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肺滑膜肉瘤 3 例报道及文献复习

杜金耀,吴礼高

[摘要]目的:探讨肺滑膜肉瘤(SS)的临床表现、病理形态、影像学表现、免疫组织化学(免疫组化)、生物学行为和预后,提高

诊断水平。 方法:对 3 例肺 SS 的相关临床资料、CT 特点、肿块大体特点及镜下特点,结合免疫组化标记结果及预后进行分析

总结。 结果:肺 SS CT 显示肺野密度不均匀的团块状阴影,界尚清。 镜下见肿瘤细胞呈梭形或胖梭形,核呈梭形或卵圆形,胞
质少而不清晰,瘤细胞间可见多少不等的胶原纤维。 免疫组化结果 EMA ( + )、CK( + )、 CD99( + )、Vim( + )。 结论:通过 CT
检查及免疫组化标记可以提高肺 SS 的诊断及鉴别诊断水平,减少误诊。
[关键词] 肺滑膜肉瘤;免疫组化;CT;鉴别诊断
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摇 摇 滑膜肉瘤(SS),又称滑膜细胞肉瘤,恶性滑膜

瘤,滑膜母细胞肉瘤。 通常发生于深部软组织,以四

肢大关节为好发部位,也可发生于前臂、大腿、腰背

部的肌膜和筋膜上[1]。 主要临床症状为局部肿胀、
肿块、疼痛,活动受限。 发生于肺部者较少,我们收

集 3 例肺 SS 进行分析,现作报道。

1摇 临床资料

摇 摇 例 1 男,45 岁,于 2011 年出现咳嗽,咳白色黏

痰,痰中带血,伴活动后气促,CT 示右肺结节,手术

切除送检。 肿块大小 8 cm 伊 5 cm 伊 5 cm,切面呈鱼

肉状,质嫩,当时诊断为肺癌。 3 年后肺癌复发入

院,再次手术切除。 切面呈鱼肉状,HE 切片示:瘤
细胞由梭形细胞构成,核卵圆形并呈杆状排列,细胞

呈弥漫状,局部呈涡旋状,核大,可见核仁。 其免疫

组织化学(免疫组化)标记结果为:Vim( + )、SMA
( - )、CD117 ( - )、 S鄄100 ( - )、CD34 ( - )、Dog鄄1
( - )、Ki鄄67 ( + )、 desmin ( - )、CK 小灶性 ( + )、
EMA( + )。

例 2 男,71 岁,因胸闷、气喘、发热 2 月余入院,
胸廓无畸形,双肺呼吸音尚可,左肺呼吸音较右肺

低,干、湿罗音不明显,心率 86 次 /分,周围血管征

( - ),CT 示左上肺占位。 术中查见一灰红结节,切
除送检。 肿块大小 5 cm 伊 3 cm 伊 3 cm,。 切面呈鱼

肉状,质嫩。 镜下:肿瘤由上皮样细胞及纤维母细胞

样梭形细胞构成,上皮样细胞呈卵圆形、圆形,胞质

丰富,核大,可见核仁,排列呈涡旋状、实性条索状或

巢状。 局部可见裂隙样腔隙:上皮样细胞及周围的

梭形细胞形态一致,呈束状交错排布,两者均可见核

分裂象。 免疫组化标记结果:Vim( + )、CK( - )、
EMA 散在( + )、Bcl鄄2( + )、CD99( + )、CD56( + )、
Syn 局灶( + )、NSE( + )、SMA( - )、Desmin( - )、
CD34( - )、 CD31 ( - )、 S鄄100 ( - )、 CK5 / 6 ( - )、
Calretinin( - )、Ki鄄67( + )。

例 3 女,39 岁,因低热、咳嗽、咳痰,并伴有左侧

胸痛 2 周入院。 X 片示右上肺阴影。 CT 示右上肺

野见密度不均匀的团块状阴影,界尚清,增强扫描病

灶呈不均匀强化,术中查见灰红结节,切除送检。 肿

块大小 3 cm 伊2 cm 伊 1. 5 cm,切面灰红色,质嫩,鱼
肉状。 镜下见肿瘤细胞呈梭形或胖梭形,核呈梭形

或卵圆形,胞质少而不清晰,瘤细胞间可见多少不等

的胶原纤维。 免疫组化标记结果:CD34( + )、Bcl鄄2
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( + )、 CD99 ( + )、 S鄄100 ( + )、 Vim 弱阳性、 Des
( - )、SMA( - )、EMA( - )、CK( + )、CK 弱阳性、
CD68( + )、CK5 / 6( + )、WT鄄1( - )、Ki鄄67( + )。

