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讨论：脂肪肉瘤是成人中最常见的软组织恶性肿瘤，其可分
为高分化型、粘液样型、多形性和去分化型等，去分化脂肪肉瘤 
(dedifferentiated liposarcoma，DDLS)是其中的一种亚型，由
具有多向分化潜能的成纤维细胞和原始间叶细胞演化而来[1]，好
发年龄为50~60岁，常发生于四肢和腹膜后[2]，发生在心房很罕
见，有较高的局部复发和转移率。大多数DDLS患者在临床上仅
呈现为无痛性肿块，当肿瘤体积显著增大并对邻近组织器官施加
压力时可出现相应症状[3]。

DDLS与染色体 12q13-15 区域的高水平扩增有关，其中研
究最广泛的是 MDM2[4]，一种 E3 泛素蛋白连接酶，作为 p53 的
关键负调节因子，并在近 100% 的患者中被扩增，以及细胞周期
蛋白依赖性激酶 4 (CDK4)，在超过 90% 的患者中与 MDM2 共扩
增。因此基因检测MDM2基因DNA水平扩增及免疫组织化学检测
MDM2蛋白水平的表达是有效的辅助诊断工具。并且，有研究结
果表明[5]，MDM2与DDLPS患者预后密切相关，MDM2阳性患者
术后易复发。

影像学表现上，DDLS为具有软组织成分和脂肪成分的不均
质肿块，边界欠清晰，部分可没有脂肪成分，本例中脂肪成分占
比很少。病灶内可出现钙化，钙化是提示去分化的重要征象，本
例未见钙化。CT或MRI增强扫描显示肿瘤内脂肪无强化，动脉期
软组织成分呈不均匀轻度强化，静脉期呈持续明显强化，延迟期
强化程度无显著减低，呈“慢进慢出”的向心性强化特征[6]，部
分病灶内部可见强化的血管影。

心房DDLS主要与以下两种疾病相鉴别：(1)黏液瘤：好发于
左心房，常为单发,超声可见带蒂肿块，蒂脚常附于卵圆窝周围，
CT上为不均匀低密度肿块,边界清晰，其内可见钙化及出血灶；
(2)黏液样脂肪肉瘤：肿瘤以黏液为主，CT示不均匀低密度肿块，
边界欠清，脂肪含量很少，可有钙化。

总之，心房DDLS是一种罕见的软组织恶性肿瘤，有较高的
局部复发和转移率，诊断需要结合病理及基因检测，病灶内见脂
肪成分、钙化及“慢进慢出”强化的特点对诊断有一定意义。
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病例资料：患者女，40岁，体检发现右侧乳腺肿物1月余；否
认手术史及家族史。查体：右乳外上象限触及一约2.0cm×1.0cm
大小肿物，质韧，边界不清，轻微压痛，与周围皮肤无粘连，活
动度欠佳。实验室检查：肿瘤标志物相关检查未见异常。

影像检查：乳腺超声：双侧乳腺腺体结构回声紊乱，见散在
“豹纹样”低回声，于右乳12点见一3.0cm×1.2cm不均匀低回声
结节，边界欠清，CDFI内见动脉血流信号，阻力指数为0.58；提
示：右乳低回声结节，乳腺影像报告和数据系统(breast imaging 
reporting and data system, BI-RADS)4A类。乳腺MRI：右乳外

