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Abstract
Objective To investigate the imaging and pathological features of primary pulmonary synovial sarcoma. 
Methods Seven cases of primary pulmonary synovial sarcoma confirmed by postoperative pathology 
were analyzed retrospectively, and the clinical, imaging, and pathological features of the disease 
were summarized. Results Among the 7 cases of PPSS, 3 males and 4 females, with an average age 
of 49.9 years. CT examination of 7 cases displayed that 3 cases showed quasi-round shape, 2 cases 
showed huge irregular shape, 2 cases showed “casting shape and finger shape,” 3 cases showed 
homogeneous density, 4 cases showed inhomogeneous density with necrosis and liquefaction area, 
inhomogeneous enhancement was mild to moderate enhancement, less with mediastinal and hilar 
lymph node metastasis, but with ipsilateral pleural effusion. One case of MRI examination displayed 
that T1WI showed moderate and slightly low signal intensity, T2WI showed moderate and slightly high 
signal intensity, higher T2WI signal was seen, and DWI showed inhomogeneous slightly higher signal 
intensity mild to moderate enhancement. Pathological examination: it was composed of spindle cells 
or epithelial cells. 3 cases of SYT gene were ectopic. Conclusion PPSS had certain imaging features, 
which still need to be confirmed by pathology, but imaging examination could provide an important 
reference value for clinical diagnoses, such as tumor location, number, invasion and metastasis, 
surgical resectability, and follow-up.
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　 　 滑 膜 肉 瘤 是 一 种 较 少 见 的 软 组 织 恶 性 肿 瘤 ， 约 占 所 有 软 组 织 肉 瘤 的
5%~10%[1]，常见于四肢大关节附近部位，尤其膝关节是最常发生的部位之一。
滑膜肉瘤可能起源于多潜能间充质组织，同时具有纤维和上皮双相分化特点[2]。
因此，偶可发生于无滑膜组织的关节外其他部位，如肺、胸膜、纵隔、头部、
颈部、腹部等[3]。原发性肺滑膜肉瘤(primary pulmonary synovial sarcoma，
PPSS)较罕见，仅占肺原发性恶性肿瘤的0.5%[4]，国内外报道甚少，多数临床医
生对其了解较少，术前常被误诊为其它类型肿瘤。本研究收集7例手术病理证实为
原发性肺滑膜肉瘤患者的临床资料，结合国内外文献复习，通过对其临床、影像
特征及病理进行回顾性分析，以提高对该病的认识。

1  资料与方法
1.1 一般资料  2018年1月至2020年3月于河南省人民医院收集7例原发性肺滑膜肉
瘤患者，6例行肺内肿瘤切除，1例行穿刺检查，术后病理诊断为原发性肺滑膜肉
瘤(PPSS)，其中男3例，女4例，年龄34~61岁，平均年龄49.9岁，均为单发。主
要临床表现为胸痛、痰中带血、咳嗽、呼吸困难等症状。
1.2 方法  7例行胸部CT(computerized tomography，CT)平扫加动脉期、静脉
期扫描，1例行胸部MRI(magnetic resonance imaging，MRI)平扫和增强检查。
CT检查：采用SIEMENS SOMATOM Definition Flash 64扫描，患者取仰卧位，
自肺尖至肺底扫描，管电压120kV，自动毫安，螺距0.75，视野364mm，采用高
压注射剂经肘静脉注射优维显1.2mL/kg，流速3mL/s。MRI检查：采用Siemens 
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【摘要】目的 探讨原发性肺滑膜肉瘤(PPSS)的影
像表现及病理特征。方法 回顾性分析7例经术后病
理证实原发性肺滑膜肉瘤，并结合国内外文献报
道，总结该病的临床、影像及病理特征。结果 7例
PPSS，其中男3例，女4例，平均年龄49.9岁，7例
行CT检查：3例呈类圆形，2例呈巨大不规则形， 2
例呈“铸形”、“指状”；3例病变密度均匀，4例
肿块密度不均匀，伴坏死、液化区；增强呈不均匀
轻中度强化；较少伴纵隔、肺门淋巴结转移，可伴
同侧胸腔积液。1例行MRI检查：T1WI呈中等略低
信号，T2WI呈中等略高信号，内见更高T2WI信号，
DWI呈不均匀稍高信号，增强呈轻中度强化。分子
病理学检查：由梭形细胞或上皮性细胞组成。3例
SYT基因存在断裂异位。结论 PPSS具有一定的影像
特征，确诊仍需病理确诊，但影像学检查对明确肿
瘤的定位、数目、是否侵犯和转移，明确手术可切
除性和后期随访等，为临床提供重要的参考价值。
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Prisma 3.0T，20通道胸部线圈扫描，患者取仰卧位，横断
位SE序列T1WI (TR 212ms, TE 2.21ms)，T2WI(TR 3600ms，
TE 83.0ms)， FLAIR (TR 8150ms，TE 96.0ms)，DWI扫
描采用平面回波成像序列(echo-planar imaging，EPI)
(TR 5600ms，TE 58.0ms)，矢状位T1WI(TR 212ms，TE 
2.21ms)；增强扫描：使用拜耳高压注射器经肘静脉注入钆
喷酸葡胺(Gd-DTPA)0.2mL/kg，后再注射20mL生理盐水，
注射速率3.0mL/s，行横断位、矢状位T1WI扫描。
1.3 影像学分析  观察病变的主要内容有：部位、数目、大
小、形态、边缘、是否侵犯临近组织、有无胸腔积液、有
无肺门及纵隔淋巴结肿大，平扫及强化CT、MRI表现。强
化程度定义为：轻度强化0HU<CT差值<20HU，中度强化
20HU≤CT差值≤40HU，明显强化CT差值>40HU。
1.4 病理学检查  7例PPSS患者术后均行常规病理检查、免
疫组化，其中3例行分子基因学分析，分析指标有：CD34、
Bcl-2、CD117、S-100、Vim、Desmin、SMA、EMA、CK、
Ki-67，SYT基因检测。

