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脂肪肉瘤是一种脂肪源性的软组织肉瘤，其

发病高峰在50~70岁，是成人最常见的软组织肉瘤

之一，婴幼儿和儿童罕见。脂肪肉瘤好发于下肢

深部软组织和腹膜后，其次为腹股沟、精索、睾

丸旁、纵膈等，少数发生于头颈部、外阴、皮下

等处，很少发生于手足[1]。如具有典型部位、形态

及好发年龄等不难诊断，但在某些罕见部位仍易

疏忽而误诊。本文报道6例罕见部位脂肪肉瘤并结
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[摘　要]	 目的：分析6例罕见部位脂肪肉瘤的临床病理特征以提高诊断认识。方法：常规H E染色分析肿

瘤形态，免疫组织化学方法分析肿瘤细胞分化方向。结果：6例均可见多少不等脂肪母细胞及不

同分化程度的脂肪细胞，部分黏液变或纤维硬化。免疫组织化学周期依赖性蛋白激酶4 (c yc l i n -

dependent kinases，CDK4)，MDM2及S-100阳性。结论：罕见部位的脂肪肉瘤结合病史、形态及组

织化学等并不难诊断，关键在于不要受常规诊断思路局限，才能避免误诊。
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Abstract Objective: To improve diagnosis by the analysis of the clinicopathologic characteristics of 6 liposarcoma cases. 

Methods: The morphology of tumor was analyzed by routine HE staining, and the differentiation of tumor cells 

was analyzed by immunohistochemical method. Results: We saw some lipoblasts and differential lypocytes in the 

6 cases, some of which showed mucoid degeneration and fibrosis. Cyclin-dependent kinases (CDK4), MDM2 and 

S-100 were positive in tumor cells. Conclusion: It is not difficult to diagnosis liposarcoma in rare site, combined 

with history, morphology and histochemistry, etc. It is crucial that we should not be limited by conventional 

diagnostic thinking and then misdiagnosis can be avoided.
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合文献对其临床病理特征进行分析。

