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原发于腹壁的骨外黏液样软骨肉瘤 1 例

李玲玉，杨海生，陈玲玲，方迪，官兵

(上海市第六人民医院金山分院病理科，上海 201599)

[摘　要] 本例骨外黏液样软骨肉瘤(extraskeletal myxoid chondrosarcoma，EMC)发生于右侧腹壁，影像学显

示腹股沟内结节影；光镜下肿瘤呈多结节状，由宽窄不一的纤维结缔组织间隔，肿瘤细胞呈卵圆

形或短梭形，条索状、梁状或网格状排列，细胞之间富于黏液样或黏液软骨样基质，侵犯周围脂

肪及骨骼肌；免疫组织化学染色结果符合EMC的典型标记特点。EMC为起源未定的软组织恶性肿

瘤，具有独特的组织学形态、免疫组织化学标记和分子遗传学特点。目前病例数量较少，并且大

部分病例失随访，缺乏相关治疗和预后资料，仍需进一步的病例积累和观察。
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Primary extraskeletal myxoid chondrosarcoma of the 
abdominal wall: A case report
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Abstract This case of extraskeletal myxoid chondrosarcoma (EMC) occurred in the right abdominal wall. The imaging 

showed nodule shadow in inguinal region. Microscopically, the tumor was multinodular, separated by fibrous 

connective tissue of different width. The tumor cells were oval or short fusiform, arranged in cords, beams or 

grids. The cells were rich in mucinous or mucilaginous cartilage like matrix, and invaded surrounding fat and 

skeletal muscle. The results of immunohistochemical staining were consistent with the typical characteristics of 

EMC. EMC is a soft tissue malignant tumor of undetermined origin, which has unique histological morphology, 

immunohistochemical markers and molecular genetic characteristics. At present, the number of cases is small, 

and most of the cases are not followed up. There is a lack of relevant treatment and prognosis data. Further case 

accumulation and observation are still needed.
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骨 外 黏 液 样 软 骨 肉 瘤 (e x t r a s k e l e t a l  m y x o i d 
chondrosarcoma，EMC)为少见的分化不明确的软

组 织 肉 瘤 。 现 报 告 1 例 发 生 于 右 侧 腹 壁 的 罕 见 病

例，并结合文献复习，探讨其临床病理学特征，

以提高临床医师对该病的认识。

1  临床资料

患 者 ， 女 ， 6 8 岁 ， 1 0 年 前 发 现 右 下 腹 壁 肿

块 ， 定 期 复 查 ， 无 明 显 不 适 ， 近 期 自 觉 肿 块 较

前 增 大 ， 伴 刺 痛 。 既 往 史 ： 既 往 阑 尾 炎 、 剖 宫

产 手 术 史 。 M R 图 像 示 ： 右 侧 腹 股 沟 腹 斜 肌 区

可 见 结 节 样 病 变 ， 呈 T 2 加 权 成 像 ( T 2 - w e i g h t e d 
i m a g i n g ， T 2W ) 高低混杂信号， T 1加权成像 ( T 1-
weighted imaging，T1W)等低信号影，扩散加权成

像(diffusion weighted imaging，DWI)高信号，形态

不规整，范围2.3 cm ×1.4 cm，增强后病变呈渐进

性持续性强化(图1)。遂行右侧腹股沟肿瘤切除手

术。术中送快速病理检查示：软组织小圆细胞肿

瘤伴黏液样变性，细胞轻度异型，具体类型待常

规及免疫组织化学染色确定。

1.1  标本处理方法

标本经4%甲醛固定，常规取材，石蜡包埋，

4 μm切片，HE染色。免疫组织化学采用EnVision
法，鼠抗人单克隆抗体Vimentin、CD117、Sy n、

NSE、S -100、INI、SOX-10、Desmin、CK-pan、

SM A、CK5/6、Ki-67(均为工作液)均由厦门通灵

生物医药有限公司提供。

1.2  标本观察及病理诊断

肉眼观：灰黄、灰红组织1块，大小3.5 cm × 
2.5 cm×2 cm，包膜尚完整，切面灰白、灰黄、半

透明，部分区见出血。镜下观：肿瘤低倍镜下呈

多结节状，结节之间由宽窄不一的纤维结缔组织

间隔(图2A)；肿瘤细胞呈卵圆形或短梭形，条索

状、梁状或网格状排列，细胞之间富于黏液样或黏

液软骨样基质(图2B、2C)；瘤细胞核小深染，胞质

嗜酸，核分裂少见(<2个/10HPF)(图2D、2E)；肿

瘤组织侵犯周围脂肪及骨骼肌(图2F)。

免 疫 组 织 化 学 ： 肿 瘤 细 胞 v i m e n t i n ( + ) 
( 图 3 A ) 、 C D 1 1 7 ( + ) ( 图 3 B) 、 S y n ( + ) ( 图 3 C ) 、

