合 ES肿瘤细胞表达

V im和上皮抗原标志物 , 而肌源性标志 desm in阴

性 ,但遗传学研究提示瘤细胞具有胚胎性横纹肌肉

瘤所见的现象(DNA二倍体;三体性染色体 )。因而

认为该肿瘤虽然免疫组织化学发现支持上皮样特

征 ,但染色体发现提示其与横纹肌肉瘤有关 ,符合横

纹肌样瘤。 (4)上皮样恶性周围神经鞘膜瘤:临床

多有放射性疼痛 ,肿瘤与周围界限较清楚 ,从不侵犯

表皮 ,光镜下总能找到或多或少的梭形细胞成分及

黏液样变性区。瘤细胞表达 V im、NSE和 NF,不表

达 CK。 (5)多形性横纹肌肉瘤:平均年龄 50 ～ 60

岁 ,一般只发生于下肢深部软组织 ,临床表现为快速

发展的疼痛性肿块 ,由未分化圆形至梭形细胞及胞

质明显嗜酸的梭形 、蝌蚪形和球拍样多边形细胞构

成 ,瘤细胞表达 MyoD1、desm in,不表达 CK和 EMA。

(6)无色素型恶性黑色素瘤:近端型 ES的位置深

在 ,较少侵犯表皮 ,瘤细胞表达 CK ,不表达 HMB45。

而恶黑多累及表皮或黏膜 , 瘤细胞表达 HMB45、

S-100蛋白 ,而不表达 CK。 (7)滑膜肉瘤:多位于大

关节附近 ,可有短梭形细胞和上皮样细胞 ,后者细胞

较小且常形成腺样结构 。细胞间可有黏液样物质 。

上皮样瘤细胞表达 V im 和 CK , 梭形瘤细胞表达

V im ,大多不表达 CK;所有的滑膜肉瘤均弥漫性表

达 bc l-2蛋白;大多数滑膜肉瘤表达 CD99。

3. 7　预后　本组 4例 , 3例发病后 12个月内肿瘤

转移而死亡。表明近端型 ES较远端型者更具有高

度侵袭性 ,对各种治疗方法具有抵抗性 。H asegaw a

等
[ 3]
随访 20例 , 13例 (65%)局部复发 , 15例

(75%)发生转移 , 首先转移至淋巴结。 13 例

(65%)死于本病。与肿瘤不良预后独立的相关因

素有肿瘤的大小和早期转移。并认为近端型 ES是

一种成人中罕见的未分化软组织肉瘤 ,比远端型者

预后更差 。G uillou等
[ 4]
报道 4例 ,随访信息显示:

1例局部复发 , 6例转移播散 , 5例死亡 。他们认为

其比普通型 ES更有侵袭性 ,或至少发生较早转移。

目前尚不清楚其生物学行为之不佳 ,是否与明显的

横纹肌样表型有关 ,还是仅仅与经典的预后因素如:

肿瘤大小 、浸润深度 、远端 /近端部位 、能否再次切除

和血管侵袭等有关
[ 2, 3]

。

(本文图 1 ～ 7见封四 )

(致谢:复旦大学附属肿瘤医院王朝夫博士惠

赠 1例资料;蚌埠医学院病理学教研室李涤臣教授
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