上象限11点钟方向肿块样病变，大小约1.4cm×1.6cm×2.0cm；
T1WI以低信号为主，病变外缘可见弧形稍高信号(图1A)；脂肪抑
制T1WI此区域呈低信号(图1B)；脂肪抑制T2WI病灶整体呈略不均
匀低信号(图1C)，弥散加权成像(diffusion weighted imaging，
DWI)病变轻度扩散受限(图1D)，表观扩散系数(apparent diffusion 
coefficient，ADC)值为1.17×10-6mm2/s(图1E)；增强扫描病变主
体呈渐进性强化，外缘可见弧形无强化区域(图1F)，时间信号强度
曲线(time intensity curve，TIC)为Ⅰ型，双侧腋窝无明显异常肿
大淋巴结；提示：右乳外上象限肿块样病变，BI-RADS 4类，纤维
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图1A-图1H 乳腺肌样错构瘤 1A.轴位平扫 MR T1WI；1B.轴位T1WI 脂肪抑制序列；1C.轴位T2WI脂肪抑制序列；1D.轴位 DWI；1E.轴位ADC
图；1F.轴位延迟期增强T1WI；1G.肿瘤以纤维性间质为主要成分(黑色箭头)，其间可见萎缩的终末小叶单位(绿色箭头)及扩张的小导管(白
色箭头)(HE，×100)；1H.假血管瘤样增生，血管腔扩张、形状不规则(蓝色箭头)。周边可见增生的平滑肌，排列紊乱(橘色箭头)。纤维性
间质局灶伴玻璃样变性(HE，×100) (红箭示病灶成熟脂肪成分；黑箭示纤维性间质；绿箭示萎缩终末小叶；白箭示扩张小导管；蓝箭示假
血管瘤样增生；橘箭示增生的平滑肌)。
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腺瘤可能性大。
术后病理：患者在局麻下行右侧乳房腺体区段切除术，病理

示肿物大小为2.1cm×1.7cm×1.5cm，切面灰白及灰黄色，质
韧；光镜下见上皮及间质成分混杂分布，乳腺导管扩张伴终末小叶
单位萎缩，被显著增生的纤维间质成分分隔；间质伴玻璃样变性

及多灶性假血管瘤样增生，局部平滑肌及肌纤维细胞紊乱增生并
夹杂脂肪组织(图1G)。免疫组织化学：CK广谱(上皮+)、CK5/6、
P63(肌上皮+)、Desmin(+)、SAM(+)、CD34(-)、β-cantenin(-)、
Ki-67(+，1%)(图1H)。病理诊断：乳腺肌样错构瘤。
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讨论：乳腺错构瘤是一种含有不同比例的纤维、脂肪组织、
乳腺导管和小叶成分的乳腺良性肿瘤。根据成分所占比例不同分
为多种亚型，乳腺肌样错构瘤(myoid hamartoma，MH)属于一
种罕见亚型[1]。MH多见于40-50岁女性，好发单侧，多数患者无明
显症状。MH内可见多量大致正常的乳腺导管、小叶和成熟脂肪组
织，肌样细胞呈条束状排列，形成灶性平滑肌瘤样区域，散在分
布于纤维间质之中。肌样细胞常稳定表达SMA、MSA、Desmin，
大部分病例Caldesmon阳性，部分显示Calponin阳性[2-3]。

MH临床罕见，临床由于缺乏对该病的认识，术前极易误
诊 [4-5]。本例患者术前误诊为纤维腺瘤，主要的原因是疏于对病
变内部成熟脂肪成分的观察。回顾性分析本例患者图像，笔者总
结分析以下两点为本次误诊的主要原因：(1)T1WI上病变内部可
见弧形高信号，脂肪抑制T1WI信号减低，多期增强扫描该区域
未见明显异常强化，提示肿瘤内部合并有成熟脂肪成分；(2)基于
MH病变内部有成熟脂肪成分及平滑肌成分，MRI对本病诊断具有
优势，脂肪抑制序列可以辨识病变内部的成熟脂肪成分，T2WI低
信号及多期增强扫描渐进性强化可以推测病变内部含有平滑肌或
纤维成分。但乏脂MH则需要与以下肿瘤进行鉴别：(1)乳腺纤维
腺瘤：好发于青年女性，与雌激素水平相关，MRI上T2WI可见内
部低或中等信号纤维分隔为特征性表现，动态增强扫描大多数表
现为缓慢渐进性的均匀强化或由中心向外围扩散的离心样强化；
(2)导管内乳头状瘤：好发中年女性，多伴有乳头溢血、溢液病
史，MRI表现为乳晕后方至腺体中后部沿导管走行单发或多发结
节样病变，增强扫描呈均匀或不均匀性强化；(3)乳腺叶状肿瘤：
好发中年女性，肿瘤一般体积较大，边缘呈分叶状，MRI上T2WI
出现裂隙状囊性极高信号改变是特征性表现[6]。

MH为乳腺良性肿瘤，通常预后良好，单纯手术切除即可，
但近年有MH复发病例的报道[7]，提高对该病的认识特别是总结复
发病例的影像特点有利于推动该肿瘤生物学行为的研究进展。
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