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·短篇· 

1  病例资料
　　患者男，47岁，无意发现右前臂近段肿物1年余，未予重
视及治疗，近1年来肿物增大，伴有右臂乏力不适，查体患处质
硬，压痛明显，局部皮温无改变，局部无红肿，右肘关节活动
无异常。实验室检查：碱性磷酸酶(ALP)：127U/L(参考范围：
45~125U/L)。

2  影像学检查
2.1 X线  右侧桡骨近段见膨胀性骨质破坏，周围见一不规则软组
织密度影，周围无硬化边，临近骨皮质明显变薄，局部不连续。
右侧桡骨中远段骨髓腔内见团片状磨玻璃密度影，边缘欠清，病
变长轴与骨干长轴一致，见图1~2。
2.2 CT平扫  右侧桡骨近段外形不规则膨大，临近骨皮质明显中
断、破坏，软组织影突破骨皮质向外生长，形成肿块，近端骨质
破坏区髓腔内见结节及条状高密度影。右侧桡骨中远段骨髓腔内
见团片状磨玻璃密度影及低密度影，边缘欠清，病变长轴与骨干
长轴一致，见图3~4。
2.3 MRI  平扫+增强：右侧桡骨外形不规则膨大，其近段见团块
状混杂信号，以等T1长T2信号为主、局部呈长T1短T2信号，邻近
骨皮质明显中断、破坏，软组织影突破骨皮质，向外生长，形成
肿块，边界尚清，增强扫描明显不均匀强化，病变周围软组织呈
受推压移位改变。右桡骨中远段局部骨皮质变薄、髓腔内见团片

状稍长T1长T2信号影，病变长轴与骨干长轴一致，周围未见明显
骨膜反应，见图5~8。

3  结   果
3.1 镜下见  桡骨中下段肿物：纤维骨性病变，编织样骨分布于
纤维组织中，未见明确坏死(呈纤维结构不良改变)。桡骨中上段
及软组织肿物，肿瘤胞呈编织状与席状排列，其间见多核细胞分
布，细胞异型性明显，核分裂易见肿瘤组织见多灶性坏死，坏死
区域约占肿瘤成分的30％(呈未分化肉瘤改变)：肉瘤区域未见明
确成骨，见图9~10。
3.2 免疫组化结果(已设对照)  肿瘤细胞：SATB2(+)、SAM(少量
+)，见图11。
3.3 病理诊断  桡骨纤维结构不良恶变，恶变成分符合未分化肉
瘤。

4  讨   论
4.1 继发于骨纤维结构不良未分化多形性肉瘤的临床特征  骨
纤维结构不良(fibrous dysplasia，FD)又被称为纤维异常增生
症，其特征是以异常的纤维骨性结缔组织替代正常的骨结构。
FD可分为多股骨型和单骨型，多骨型发病潜在恶变几率较单骨
型大，单骨型FD恶变较为罕见[1]，多为个案报道，有文献报道称
其恶变率低于4%，但在接受放疗后肉瘤变的几率增加。在FD恶
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Abstract: The imaging findings of this case of UPS secondary to fibrous dysplasia(FD) of the radius were combined and the differential diagnosis was made.
The CT of this case showed distended bone destruction in the proximal radius, irregular soft tissue density shadow around, obvious thinning 
of adjacent bone cortex. MR Imaging showed mixed signals in the lesion, and heterogeneous enhancement was observed in the lesion on 
enhanced scan. Low signal fiber separation was observed in the lesion. Imaging features of UPS of long bone lack specificity, and differential 
diagnosis is difficult. Through this case, we can deepen the understanding of malignant degeneration and UPS of FD, so that we can pay more 
attention to the follow-up of FD in the future. 
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变中，肉瘤变常见病理类型依次为骨肉瘤变、纤维肉瘤及未分化
多形性肉瘤[2]。本研究患者的病理类型为继发于FD的未分化多形
性肉瘤，且未经放疗等治疗，发病部位位于桡骨，极为罕见。
　　恶性纤维组织细胞瘤(malignant fibrous histiotoma，MFH)
在2013年第4版WHO骨与软组织肿瘤分类中被除名，取而代之的
是未分化多形性肉瘤(undifferentiation pleomorphic sarcoma，
UPS)，是由组织细胞功能性纤维细胞转变为成纤维细胞所发生的
恶性肿瘤[3]，常见于四肢深部软组织，少见于骨来源，占原发恶性
骨肿瘤的2％，发病机制尚未明确，多为原发[4]，也可继发于骨病
放疗后、骨纤维结构不良、骨梗死、慢性骨髓炎及paget病、骨关
节手术植入物等[5-7]，好发于四肢长骨，下肢常见(50%)，尤其股
骨，其次为胫骨、腓骨。通常发生在中老年男性 (年龄32~80岁；
平均年龄59岁，男女比例为1.2∶1)[8]。常见临床症状多为患处
疼痛、肿胀，病理性骨折，也可表现为无痛性、进行性增大的肿
块。实验室生化检查提示血清碱性磷酸酶(ALP)水平升高，表明骨
代谢过度活跃，提示骨质破坏。
4.2 Ｘ线及CT表现  骨未分化多形性肉瘤(primary undifferentiation 
pleomorphic sarcoma of bone，BUPS)几乎具有原发性恶性骨肿
瘤的所有征象，X线表现为不同程度的溶骨性骨质破坏，呈鼠咬状
或虫蚀状，边界不清，伴或不伴不完整硬化边；部分可见瘤内钙
化、骨化；骨膜反应少见，部分伴有病理性骨折[9]。CT表现为溶
骨性骨质破坏区见均匀/不均匀软组织密度，与肌肉密度相仿，
并累及或向外突破骨皮质形成肿块，病灶内若有出血、坏死则表