1  资料与方法

1.1  病例和标本

收集福建肿瘤医院病理科2007年1月至2017年1月

确诊的脂肪肉瘤6例，所有标本均经10%中性甲醛

溶液固定，常规石蜡包埋、切片后做HE和免疫组

织化学染色。本研究经福建省肿瘤医院医学伦理

委员会批准，所有患者签署知情同意书。

1.2  免疫组织化学试剂

所用抗体包括Vimentin (V9)，S-100 (16/f5)，

MDM2 (SPM14)，CK (CAM5.2)，Desmin (D33)，

CD34 (QBEnd/10)，SM A (1A4)均购自福州迈新

生 物 技 术 开 发 有 限 公 司 ， 周 期 依 赖 性 蛋 白 激 酶

4(cyclin-dependent kinases，CDK4) (EP180)购自北

京中杉金桥生物技术有限公司。

1.3  免疫组织化学染色

石蜡切片经二甲苯脱蜡，梯度乙醇水化后，

置于枸橼酸钠修复液(0.01 mol/L，pH 6.0)中，高

压锅加热进行抗原修复。加入3%(体积分数)过氧

化氢溶液1 0  m i n以消除内源性过氧化物酶活性。

切 片 滴 加 即 用 型 一 抗 ， 4  ℃ 冰 箱 过 夜 。 加 通 用

二抗  (P V9000 Immuno -Br idge，美国GBI公司)，

3 7  ℃ 水 浴 3 0  m i n 。 用 新 鲜 配 制 的 二 氨 基 联 苯 胺

(diaminobenzidine，DAB)显色。以PBS代替一抗作

为阴性对照，以几种抗体蛋白表达阳性的组织作

为阳性对照。

1.4  结果判定

阳 性 表 达 物 质 为 棕 色 ， V i m e n t i n ， C K ，

Desmin，CD34和SMA的阳性表达部位为细胞质，

S -100和MDM2的阳性表达部位为细胞核及胞浆，

CDK4的阳性表达部位为细胞核。

2  结果

2.1  临床特点

男4例，女2例；年龄32~63(中位49)岁；咽后

1例，阴囊1例，肺部1例，肘部2例，颌下腺1例。

高分化脂肪肉瘤4例，去分化脂肪肉瘤1例，混合

性脂肪肉瘤1例(表1)。

2.2  大体观察

肿物大小从0.8 cm × 0.5 cm × 0.3 cm至10.0 cm × 
8.5 cm × 3.0 cm不等，切面灰黄或灰白，质软或质

中，油腻感。

2.3  镜下观察

所有肿瘤均呈浸润性生长，侵犯周围组织。

高分化脂肪肉瘤可见大小不等脂肪样细胞，伴纤

维胶原组织增生，部分区域硬化明显，间质散在

数量不等核深染及多核细胞，可见少量多空泡脂

肪母细胞。黏液性脂肪肉瘤背景广泛黏液变伴炎

症细胞浸润，可见丰富的纤细分支状毛细血管，

部 分 区 域 可 见 微 囊 性 淋 巴 管 瘤 样 及 肺 水 肿 样 结

构。混合性脂肪肉瘤可见分化良好的脂肪肉瘤合

并黏液性脂肪肉瘤成分(图1)。

2.4  免疫组织化学

6例病理标本行免疫组织化学标记示肿瘤细胞

均Vi m ent i n强阳性，CK，Desm i n，CD 3 4均为阴

性，而S-100，CDK4，MDM2依分化程度不同而呈

现不同程度的阳性(图1)。

表1 6例脂肪肉瘤的临床资料

Table 1 Clinical data of 6 cases of liposarcoma

病例 性别 年龄/岁 部位 病理诊断 复发/次

1 女 63 右颌下腺 混合性脂肪肉瘤 0

2 男 59 咽后 高分化脂肪肉瘤 1

3 男 39 左肘部 去分化脂肪肉瘤 2

4 男 58 阴囊 高分化脂肪肉瘤 1

5 男 32 右肺 高分化脂肪肉瘤 0

6 女 44 左肘 高分化脂肪肉瘤 2
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2.5  随访结果

3例(颌下腺、肺、咽后)术后密切随访未见复

发，1例(肘部)6年内原手术部位复发2次，1例(阴

囊)1年内原手术部位复发1次，1例(肘部)2年内复

发2次。未见致死病例。

3  讨论

脂肪肉瘤是成人常见的软组织肉瘤之一 [ 2 ]。

从 形 态 学 可 区 分 为 非 典 型 性 脂 肪 瘤 性 肿 瘤 / 分 化

良好的脂肪肉瘤(aty pical l ipomatous tumour/well-
differentiated liposarcoma，ALT/WDL)，进一步分

为脂肪瘤样型、硬化性、梭形细胞型、炎症型、

去分化脂肪肉瘤(d e d i f f e re n t i ate d  l i p o s a rc o m a，

D L ) 、 黏 液 性 / 圆 细 胞 脂 肪 肉 瘤 ( m y x o i d / r o u n d 
c e l l  l i p o s a r c o m a ， M L / R C L) 、多形性脂肪肉瘤

( p l eo m o r p h i c  l i p o s a rco ma，P L)及混合性脂肪肉

瘤 。 脂 肪 肉 瘤 如 具 备 典 型 部 位 及 形 态 等 不 难 诊

断，但某些罕见部位仍易疏忽而误诊，特别是分

化不明显时，或制片质量干扰形态观察时。此时

结 合 组 织 化 学 或 基 因 检 测 有 助 于 诊 断 和 鉴 别 诊

断。细胞CDK4和癌基因MDM2位于染色体12q13-
15区段，调控细胞周期的进程，在细胞由G1期向S
期过渡中起限速作用。ALT/WDLP和DL均可见到

多条染色体形成的超数目环形染色体和巨大棒状

染色体，并间断分布有来自12q13-15的扩增序列，

包括 M D M 2 ， C D K 4 ， C H O P 和 H M G I S 基因，这

种细胞遗传学的改变无论在腹膜后或外周发生的

ALT/WDLP中均可观察到 [3]；而对于DL来说，曾

有文献报道，非腹膜后者未见M D M 2基因扩增，

但是2014年Marino-Enriquez等[4]报道颈部和盆腔发

生的DL也可出现MDM2基因扩增。PL的细胞遗传

学比较复杂，其中约30%可有MDM2的扩增；90% 
ML可见TLS/FUS-CHOP融合性基因，易位产生的

TLS/FUS-CHOP融合性蛋白包括了TLS的转录激活

区与CHOP的DNA结合区域和亮氨酸拉链二聚体结

构域，可能作为一个异常的转录调节因子改变了

野生型CHOP基因的转录活性，从而干扰脂肪细胞

的分化和/或促进细胞增殖，最后参与细胞的恶性

转化。由于圆形脂肪肉瘤与ML具有一样的染色体

A C

E FD

B

图1 脂肪肉瘤

Figure 1 Liposarcoma
(A)肿瘤黏液变性，浸润颌下腺组织(HE，×20)；(B)颌下腺脂肪肉瘤冰冻切片可见脂肪细胞及黏液样间质(HE，×20)；(C)红色箭头

所示为典型多空泡脂肪母细胞(HE，×40)；(D)肿瘤细胞S-100阳性(IHC，×40)；(E)肿瘤细胞CDK4阳性(IHC，×40)；(F)肿瘤细胞

MDM2阳性(IHC，×40)。

(A) Mucoid degeneration in tumor, submaxillary gland was invaded (HE, ×20); (B) Typical multi-vacuoles lipoblast (HE, ×40); (C) Fat cells and 
mucoid mesenchyme was seen in frozen section of submaxillary gland liposarcoma (HE, ×20); (D) S-100 positive (IHC, ×40); (E) CDK4 positive  
(IHC, ×40); (F) MDM2 positive (IHC, ×40).
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易位，目前认为两者是同一病理类型的不同亚型，