2摇 讨论

摇 摇 SS 源于滑膜或未成熟的间充质细胞,在软组织

的恶性肿瘤中占 5% ~ 10% ,主要发生在四肢的大

关节以及在不含滑膜部位,如头部、颈部、胸膜、肺、
心脏、纵隔、腹壁和肾脏组织中。 肺 SS 在肺的原发

肿瘤中罕见,仅占 0. 5% [2]。 由于原发性和转移性

SS 形态特征相似,因此,临床表现和影像学评估在

排除胸腔外的原发性肿瘤来源中有着非常重要的

作用。

2. 1摇 肺 SS 的临床表现、影像学表现及鉴别诊断摇
肺 SS 通常发生于青年至老年,无性别优势。 最常见

的临床表现是咳嗽、咯血,其次是胸痛,低度发热和

体质量减轻少见。 胸片表现为边界清楚的中等密度

的肿块[3]。 肺 SS 的典型 CT 表现为不均匀实性肿

块影,边缘较清楚,内含液化区域,为出血或坏死;肿
块较大,可有钙化;肿块分叶不明显,多为浅分叶切

迹样改变;病灶可侵犯胸膜引起胸腔积液[1,3 - 6]。
MR 显示肺肿瘤在上呈等信号或高信号,增强后呈

环状厚壁强化,若肿瘤内在 T1WI 呈低信号而 T2WI
呈高信号的区域,系肿瘤坏死所致。 肺 SS 和肺内肿

瘤的临床表现及影像学差异总结见表 1[7 - 10]。
2 . 2 摇 肺SS的病理学特征及鉴别诊断 摇 肺SS通常

表 1摇 肺 SS 和肺内肿瘤的临床表现及影像学特点

类别 患病人群 临床表现 影像学特点

血管肉瘤 中年人 胸痛、咳嗽、咳血 CT 及 MRI:多结节,呈均匀密度影,
当有坏死或囊肿时密度不均

平滑肌肉瘤 老年人 胸痛、呼吸困难、可有右心衰竭 X 片:边界清楚的结节;
CT:呈均匀密度影;MR:可显示肺血管内癌栓

横纹肌肉瘤 儿童,5 ~ 7 岁,男性居多 胸痛、咳嗽、咳血、呼吸困难、气胸 CT:等均匀密度;MR:信号可变,
可与肌肉等信号,若伴有坏死信号不等

肉瘤样间皮瘤 老年人,多为男性 胸痛、咳嗽、呼吸困难 X 线:常为单侧;
MR:与肌肉相比,T1 加权像高于 T2 加权像

SS 中年人 胸痛、咳嗽、咳血、呼吸困难 CT:不均匀密度,偶可见钙化;
MR:呈不均匀信号提示出血或坏死

纤维肉瘤 成年人 胸痛、咳嗽、咳血
CT 及 MR:边界清楚、光滑的结节

是外周型界限清楚但无被膜的实性肿瘤。 直径

0. 6 ~ 17. 0 cm,少数患者累及气管支气管树,伴有支

气管内肿块形成。 偶见肿瘤弥漫浸润胸壁或纵隔结

构。 肿块体积较大,切面白色、质地较硬,可有坏死

和出血。
肺 SS 的组织学特征与发生于软组织的同类肿

瘤相同,分双向型和单向型 2 种类型。 单向型滑膜

肉瘤最常见的肺亚型完全由长、短梭形细胞构成,弥
漫性紧密排列或呈交织束状排列;瘤细胞间含少量

或无明显的胶原纤维;增生的梭形细胞周可见大小

不一、扩张的裂隙;核分裂象多见。 此亚型可显示一

种明显的血管周细胞瘤的血管形式,以及局灶性致

密透明变的纤维化区。 双向型滑膜肉瘤由上皮和梭

形成分构成,两者比例不定。 上皮细胞胞质丰富,核
呈椭圆形,染色质呈颗粒状,偶见核仁。 上皮细胞形

成腺样腔隙,腔内含有上皮性黏液,也可呈乳头结

构,细胞大小较一致,常为单层,偶见复层。 应注意

不要把上皮成分与陷入的肺泡上皮混淆,后者 TIF鄄1
阳性,可能被误认为双向型 SS。 有时以腺体为主要

结构,可见大的腺体紧密排列,而梭形细胞成分稀

少,易被忽略而误认作腺癌。 大多数肺 SS 有局灶性