2  结   果
2.1 CT、MRI表现  7例患者，其病变位于右肺下叶2例，右
肺中叶1例合并左心房癌栓，右肺上下叶1例(跨叶生长)，左
肺上叶1例，左肺下叶2例(其中1例复发)，病变均为单发，
边界较清楚，病变直径约3.1~12.8cm。5例(5/7)病变位于
肺外围(周围型)，2例(2/7)病变位于近肺门处(中央型)。7例
PPSS中，3例(3/7)呈类圆形，2例(2/7)呈巨大不规则形，2
例(2/7)呈“铸形”、“指状”；7例(7/7)PPSS的边缘光整；
1例(1/7)侵犯胸膜，1例(1/7)合并左心房癌栓，1例(1/7)术
后复发，7例(7/7)PPSS均无合并纵隔及肺门淋巴结肿大，无
胸腔积液；7例PPSS行CT扫描，2例(2/7)病变密度均匀，5
例(5/7)肿块密度不均匀，伴坏死、液化区，其平扫CT值范
围20~37HU；增强扫描病变内实性部分呈轻中度强化，其动
脉期CT差值范围26~43HU,静脉期CT差值范围16~36HU，坏
死、液化区未见强化，部分病变内见迂曲血管影(表1)。MRI
表现：T1WI呈中等略低信号，T2WI呈中等略高信号，内见更
高T2WI信号，DWI呈不均匀稍高信号，增强扫描呈轻中度强化。

2.2 病理结果  大体标本：7例PPSS患者均为单发，标本为
灰白色、灰黄色的类圆形、不规则形肿块，伴散在出血、
液化坏死区。镜下观察：由梭形细胞或上皮性细胞组成，
呈束状或旋涡状、巢状排列，核分裂常见。免疫组化学结
果：多数病例见Vimentin、CK、EMA、Bel-2表达(+)，部分
Calponin、CD99表达(+)。分子病理学结果：3例SYT基因存
在断裂异位。
2.3 典型病例分析  典型影像分析结果见图1~3。

3  讨   论
3.1 临床特点  原发性肺滑膜肉瘤(primar y pulmonar y 
synovial sarcoma，PPSS)是一种较罕见的，且具有高度侵
袭性的恶性肿瘤，1995年由Zeren等[5]首次提出，之后陆续
见文献报道。本病多见于中青年，据文献报道发病年龄范围
可为9岁~81岁，以25岁~42岁最常见，且男性略多于女性[6-7]。
本研究7例患者的年龄均位于34~61岁，平均年龄49.9岁，其
中男3例(3/7)，女4例(4/7)，与文献报道略有差异，可能与收
集的病例较少有关。PPSS的临床表现大多基于病变发生的位