现为密度不均匀。增强扫描病灶呈不同程度的不均匀强化，坏死区
不强化。
4.3 MRI表现  肿块形态可呈类圆形、卵圆形、分叶状及不规则
状等，肿块体积较小时多边界清晰，体积较大时多边界不清且对
周围组织产生占位效应。由于BUPS组成成分复杂，故其信号特
征由组成成分决定，在T1WI呈等/低信号，与邻近肌肉相似。瘤
内大多合并出血、钙化、坏死、黏液等，故在T2WI上呈不均匀等
/高信号；也可因肿瘤细胞排列紧密、瘤内钙化及含铁血黄素等
在T2WI呈不均匀等/低信号[5]。有文献报道称瘤体边缘可见形同
良性肿瘤的低信号环，而环外侧可见“伪足状”或“结节状”突
起，提示病变沿着哈氏管向周围组织浸润，这是BUPS相对特征
性的表现[10]。增强扫描肿块实性成分呈明显不均匀延迟强化。
4.4 鉴别诊断  BUPS因几乎具有原发性骨恶性肿瘤所有征象，
缺乏特异性，确诊需依靠病理结果。主要应与骨纤维肉瘤、骨
肉瘤、滑膜肉瘤等相鉴别。(1)骨纤维肉瘤：好发四肢长骨干骺
端/骨骺端，肿瘤由纤维成分构成，故质地稍硬，骨质破坏区边
界不清，少见瘤内钙化，可伴轻度骨膜反应，病理骨折常见，
与BUPS较难鉴别。(2)骨肉瘤：发病年龄为青少年，男女发病率
2∶1，实验室检查血清碱性磷酸酶升高，表现为骨质破坏、象牙
质、云絮状、斑片状及针状瘤骨，骨膜增生可见于大多数患者，
常伴有软组织肿块形成。(3)滑膜肉瘤：好发于青少年，常好发
邻近关节，尤其膝关节，特征表现为由肿瘤实性成分(等信号)、
出血或坏死(高信号)、钙化或胶原纤维成分(低信号)组成的三重
信号征[11]，该征象也可见于BUPS，故也不具有特异性。
　　综上所述，BUPS是一种罕见的原发性恶性骨肿瘤，好发于
下肢长骨，本研究患者为继发于FD的UPS，单骨型FD恶变较为
罕见，在接受放疗后肉瘤变的概率增加，本研究患者的发病部
位为于桡骨，且未经放疗等治疗，加之肉瘤变是FD各类恶变中
最为罕见的类型，故本例极为罕见。本研究中可加深认识继发
于FD的UPS，并为临床提供参考，引起对FD随访时的重视。但
BUPS的影像学特征缺乏特异性，术前诊断仍须密切结合临床及
病理资料。
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图1～2 桡骨近段膨胀性骨质破坏，周围见一不规则软组织密度影，临近骨皮质

明显变薄，局部不连续。桡骨中远段骨髓腔内见团片状磨玻璃密度影。图3～4 
桡骨近段见软组织影突破骨皮质向外生长形成肿块，骨质破坏区内见钙化影(箭
头)。图5～8 桡骨近段肿块呈不规则分叶状，信号呈长T1长T2改变，边界不清；

桡骨中远段髓腔内团片状稍长T1长T2信号。图5：病灶信号混杂，内见低信号纤维
分隔(细白箭)及流空血管(细黑箭)。肿瘤外缘低信号环外侧“伪足状”或“结节
状”突起(粗白箭)。图6：瘤体边缘见低信号环(粗黑箭)。图7：T1WI见病灶内小
斑片状高信号出血灶。图8：增强扫描病变呈不均匀强化，呈团片状、絮状强化，
坏死区及分隔强化不明显。图9～10 病理(镜下)：图9示部分为梭形细胞，部分

为核分裂像；图10示瘤巨细胞。图11 免疫组化：SATB2(+)、SAM(少量+)。
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