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图1 右肩部骨外黏液样软骨肉瘤。图1A：CT平扫示右肩冈上肌上方及三角肌内侧缘相对
低密度团块影(箭)，周围脂肪间隙模糊；图1B：CT平扫示右肱骨大结节局部骨质受侵，
骨皮质变薄(箭)；图1C：冠状位T1WI示右肩关节冈上肌上方及三角肌内侧缘见等信号肿
块影(箭)，右肱骨大结节骨质受侵(黑箭)；图1D：冠状位T2WI压脂肿块呈不均匀高信
号，内见条片状相对低信号影(箭)；图1E：冠状位T1WI压脂增强示肿块呈不均匀明显强
化，内部分隔及边缘强化更显著(箭)；图1F：镜下肿瘤细胞间可见黏液样或黏液软骨样
基质，核分裂像可见(HE,×200)。
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1  一般资料
　　患者男，34岁，右肩关节进行性疼痛5个月，无明显关节肿胀。查体：右肱骨大结
节压痛明显。右肩关节内、外旋活动受限。实验室检查：抗U1-snRNP抗体(+)，Rivalta
反应(+)，类风湿因子、C反应蛋白阴性。影像检查：CT平扫示：右肩关节冈上肌上方
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及三角肌内侧缘软组织间隙内见不规则相对低密度肿块影(图
1A)，边界欠清，周围脂肪间隙模糊；邻近右肱骨大结节局部骨
质受侵，骨皮质密度减低(图1B)。考虑为滑膜增生性病变。进
一步MRI检查后示：右肩关节冈上肌上方及三角肌内侧缘见10.2 
cm×1.6 cm×1.5 cm不规则状异常信号肿块影， T1WI呈等低信
号，邻近右肱骨大结节局部骨质受侵(图1C)，T2WI压脂呈不均匀
高信号，内可见条片状相对低信号影(图1D)；增强扫描肿块呈不
均匀明显强化，内部低信号分隔及边缘强化更显著(图1E)，考虑
为间叶源性恶性肿瘤。最终行右肩部肿物切除术，术中探查见
肿瘤位于三角肌深部，质较韧，呈鱼肉色，边界清，与周围组
织无明显粘连，右肱骨大结节局部骨质破坏。术后病理：镜下
见肿瘤由形态基本一致的圆形、卵圆形或短梭形细胞组成，细
胞间可见黏液样或黏液软骨样基质，可见核分裂像(图1F)。免疫
组化：CD163(－)、CD34(－)、Ki-67(+≈30%)、Vimentin(+)、
S-100(+)、SMA(－)、STAT6(－)、Desmin(－)、CD31(－)、
β-catenin(膜+)、SOX-10(－)、Myogenin(－)、CDK4(部
分+)、P63(－)、EMA(－)、CK(－)、CD99(+)、CD56(+)、
Syn(－)、ERG(灶+)。病理诊断：(右肩部)骨外黏液样软骨肉瘤
(extraskeletal myxiod chondrosarcoma, EMC)。

2  讨   论
　　EMC是极为罕见的中度恶性软组织肉瘤，无证据表明其为软
骨分化，故2013版WHO分类将其归为未能分类肉瘤，具有多种
分化潜能[1-2]。软组织肉瘤起自于间叶组织，在成人恶性肿瘤中仅
占1%，而EMC的发病率在软组织肉瘤中小于2%，其生长缓慢，
多见于中老年男性，以35岁以上为主，好发于双下肢近端深部软
组织，其次见于躯干、脊柱旁，手足及头颈部[2]。EMC易复发、
转移，50%存在t(9；22)(q22；q12)特征性染色体易位[3-4]。临床
常表现为渐进性肿大的软组织肿块，可伴疼痛和关节活动受限。
　　结合本例特点及文献回顾，EMC的CT表现缺乏诊断特征性，
肿块大时多呈不规则形、分叶状，密度低于肌肉，高于水，可伴
有骨膜反应、骨质受侵，瘤内钙化少见[5]。MRI表现反映了其组
织病理学特征，两者相关对应性强[6]，T1WI以等信号为主，取决
于细胞在黏液或软骨样基质中的数量；T2WI以高信号为主，反
映了瘤内丰富的黏液基质及透明软骨，其黏液粘稠且含水量高，
故弥散受限且无强化；病变组织内多发粗细不等的分隔样改变，
T1WI、T2WI均呈低信号，与网格样或条索状排列的细胞间隔相对
应；增强后肿瘤内分隔及边缘出现明显延迟强化，对应富含血管

的纤维间隔及假包膜[5-7]。查阅国内外文献均无发生于右肩部软
组织内的病例报道，本例属EMC的罕发部位，且肿块生长走行方
式与肩峰下-三角肌下滑囊一致，术前CT检查误诊为滑膜增生性
病变，进一步完善MRI后，未发现肩袖损伤、软骨及软骨下骨质
改变，结合影像特点及实验室检查结果，考虑肿瘤性病变可能性
大，故进一步采取侵入性活检及手术治疗，其MR表现对临床诊疗
方案的制定具有关键指导作用。
　　当考虑肿瘤性病变时，根据其信号特点，应与富含黏液的软
组织肿瘤相鉴别：(1)黏液样脂肪肉瘤，属特殊的脂肪肉瘤分型，
瘤内相对成熟的脂肪含量少，也存在低信号分隔，但增强多呈不
均匀结节状明显强化，而非分隔样强化。(2)软组织黏液瘤，是位
于肌间隙内的软组织肿块，边界清，可多发，呈长T1长T2均匀信
号，见两极火焰样T2WI压脂高信号影，呈片絮状轻度强化。(3)
黏液纤维肉瘤：多呈膨胀性生长，贴近表浅的肌膜，级别高者多
伴有出血坏死，瘤内中心见大范围乏血供黏液区。最终术后确诊
依靠免疫组化，波形蛋白(Vimentin)是EMC诊断的唯一常阳性指
标，S-100多表达[5-7]。
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