N S E ( + ) ( 图 3 D) 、 S - 1 0 0 ( 灶 + ) ( 图 3 E) 、 I N I ( + ) ；

SOX-10(−)(图3F)、Desmin(−)(图3G)、CK-pan(−)
(图3H)、SMA(−)、CK5/6(−)、；Ki-67(约8%+)。

病理诊断：(腹壁肿瘤)EMC。

1.3  治疗与随访

本例患者1个月后于复旦大学附属肿瘤医院进

行扩大切除手术，术后病理示：未见病变残留，

切 缘 均 未 见 肿 瘤 累 及 ， 淋 巴 结 ( 0 / 8 ) 未 见 肿 瘤 转

移。余未采取其他治疗手段。患者随访至今，预

后良好，无复发。

图1 MR图像示右侧腹股沟区结节样病变，T2WI呈高低混杂信号

Figure 1 MR image of the case showed nodular lesions in the right groin, with high and low mixed signal on T2WI
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图2 HE染色结果

Figure 2 Results of HE staining 

(A)肿瘤低倍镜下呈多结节状；(B、C)黏液样背景中肿瘤细胞呈短梭形，条索状、梁状或网格状排列；(D、E)瘤细胞核小

深染、胞质嗜酸；(F)肿瘤侵犯周围脂肪及骨骼肌。

(A) Tumor was multinodular at a low-power microscope; (B,C) Tumor cells were short fusiform and striped arranged in the shape of a beam 

or grid in the myxoid background; (D,E) Nuclei of the tumor were small and hyperchromatic, and the cytoplasm was eosinophilic; (F) 

Tumor invaded the surrounding fat and skeletal muscle.
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图3 免疫组织化学染色结果

Figure 3 Immunohistochemical staining results

(A) Vimentin (+)；(B) CD117 (+)；(C) Syn (+)；(D) NSE (+)；(E) S-100 (灶+)；(F) SOX-10 (–)；(G) Desmin (–)；(H)CK-pan (–)。

(A) Vimentin positive; (B) CD117 positive; (C) Syn positive; (D) NSE positive; (E) S-100 focally positive; (F) SOX-10 negative; (G) Desmin 

negative; (H) CK-pan negative.
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2  讨论

E MC为罕见的分化方向不明确的恶性间叶性

肿瘤，患者高发年龄为50~70岁，男女比例为2:1，

偶可发生于儿童和青少年[1]。好发于肢体近端，特

别是下肢(大腿和腘窝)，多数位于深部软组织内，

少见病例位于盆腹腔、腹膜后、臀部、腹股沟、

会阴、头颈部、颅内等 [ 2 ]。临床上多为无痛性生

长缓慢的软组织包块，少数病例可引起疼痛或触

痛。影像学检查多显示为软组织内境界较清的分

叶状或结节状肿块[3]。本例为68岁老年女性，右下

腹壁软组织内的肿块，磁共振排除了骨和关节的

病变，考虑骨外软组织内原发的肿瘤。

肿 瘤 大 体 呈 卵 圆 形 、 结 节 状 或 分 叶 状 ， 与

周围分界清，常有一层纤维性假包膜，肿瘤直径

1 ~ 3 0  c m，中位直径为7  c m，切面灰白灰褐、胶

冻样，可有钙化和坏死。肿瘤镜下呈分叶状或多

结节状，结节之间由宽窄不一的纤维结缔组织间

隔，肿瘤性结节由形态一致的卵圆形或短梭形细

胞组成，细胞间是数量不等的黏液样或黏液软骨

样基质，瘤细胞核小深染，细胞质少而强嗜酸，

一 般 核 分 裂 象 罕 见 ， 瘤 细 胞 多 相 互 连 接 呈 缎 带

样、上皮条索状、花边样或网格状排列，间质可

伴有出血、坏死等继发改变[3]。本例肿瘤组织形态

与此相同。

E MC具有自身的免疫组织化学和超微结构特

点，大部分肿瘤表达vimentin，0~20%表达S100，

0 ~ 3 0 % 表 达 C D 1 1 7 ， 部 分 肿 瘤 表 达 S y n 、 N S E 、

ERG。本例肿瘤细胞表达vimentin、CD117，S-100
灶阳性，这与国内外报道 [4]一致，并且Sy n、NSE
阳性，说明EMC具有神经内分泌分化特点。EMC
在电镜下可见胞质内丰富的线粒体、发达的高尔

