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·罕见病研究·论著 

　　间叶性软骨肉瘤(mesenchymal chondrosarcoma，
MC)是一种罕见的、高度恶性的发生于骨和软组织的肿瘤，该
肿瘤多原发于骨骼，约四分之一的肿瘤发生在软组织或其它
脏器，常见于头颈部、下肢、躯干及腹膜后[1]。原发于肾脏的
间叶性软骨肉瘤(renal mesenchymal chondrosarcoma，
RMC)极其罕见，国内外文献报道至今仅10余例[1-11]。目前，
对于RMC影像特点方面的报道较少，本文回顾性分析1例双侧
RMC的临床、病理、影像特征，旨在提高临床影像诊断工作
者对本病的认识水平。

1  资料与方法
1.1 临床资料  患者男性，15岁。因右上腹剧烈疼痛4d，加
重1d入院。患者入院前自觉坐位站起时出现右上腹疼痛伴发
热，无腹泻，无恶心、呕吐，无肉眼血尿，无尿频、尿急、
尿痛，生命体征平稳。起病以来，患者一般情况可，进食
少，睡眠差，大便、小便无明显异常，体重无明显增减。
1 . 2  实 验 室 检 查   白 细 胞 计 数 1 1 . 0 8 × 1 0 9/ L ( 正 常 值 ，
4×10 9~10×10 9/L)，中性粒细胞(N%)80.1%(正常值，
5 0 % ~ 7 0 % ) ， 红 细 胞 计 数 5 . 6 4 × 1 0 1 2 / L ( 正 常 值 ，

4.0×1012~5.5×1012/L)，谷草转氨酶(AST)243U/L(正常值，
0~40U/L)，谷丙转氨酶(ALT)201U/L(正常值，0~40U/L)，肿
瘤标记物(甲胎蛋白)、尿常规、肾功能等指标均未见异常。
1.3 影像检查  上腹部CT平扫加增强示(图1)：右侧肝肾间隙
一巨大异常密度占位影，与肝脏及右肾分界均欠清，大小约
7.8cm×9.5cm×15cm，病灶横跨腹腔与后腹膜区，密度
不均匀，可见条片状稍高密度影，未见明确钙化，CT值约
25~64HU，增强后未见明显强化，CT值28~65HU，内可见少
许穿行供血血管影；左侧肾脏大小形态如常，左肾盏中部见
团块状混杂密度灶，内见多发斑点状高密度影，边界尚清，
大小约2.4cm×1.3cm，增强扫描可见轻中度强化。腹腔内
见少量积液。扫描所及影像未见明确远处转移。术前影像诊
断：考虑双肾间叶源性恶性肿瘤，Wilms瘤可能。

2  结   果
2.1 术前治疗经过  术前经北京大学深圳医院肝胆胰外科会
诊，排除了肝脏转移的可能性，考虑肝内病灶为肾脏病灶直
接侵犯，经过护肝及抗感染治疗，AST及ALT降至正常值范围
区间。但患者发热情况(39°C)未见缓解，经感染性疾病科医
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生会诊，排除了感染性疾病可能，考虑因肿瘤出血所致。随
后行右肾及肿瘤根治切除术。
2.2 术中所见及病理  术中见右肾上极肿瘤破裂出血，周围
粘连明显，累及肾周脂肪囊。肿瘤大体呈灰白暗红相间，肿
瘤轮廓较为完整，肿瘤内见出血、坏死。镜下可见分化较好
的软骨肿瘤细胞，间质内见片状大小不等的梭形细胞，异型

性明显(图2)。免疫组织化学：CD68(散在+)，Myogenin(散
在大细胞+)，SMA(-)，CD10(大小细胞灶状+)，EMA(-)，
CD34(-)，S-100(软骨+，大小细胞部分+)，WT1(-)，NSE(-)，
CD57(软骨散在+，大小间质细胞灶状+)，CD99(+)。病理诊
断：符合“右肾间叶性软骨肉瘤”。

2.3 术后随访  术后3个月随访复查，左肾肿瘤未见明显增
大，无明确肿瘤转移征象。随后患者行6个周期化疗(阿霉素
70mg/m2和环磷酰胺700mg/m2)，每周期持续28d。术后10
个月再次随访复查，左肾肿瘤未见明显增大，无明确肿瘤转
移征象。

3  讨   论
　　间叶性软骨肉瘤是一种罕见的、高度恶性的骨或软组织
肿瘤，于1959年首次被学者Lichtenstein和Bernstein报道[12]，
这种肿瘤被认为起源于带有软骨分化能力的原始间叶组织中
的未分化细胞，具有独特的双相性的组织学特性，占所有软
骨肉瘤的比例不足2%[5,13]。与传统的软骨肉瘤不同的是，该
肿瘤更倾向累及较年轻的患者，发病高峰约20~30岁，且预
后更差，发生转移的风险更高，文献报道其5年及10年生存率
仅分别约54.6%和27.3%[13-14]。Dowling报道了第一例骨外的