坏死,核分裂活性变化大,可见钙化和肥大细胞

浸润。
大多数肺 SS 免疫组化标记 CK 或 EMA 阳性,

单相性肺 SS 中 CK 阳性的细胞孤立性、条索状、巢
状或片状存在,可为局灶阳性,并不是每个组织块均

阳性,上皮细胞比梭形细胞成分染色更强。 EMA 表

达有比 CK 更常见、更广的倾向。 尤其是在分化差

的 SS,它可勾画出腺腔、实性上皮性区域的裂隙样

腔隙以及单相性 SS 中的单个或小巢状上皮细胞。
某些病例 EMA 阳性但 CK 阴性,或者表达方式完全

相反,因此 2 种标记物应同时使用。 30%的 SS 中可

检测到 S鄄100 蛋白的表达(胞核和胞质),其中包括

单相性 SS[11]。 Vim 通常在滑膜肉瘤的梭形细胞表
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达,所有滑膜肉瘤均弥漫性表达 bcl鄄2 蛋白,尤其是

梭形细胞[12 - 13]。 62%的 SSCD99 阳性,染色位于上

皮细胞胞质和梭形细胞胞膜,表达方式类似于 ES /
PNET。 大多数 SS Desmin 阴性,但单相性 SS 偶尔

MSA 或 SMA 局灶阳性。 SS 与其他原发性肺部肿瘤

的免疫组织化学比较,可以进一步鉴别诊断[14] (见
表 2)。

表 2摇 SS 与其他原发性肺部肿瘤的免疫组化比较

分型 EMA CK CD99 Vim Bcl - 2 CR Myo SMA CD34 CD31 MC

SS摇 摇 摇 + + + + + / - - - - - - -

肉瘤样间皮瘤 + + + + - + +

纤维肉瘤摇 摇 + / - + -

平滑肌肉瘤摇 + + -

血管肉瘤摇 摇 + + +

横纹肌肉瘤摇 - + + +

2. 3摇 肺 SS 的超微结构及遗传学特点摇 肺 SS 上皮

成分的超微结构表现类似于腺癌,细胞团有外板包

绕,细胞内含有中间丝(包括张力微丝),细胞间有

闭锁堤连接复合体,表面有微绒毛突入腺腔。 单相

性 SS 的肿瘤细胞没有特征性表现,偶含大量粗面内

质网,提示为纤维母细胞。 细胞间缝隙非常少见,有
短或长的细胞突起突入。 单个细胞周围偶有短的外

板片断。 未见梭形细胞和上皮细胞间有移行。 钙化

的肿瘤具有线粒体内针样钙化。
SS 是一种显示一定程度上皮分化(包括腺体形

成)的间叶组织梭形细胞肿瘤,而 t ( X;18) ( p11;
q11)是 SS 的主要细胞遗传学标记[11],导致 SS18鄄
SSX1 或 SS18鄄SSX2 融合基因的形成,该融合蛋白影

响细胞生长和细胞增殖,通过 TP53 传导途径,染色

质发生重塑,有助于向 SS 癌变[15 - 16]。
2. 4摇 肺 SS 的预后 摇 肺 SS 的治疗包括手术切除、
化疗和放射治疗。 根据临床资料显示,软组织肉瘤

的 5 年生存率大约 50% ~ 80% 。 预后的不良因素

包括:肿瘤 > 5 cm,坏死区域 > 50% ,并与是否出血、
分化类型、肿块位置和患病年龄等因素有关。 肺 SS
播散和局部复发的主要部位包括胸壁、心包、横膈、
脊柱旁软组织,也可直接延伸到腹腔。 转移到纵隔

淋巴结极少见(约 5% )。 大约 1 / 4 的患者发生全身

性转移,主要包括肝、骨、脑和肺。
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