基体、池内微管呈束状或平行排列，伴神经内分

泌分化的肿瘤细胞可见胞质内神经内分泌颗粒。

在EMC中，75%以上的患者存在染色体t(9;22)
(q22-31;q11-12)，65%通过FISH检测到融合性基

因EW S R 1 -N R 4 A 3，EW S R 1 -N R 4 A 3基因融合对于

E M C 具 有 高 度 特 异 性 [ 5 ]。 少 数 病 例 含 有 t ( 9 ; 1 7 )
(q22;q11.2)，产生RBP56-NR4A3融合基因，被认为

是EMC伴有神经内分泌分化的遗传学基础[6-7]。

鉴别诊断：1)软组织肌上皮瘤/混合瘤容易与

EMC混淆，FISH检测均可显示EWSR1基因相关异

位，不同点在于软组织肌上皮瘤多发生于中青年，

肿瘤由上皮细胞、肌上皮细胞混合组成，上皮细

胞呈浆细胞样形态，免疫组织化学表达AE1/AE3、 
S - 1 0 0 、 C a l p o n i n 和肌上皮标记 P 6 3 、 G FA P ，而

在 E M C 中 上 述 标 记 呈 阴 性 。 2 ) 软 骨 黏 液 样 纤 维

瘤。此肿瘤为良性，以梭形或星芒状细胞构成的

小叶为特征，间质也富含黏液样或软骨样基质，

但特征性的表现为小叶中央为细胞稀疏区，周边

为含巨细胞的细胞密集区，且不浸润周围组织。

3 )关节旁软骨肉瘤。好发于长骨干骺部，累及骨

皮质，常见软骨内骨化和钙化，组织学与普通软

骨肉瘤类似。4 )肌内黏液瘤。是软组织内良性肿

瘤，由稀疏散在、排列紊乱的梭形和星芒状纤维

母细胞样细胞及大量黏液样基质组成，肿瘤细胞

主要表达v imentin、CD34、desmin和act in，不表

达 S - 1 0 0 ，可以与 E M C 相鉴别。 5 ) 低度恶性纤维

黏液样肉瘤。由形态温和的短梭形或卵圆形纤维

母细胞样细胞组成，间质特征性地呈胶原样区和

黏液样区交替分布，瘤细胞特异性表达M U C 4，

可与E MC鉴别。6)黏液样脂肪肉瘤。肿瘤也呈结

节状或分叶状生长，除了卵圆形、短梭形原始间

叶细胞外，还有印戒样脂肪母细胞，间质内薄壁

毛细血管网呈丛状或分支状分布是该肉瘤的特征

性形态。

治疗与预后：E MC宜做广泛性局部切除，必

要时辅以放、化疗，以蒽环类药物为基础的联合

化疗有一定效果 [ 8 ]。多数肿瘤为低到中度恶性，

局部复发率为37%~48%，转移率为13%~46%，首

先转移到肺，转移后的中位生存期为1 . 7年 [ 9 - 1 0 ]。

最近的一项35例EMC术后随访资料 [11]表明：患者

5年和10年生存率分别为91.3%和71.2%，在首次诊

断即有远处转移的患者预后极差。作者认为Ki-67
增殖指数对预后的判断也有重要的参考价值。本例

患者于2020年7月于我院进行肿瘤切除术，1个月后

于复旦大学附属肿瘤医院进行扩大切除手术，术后

未行放、化疗，预后良好，体格检查及实验室检查

未见异常，现随访中。

综上所述，E MC为起源未定的软组织恶性肿

瘤，具有独特的组织学形态、免疫组织化学标记

和分子遗传学特点。目前病例数量较少，并且大

部分病例失随访，缺乏相关治疗和预后资料，仍

需进一步的病例积累和观察。
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