或者说圆细胞脂肪肉瘤是一种分化差的ML[5-6]。因

此对脂肪分化不明显的病例可检测以上基因扩增

或融合来辅助诊断。

目前国内外文献[7-12]对少见部位脂肪肉瘤的

报道几乎遍及全身，主要有口颊黏膜、舌、鼻咽、

甲状腺、腮腺、颌下腺、乳腺、纵隔、心脏、食

管、胃、肠、肝、胆、脾、肾、肾上腺、睾丸、精

索、宫颈、手掌等。每个部位多为个案或少数几例

的报道，部分为转移性，形态上以高分化脂肪肉

瘤、黏液性脂肪肉瘤或多形脂肪肉瘤为主，总体上

头颈部少见，特别是原发涎腺更为罕见，最大宗1
篇报道[13]对发生于口腔及唾腺的脂肪肉瘤报道中腮

腺仅3例，颌下腺1例。而据查国内文献原发于颌下

腺的仅见1例[14]。鉴于罕见部位肿瘤的诊断很容易

受常规思路局限，因此对其诊断经验报道总结有助

于提高认识，日常工作中提高警惕性，减少误诊。

本研究中4例为高分化脂肪肉瘤。脂肪母细胞

是诊断脂肪肉瘤最重要的形态学依据，但高分化

脂肪肉瘤有时因缺乏脂肪母细胞，与脂肪瘤或脂

肪坏死需鉴别。高分化脂肪肉瘤虽脂肪细胞较成

熟但大小不一，且间质通常可见散在数量不等核

深染及多核细胞。脂肪瘤或脂肪坏死的脂肪细胞

无异型，且脂肪瘤通常界清，有包膜。

原 发 于 颌 下 腺 的 1 例 为 混 合 性 脂 肪 肉 瘤 ， 因

肿物不大约4.7 cm × 4.0 cm，无明显不适，临床及 
B超均考虑混合瘤，而且因其含较多黏液性脂肪肉

瘤成分，术前细针穿刺只见黏液脂肪成分故也考

虑为混合瘤。但术后病理呈典型脂肪肉瘤形态，

肿瘤浸润性生长侵犯涎腺及周围肌肉，肿瘤细胞

形态多样，从分化好的脂肪样细胞到黏液性脂肪

肉瘤，可见不同分化程度的脂肪母细胞。发生在

涎腺的脂肪肉瘤应与混合瘤、脂肪瘤及癌肉瘤等

鉴别。混合瘤中经常有黏液软骨样间质，特别是

间质黏液丰富亚型，境界可欠清，但其夹杂为成

熟脂肪成分，且可见增生的上皮和肌上皮。脂肪

瘤的鉴别同前所述，而癌肉瘤具有肉瘤及恶性上

皮 成 分 。 肘 部 1 例 在 当 地 医 院 按 结 节 性 筋 膜 炎 诊

治，2次手术后均半年内复发，转诊我院后按脂肪

肉瘤诊治，术后未再复发。DLP由分化性成分和去

分化成分组成。分化性成分多为分化良好型脂肪

肉瘤，去分化成分为低度恶性时常呈纤维瘤病样

或黏液纤维肉瘤样。而结节性筋膜炎位于深筋膜

或肌肉者周界常不清晰，其边缘常呈蟹足状伸入

周围软组织包括脂肪组织中，可伴有黏液变，因

此易与DLP混淆。但筋膜炎由增生的肌纤维母细胞

组成，其细胞多较稀疏，部分病例可见微囊性腔

隙，似破鱼网样，可见红细胞外渗，周围脂肪细

胞无异型，无脂肪母细胞；DPP与好发于肢体的黏

液纤维肉瘤的鉴别关键在于黏液纤维肉瘤中所见

的多空泡假脂肪母细胞胞质内所含为黏液，而非

脂肪小滴。

脂肪肉瘤最常见的不良预后就是复发。据文

献报道头颈部脂肪肉瘤预后要好于其他部位的相

应肿瘤，其亚型与预后的关系尚有争议[15-17]。本组

例数较少，2例头颈部脂肪肉瘤中，1例发生于颌

下腺，术后未见复发，另1例发生在咽后者因原有

左上颈高分化脂肪肉瘤的病史，属复发病例，因

此与文献无法比较，尚需更多病例总结。脂肪肉

瘤的治疗以完整切除及密切随访为重，通常不需

化疗。最新有研究结果显示：与正常脂肪组织、

脂肪炎症、良性脂肪肿瘤等比较，Et h e r  à  go - go 
l (E ag l)基因在脂肪肉瘤中异常高表达。利用E ag l
抑制剂可明显抑制脂肪肉瘤细胞增殖并促进细胞 
凋亡[18]。

总结以上6例经验，脂肪肉瘤通常多取材仔细

阅片都能发现或多或少脂肪分化，所以诊断并不

难，对于分化差的如梭形或黏液样的，必要时结合

病史，组织化学或分子检测也多可诊断。只要在工

作中打开思路，吸取前人经验，就可避免误诊，使

患者获得准确恰当治疗，少受二次手术之苦。
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