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讨论：子宫平滑肌肉瘤是一种少见的间叶软组织恶性肿瘤，
而黏液样平滑肌肉瘤(myxoid leiomyosarcoma,MLMS)是其更为
罕见亚型[1]。MLMS发病机制目前尚未完全明确，现有研究表明涉
及遗传、表观遗传及微环境因素等多方面的生物学机制，其中黏
液样特征可能与HMGA2基因密切相关[2]。MLMS常见于绝经期或
围绝经期，临床表现缺乏特异性，可表现为腹痛、腹胀、阴道异
常出血及尿频等特征[3]。以往关于MLMS的文献多以个案形式出
现，而子宫肌瘤术后复发为MLMS尚未见报道。本文通过介绍1例
子宫肌瘤行全子宫切除术后复发为MLMS的罕见病例，以促进临
床及影像医生对该病的进一步认识。

查阅相关文献并结合本例MLMS的影像资料，现对MLMS的
MRI影像学特点总结如下：(1)好发部位：多见于子宫体部或宫
颈，部分报道发现MLMS发生于阴道及胰腺罕见位置[4-5]，本例患
者为术后复发为MLMS，肿块与阴道残端的毗邻关系具有一定提
示意义；(2)MRI平扫：T1WI呈等、低信号，T2WI呈稍高、高信
号，当肿块伴有出血时，内部可见T1WI高信号和T2WI低信号，
肿块内部流空血管呈T2WI低信号；(3)MRI增强：肿块实性成分呈
渐进性强化特点，时间信号曲线呈平台型，肿块内部多可见迂曲
扩张的血管影，这可能与肿瘤细胞异常增殖激活了血管内皮细胞
活性，从而导致肿瘤血管形成[6]；(4)MRI功能成像：肿块实性部
分DWI呈明显高信号，对应ADC值减低，而肿块富含黏液区域由
于T2WI穿透效应，DWI及ADC图均呈高信号。本例MLMS需要与
以下疾病相鉴别[7-8]：(1)孤立性纤维性肿瘤：因胶原纤维细胞与黏
液成分占比不同，T2WI信号多变，可出现“双相征”，增强扫描
呈“快进慢出”特点，有时可见“地图样”强化特征；(2)脂肪肉
瘤：约30%的脂肪肉瘤可出现钙化，而MLMS很少出现钙化，脂
肪肉瘤DWI信号强度往往低于MLMS。

综上所述，MLMS临床较为罕见，常发生于子宫，而子宫切
除术后复发的MLMS将进一步增加诊断难度，临床医生需综合患
者以往病程、影像学及病理学信息而作出最为精准的诊断。因
MLMS具有高度恶性的特点，手术切除加以辅助放化疗可以有效
降低术后复发率，本例患者术后予以多柔比星+异环磷酰胺+美司
钠化疗，已随诊5月余，患者目前状态良好。
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患者，男，82岁，间歇性无痛全程肉眼血尿20天入院，查
体双肾区无叩击痛，小便浓茶色、无血块，余无阳性体征。入院
后尿常规：隐血3+，尿蛋白1+，尿红细胞11446个/l，尿白细胞
63个/l。

CT 检 查 ： 右 肾 盂 内 一 不 规 则 软 组 织 密 度 灶 ， 大 小 2 . 2 ㎝
×1.7㎝，边界欠清，病灶密度较均匀，平扫CT值约39HU(图
1)，增强扫描皮质期CT值约43HU，髓质期CT值约60HU(图2)，
延迟期CT值约63HU，排泄期肾盂内可见充盈缺损(图3)。全麻
下行右肾及右侧输尿管全程切除术，术后常规病理肿物大小约

3.2×2.5×1.8cm，肿瘤细胞大部分呈梭形、局部呈巢团状(图
4)，中央伴灶状肿瘤性坏死，肿瘤累及肾实质及肾窦脂肪，未累
及肾周脂肪囊，周围淋巴结未查见转移性癌。免疫组织化学：
CK广谱(+)，INSM1(+)，Syn(+)，CgA(局灶+)，CAM5.2(-)，
LCA(-)，Vimentin(-)，CK7(-)，CK5/6(-)，CD20(-)，CD10(-)，
CK20(-)，MUM-1(-)，GATA-3(-)，P63(-)，Bcl-6(-)，P53(错义
突变型表达)，c-Myc(-)，Ki-67(90%+)，符合肾盂肉瘤样癌的诊
断(T1N0M0)，由于肿瘤局限于脏器，患者未接受全身化疗及放
疗，但术后4个月右肾区及腹膜后复发转移。

图1 右肾盂内不规则软组织密度灶，边界欠清，密度接近临近肾实质。图2 增强扫描示病灶轻中度强化，强化程度低于肾皮质。
图3 排泄期冠状位肾盂内可见充盈缺损，肾盏扩张积水(红箭)。图4 镜下见大量梭形细胞，部分区域呈巢状，瘤细胞内可见核分裂像，异型性明显(HE×100)。
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讨论：肉瘤样癌是一种高级别恶性肿瘤，具有双相显微镜外
观，发生于肾盂者非常罕见，检索国内外文献均为个案报道[1-2]，
迄今为止我院仅收治1例；目前对于其发病机制尚不清楚，可能
与上皮-间充质转化密切相关[3]。本病发病年龄多为50岁以上中
老年人，男性多于女性，大部分患者的主诉是肉眼血尿，其次为
腰部疼痛、腹部疼痛等[4]。肾盂肉瘤样癌恶行程度高、转移发生
早，平均生存期<9个月，由于临床及影像表现缺乏特异性，术前
几乎不可能做出正确的组织病理学诊断，通常是最后基于组织学
模式和术后免疫组织化学诊断而发现[5]。

早期肾盂肉瘤样癌表现为局限于肾盂内的密度均匀的稍高密
度灶， 边界不清，排泄期可见肾盂肾盏轻度扩张积水，早期肾盂
肉瘤样癌与普通尿路上皮癌鉴别困难[6-7]，但多数肾盂肉瘤样癌在
首诊时往往体积较大，浸润位置较深，各期强化程度均低于肾皮
质，周围区域淋巴结转移及肾积水较早出现，病灶边界不清及密
度不均，边缘多发坏死灶，钙化少见，而普通尿路上皮癌多为中
央单一坏死灶，钙化多见[8]，这些影像学特点有助于肾盂肉瘤样癌
的诊断。肾盂肉瘤样癌还需与癌肉瘤、肾肉瘤样癌鉴别。肉瘤样
癌和癌肉瘤均有上皮和肉瘤样间质两种成分，但肉瘤样癌本质上
是一种起源于上皮组织的癌，其肉瘤样成分既可以表达CK，又可
以表达EMA等，癌肉瘤多有来源明确的异源性肉瘤成分，其CK表
达为阴性，两者免疫组化可以区分开[9-10]。肉瘤样肾癌表现为浸润
性生长的巨大软组织肿块，与肾实质分界不清，但其坏死成分多
位于病灶中央且肿瘤血管化丰富，有跳跃式生长的特点[11]，肾盂
肉瘤样癌未见这些影像征象报道，可资与肾盂肉瘤样癌鉴别。

肾盂肉瘤样癌罕见，在影像学上缺乏大宗病例报道和特征总
结，但当老年患者发现肾盂内以边缘坏死为主的软组织密度肿块
且恶行特征明显及增强扫描强化程度低于肾皮质，有较早的肾积
水及周围淋巴结肿大特点时，应当考虑到肾盂肉瘤样癌的可能。
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