
误诊为风湿性或类风湿性关节炎,误诊率高达 95.
2% [1],特别是肺性骨关节病多继发于周围型肺癌,
该型早期多无呼吸道症状。 本例虽为肺中央型病

变,但肺原发症状一直不明显,且刚开始误诊为类风

湿性关节炎而延误治疗时间约 10 个月,以致患者明

确诊断时即为肿瘤晚期,全身多发转移。 肺性骨关

节病的确切病因尚不清楚,可能与肿瘤细胞分泌生

长激素或神经功能有关,也可能与自身分泌或分泌

雌二醇有关;有报道[5]与家族遗传基因有关。
肺癌在我国发病率逐年上升,且日趋年轻化,但

多数患者确诊时即为晚期,失去了手术的机会,极大

地影响患者的生存及预后,故早发现、早诊断、早治

疗的意义重大,尤其对首发症状为肺外表现者早期

诊断的意义更重大。
我们从本例中得到以下思考:(1)对于 40 岁以

上不明原因的关节肿痛,或按风湿性关节炎治疗症

状改善不明显,伴有指端肿痛、麻木、杵状指(趾)
等,X 线示有骨膜增生或呈洋葱样改变者,需及时行

胸部影像学检查,应考虑可能为副瘤综合征中的肺

性骨关节病;(2)肺外表现的患者往往首先不是就

诊于肿科,而可能就诊于骨科、风湿免疫科等其他科

室,临床医生应警惕肺癌副瘤综合征的肺外表现,在
排除本科疾病的同时,要想到肺癌的可能;从而做到

早期发现、早期诊断及早期治疗。
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右小腿高级别恶性肌纤维母细胞肉瘤伴肺部转移瘤 1 例
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摇 摇 患者男,51 岁。 半年前无明显原因出现右小腿

肿块,半年来感觉增大,胀痛不适、皮肤破溃,要求住

院治疗。 体格检查:右小腿上端腘窝下方见 80 mm
伊90 mm肿块,可推动,压痛、皮肤破溃,与周围界限

不清。 X 线片检查右小腿上方后侧软组织内肿块,
性质待定(见图 1)。 胸部 CT:两肺多发转移瘤(见
图 2)。 病理诊断:高级别软组织肉瘤,倾向恶性肌

纤维母细胞肉瘤。 肿瘤大小 9. 0 cm 伊 7. 7 cm 伊
4. 6 cm,侵至脂肪及肌组织,可见脉管内瘤栓(见图

3)。 免疫组织化学:高级别恶性肌纤维母细胞肉瘤

伴局部黏液变。 免疫组织化学法(12013鄄453):瘤细

胞波形蛋白 + 、平滑肌肌动蛋白(膜 + )、鼠抗人肌

特异性肌动蛋白单克隆抗体 + 、鼠抗人 CD99 单克

隆抗体 + 、鼠抗人结蛋白单克隆抗体 - 、鼠抗人上皮

膜抗原单克隆抗体(局 + )、鼠抗人肌调节蛋白单克

隆抗体 - 、兔抗人 P53 单克隆抗体 - 、兔抗人 S鄄100
蛋白多克隆抗体 - 、鼠抗人 CD68 单克隆抗体 - 、兔
抗人增殖细胞核抗原单克隆抗体阳性率约 60% (见
图 4)。 MRI:右小腿上端后方软组织内见巨大团块

状长 T1 长 T2 为主的混杂信号影,大小 51. 8 mm 伊
80. 08 mm 伊 90. 31 mm,边界不清,病灶位于皮下软

组织内,相邻肌层受压明显,外周皮下脂肪有少量条

索状网状渗出改变(见图 5 ~ 8),增强扫描后病灶不

均匀强化,边缘花环状强化明显(见图 9 ~ 12)。
摇 摇 讨论摇 恶性肌纤维母细胞肉瘤是一种以肌纤维

母细胞分化为特征的罕见恶性间叶组织肿瘤[1 - 5]。
多发生于成年男性,以 60 ~ 80 岁发病居多,多为单

发,少数可多发,主要发生于四肢(下肢略多于上

肢),偶见于躯干、头颈部及手足部[1] 。临床表现以
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进行性增大的肿块为主,质地较硬,多数境界清楚,
半数以上可发生于局部并反复复发,有一定侵袭

性[2]。 恶性肌纤维母细胞肉瘤远处转移以肺、骨、
淋巴结为主[3],本例双肺多发转移。

MRI 对软组织分辨能力极佳,对肿瘤生长范围

及生长方式或形态边缘,以及有无包膜的显示极为

敏感;T1W1 可清晰显示病变区解剖结构,提供肿瘤

与脂肪组织良好对比,提示病变区出血或脂肪存在;
T2W1 可明确显示肿瘤范围,边界病变内信号均匀

性,以及病变周围水肿和浸润。 本文报道 1 例 MRI
平扫 T1W1 呈均匀略低信号、等信号或不均信号,
T2W1 多为均匀或不均匀高信号,其内有不等量索

条状信号,可有坏死、囊变、出血、钙化;增强后肿瘤

实质呈厚壁花环样明显强化。
总之,恶性肌纤维母细胞肉瘤的影像学表现为

发生于肌群间隙或其他部位的边界较清楚、分叶状、

瘤周水肿不明显的肿块,MRI 增强后呈轻、中度厚壁

花环状强化,依据影像学表现及免疫组织化学检查

可作出诊断。
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