表1 7例原发性肺滑膜肉瘤患者的CT表现
患者                             性别                                 年龄(岁)                                 部位                                      数目                                大小(cm)                               形态	     

1                                     女                                        45                                    右肺下叶                                 单发                                    3.3                                  铸形、指状	    

2                                     男                                        34                                    左肺上叶                                 单发                                    7.7                                  类圆形	     

3                                     女                                        59                                    右肺上下叶                             单发                                   12.8                                不规则形	     

4                                     男                                        53                                    左肺下叶                                 单发                                    4.2                                  类圆形	     

5                                     女                                        49                                    右肺中叶                                 单发	                                                           不规则形	     

6                                     女                                        61                                    右肺下叶                                 单发                                    3.1                                  铸形、指状	    

7                                     男                                        48                                    左肺下叶                                 单发                                    5.3                                  类圆形	     

续表1

患者                   边缘                 有无临近组织侵犯                有无淋巴结肿大               有无胸腔积液                        平扫	                                       增强

1                         光整	                           无	                                   无	                                      无	    密度均匀	                        轻度强化

2                         光整	                           无	                                   无	                                      无	    密度不均匀伴坏死、液化	    轻度强化，内见迂曲血管影

3                         光整	                           无 	                                   无	                                      无	    密度不均匀伴坏死、液化	    轻中度强化

4                         光整	                           左侧胸膜	               无	                                      无	    密度不均匀伴坏死、液化	    轻中度强化

5                         光整	                           无	                                   无	                                      无	    密度不均匀伴坏死、液化	    轻度强化，内见迂曲血管影

6                         光整	                           无	                                   无	                                      无	    密度均匀	                        轻度强化

7                         光整	                           无	                                   无	                                      无 	    密度不均匀伴坏死、液化	    轻中度强化
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置，常见症状有咳嗽、咯血、痰中带血、胸痛、胸闷气短、
呼吸困难等无特异性，甚至部分患者无明显症状，多在体检
或其他检查时偶然发现。
3.2 影像特点  本研究7例PPSS的病变发生于各个肺叶，但
以周围型多见，其中5例(4/7)位于肺周围，2例(3/7)位于肺
门，与文献报道的一致[8]。据文献[9]报道PPSS的典型影像表
现为肿块较大，呈类圆形或不规则形，边界清楚，无明显分
叶及毛刺，可呈浅分叶，病灶内密度不均匀，常伴有液化坏
死区，钙化少见，较少出现肺门及纵隔淋巴结肿大，但易
侵犯临近胸膜，可伴有同侧胸腔积液。本研究7例病灶均具
有较典型的CT表现。所有患者均采用CT双期增强扫描，4例
(4/7)病灶呈类圆形或不规则形肿块，密度不均匀，动脉期呈
轻度或轻中度强化，静脉期呈持续轻中度不均匀强化，内见
出血、片状或灶状坏死液化无强化区，而3例(3/7)病灶呈均
匀轻度强化。故本研究认为，PPSS强化特征性不典型，其诊
断价值有限。张伟等[9]认为铸形、指状且有强化对于PPSS的
诊断可能有一定特征性，在本研究中，仅见2例(2/7)病灶呈
此种表现，因此是否具有特征性，在今后积累更多病例来验
证。有学者[8,10]认为PPSS多为临近组织侵犯及血行转移。在

本研究病例中，1例病灶侵犯临近胸膜，但未见胸腔积液；1
例病灶合并左心房癌栓形成。而引起肺门及纵隔淋巴结肿大
比较少见[11]，本研究7例病灶均未见淋巴结肿大，与文献报
道的相似。
　　MRI在显示肿瘤内实性部分和坏死液化成分方面优于
CT，T1WI、T2WI呈不均匀中等信号，类似于胸壁肌肉信号；
病灶内在T1WI呈低信号及T2WI呈高信号，代表病灶内坏死液
化区；病灶内在T1WI、T2WI均呈现为低/高信号及出现液-液
平面，可能显示不同时间出血；增强扫描显示病灶不均匀轻
中度强化。因此PPSS病灶内伴有出血、坏死而显示为亮、
暗、灰三重信号区[12-13]。本组仅1例患者行MRI检查，其信号
特点未具有三重信号，可能与收集的病例较少有关。
3.3 病理特点  多数学者[14-15]认为PPSS起源于多潜能间充质
组织，同时具有纤维和上皮双相分化特点，并根据两者的
比例及分化程度的不同，可将滑膜肉瘤分为四个亚型，即单
相纤维型(梭形细胞型)、单相上皮型、双相型(梭形和上皮
细胞型)、低分化型。本组7例中，3例为单相梭形细胞型，
4例双相型梭形细胞和上皮细胞分化；并认为间叶性标记物
(Vimentin)和上皮性标记物(CK、EMA)联合表达阳性对诊断