间叶性软骨肉瘤[15]。骨外的间叶性软骨肉瘤好发于头颈部、
下肢、躯干及腹膜后[1]，发病高峰年龄为10~30岁。由于肾脏
及软骨均起源于中胚层，因此骨外的间叶性软骨肉瘤可见于
肾脏[3]。根据现有文献报道，RMC患者临床均表现为腹痛或
侧腹部隐痛，伴或不伴有肉眼血尿。大多数RMC起源于肾实
质，少数起源于肾盂。
　　影像检查在间叶性软骨肉瘤的诊断、随访、治疗效果评
估方面起着不可或缺的作用。间叶性软骨肉瘤的影像表现为
软组织肿块内出现不同形态的钙化，常为点状、环状或片块
状，其中环状钙化具有一定的特异性，Ghafoor等[16]报道23
例间叶性软骨肉瘤出现钙化的概率约65%。磁共振影像表现
不具有特异性：T1加权下，肿块多呈低信号，如伴出血，可
见稍高信号影；T2加权肿瘤多呈稍高信号(与肌肉相比)；肿
块钙化成分越多，磁共振信号越不均匀[17]；部分肿块在T2加
权相可见特征性的软骨信号[16]。CT或MR增强扫描多呈不均

图1 双肾平扫+增强CT。图1A～图1C：平
扫、增强扫描动脉期、排泌期图像示右侧
肝肾间隙一巨大异常密度占位影，与肝
脏及右肾分界均欠清，密度不均匀，可
见条片状稍高密度影，未见明确钙化，增
强扫描各期未见明显强化；图1D～图1F：
平扫、增强扫描动脉期、排泌期图像示左
肾中部团块状混杂密度病灶，内见多发斑
点状高密度影，边界尚清，增强扫描可见
轻中度强化。图2 大体病理及镜下所见。
图2A：术后病变大体标本；图2B：镜下见
未分化的间叶性小细胞及分化良好的软骨
组织(HE×100)。
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匀明显增强，少部分呈均匀强化或无强化[10,16]。RMC极其罕
见，文献报道其通常表现为不均质的低密度肿块，常伴有颗
粒状钙化[2-3,7,10]，本例中的右肾病变未见明确钙化，左肾病变
可见颗粒状钙化。增强扫描大多呈不均匀性强化，本病例右
肾病灶强化不明显，左肾病灶见轻中度强化。有文献报道指
出，间叶性软骨肉瘤如增强扫描强化均匀或中低程度强化，
则多无钙化[16]。核医学骨扫描软组织的间叶性软骨肉瘤表现
为示踪剂高摄取，PET/CT则表现为病灶高代谢，SUVmax值约
4.1~20不等[18-19]。由于RMC十分罕见，本病从影像表现上需
要与巨大肾癌、Wilms瘤、肾恶性横纹肌样瘤等鉴别：巨大
肾癌发病年龄通常较本病大，密度或信号混杂，钙化较为少
见，增强扫描不均匀明显强化；Wilms瘤、肾恶性横纹肌样
瘤多见于婴幼儿及青少年。
　　RMC的确诊主要基于组织学及免疫组化表现：本病具有
典型的双相性组织学特性，常在镜下可见未分化的间叶性小
细胞及分化良好的软骨组织，软骨呈不同分化，小细胞形态
不均、排列方式多样。免疫表型软骨区域通常表达S-100和
D2-40，小细胞CD99呈细胞膜阳性。病理诊断需要与多种疾
病相鉴别，包括Ewing肉瘤(无软骨岛)、去分化软骨肉瘤(无
小细胞区)、小细胞骨肉瘤(无软骨岛、见肿瘤性成骨)及孤立
性纤维性肿瘤(缺乏软骨岛，免疫组化表达CD34、STAT6)相
鉴别[7]。
　　由于该肿瘤的罕见性及较低的生存率，其诊断及治疗方
法有待进一步研究。对于间叶性软骨肉瘤的治疗，外科手术
切除仍为当今的主流治疗方式[5]。Huvos等[20]将间叶性软骨肉
瘤患者的治疗方案依据病理诊断分为未分化小细胞型和血管
周细胞乳头型，但治疗方案仅针对原发于骨的肿瘤，对于骨
外软组织的间叶性软骨肉瘤无明确提及。放疗及化疗的治疗
效果及治疗方案迄今无相关文献系统报道。间叶性软骨肉瘤
极易发生远处转移，最常见的转移脏器为肺[13]。
　　综上，RMC是一种极其罕见的肿瘤，预后较差。本报道
为一例双侧RMC，其中一侧肾盂受累伴钙化，在CT扫描上具
有特征性表现。此外，本文还讨论了该病的临床特点及病理
特征，加深了对该病的认识。
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