图1 女，59岁，右肺上叶及下叶占位性病变(黑色箭头↑)。1A～1D为CT图像，1A为冠状位肺窗，病变跨叶生长巨大不规则形肿块，边界
清楚；1B为冠状位平扫，病变密度均匀；1C、1D为冠状位动脉期、静脉期，病变呈轻中强化。图2 同一患者MRI图像。2A为轴位T1WI呈中
等略低信号，2B为轴位压脂T2WI呈中等略高信号，2C为DWI呈不均匀略高信号，2D为冠状位增强扫描呈不均匀轻中度强化。图3 病理图片 
为HE染色，放大倍数(×400)，单相型梭形细胞为主。

1A

1D

1B 1C

2A 2B

2C 2D 3
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典型滑膜肉瘤具有较大价值。Saito等对滑膜肉瘤进行融合基
因检测时，发现SYT-SSX基因表达阳性达90%以上，而在本
研究7例病例中，仅3例(3/7)行基因检测，发现SYT基因断裂
异位，与文献报道的略有差异，可能与收集的病例较少有关。
3.4 诊断与鉴别诊断  PPSS的影像表现具有一定的特征性，
病理学检查更表明诊断是必可不少的，但仍需与下列病变鉴
别：(1)周围型肺癌多数肺癌边缘不光整，表现为分叶、短
毛刺、胸膜凹陷等典型征象，更易伴有肺门、纵隔淋巴结转
移。(2)肺肉瘤样癌同时具有肺癌和肺肉瘤影像学特征，部分
病灶见分叶、毛刺征，肿瘤内多伴有坏死液化区。(3)肺内或
胸膜其他原发性的间叶源性肉瘤，如纤维肉瘤、平滑肌肉瘤
等，影像表现具有相似之处，如边界光整的较大肿块，因此
仅从肿块形态和强化特点鉴别并不容易，但结合文献报道，
PPSS的局部侵袭性和破坏性较其他肉瘤相对较轻。(4)胸膜
孤立纤维瘤：属于潜在恶性肿瘤，T2WI以低信号为主可作
为鉴别点之一。(5)若PPSS呈“铸形”、“指状”形态表现
时，需与霉菌感染性病变鉴别，后者多为炎性渗出、增生或
坏死物，一般无明显强化，结合临床症状及实验室检测可
鉴别。
3.5 治疗与预后  PPSS属于恶性肿瘤，侵袭性较高，易复
发，预后常较差，5年生存率仅为30%[16]。本组7例患者中，
2例(2/7)术后分别3个月和25个月死亡，5例(5/7)术后存活。
该病目前主要治疗方式为尽早切除肿瘤，并辅以放化疗治
疗[17]。由于大多数PPSS也含有SYT基因异位及融合，因此已
经开发 了几种针对该癌基因的新治疗药物，可有效控制该病
的进展。
　　本研究的不足：本研究收集的病例较少，在总结分析临
床及影像特征具有一定的局限性，有待今后工作中收集更多
的病例，逐步补充和完善临床及影像特征，以积累更多的经验。
　　综上所述，PPSS是一种较罕见的间叶源性恶性肿瘤，
典型表现为边缘光整的巨大类圆形或不规则肿块，密度不
均匀，呈轻中度不均匀强化，较少合并纵隔、肺门淋巴结
转移，但可合并同侧胸腔积液；少数可表现为不典型的“铸
形”、“指状”特征。虽然PPSS具有一定的影像特征，确诊
仍需病理学检查，但影像学检查对明确肿瘤的定位、数目、
是否侵犯和转移，明确手术的可切除性及后期随访等，为临
床提供重要的参考价值。
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