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前纵隔低度恶性纤维黏液样肉瘤一例

郭应林 李莉 刘白鹭

图 1  CT增强扫描 ,纵隔肿瘤位于升动脉与上腔静脉之间 , 有包膜 , 动脉期轻度条状不均

匀强化 , 左心房受压  图 2  CT增强延迟扫描 , 肿瘤呈条索状、结节状不规则明显强化 ,

包膜亦强化  图 3 MR 心脏扫描 , 于右心房上方 , 上腔静脉与主动脉之间可见一软组织

信号肿物 ,密度不均匀 , 内可见点状高信号。心包大量积液  图 4 镜下见瘤细胞梭形 ,疏

松分布 , 略呈漩涡状排列 ( HE × 400)

  患者  男 , 38 岁。于 5 年前发现前

上纵隔肿瘤 , 未做任何处理 , 患者于 20 d

前行 CT检查发现肿瘤增大来我院就诊。

体检未见明显异常。

超声检查:于主动脉右前侧可见一内

部不均 匀回 声 团 块, 大 小 9. 73 cm×

7. 24 cm, 有完整包膜 , 其内未见血流信

号 , 和主动脉壁关系密切 ,分界不清。

CT检查: 纵隔内升主动脉和上腔静

脉间 , 右心房上方可见一软组织密度肿

物 , 密度不均匀 , CT 值 12 ～33 HU,大小约

7 cm× 9 cm× 10 cm, 形态不规则 , 周围可

见高密度包膜 ,升主动脉、主动脉弓、上腔

静脉受压移位。食管略受压 , 心包未见异

常。增强扫描:动脉期肿瘤轻度条状不均

匀强化( 图 1 ) , 肿瘤上部强化较明显 , 平

扫肿瘤内低密度区无强化 , 肿瘤位于心腔

外 , 与周围结构分界清晰 , 未见明显外侵。

静脉期肿瘤呈条索状、结节状不规则明显

强化 , 包膜亦强化。延迟扫描 , 肿瘤内病

灶强化范围增大 ,强化程度较静脉期更加

明显( 图 2) 。

MR 检查:于右心房上方 ,上腔静脉与

主动脉之间可见一软组织信号肿物 , 肿物

信号与心肌信号相近 ,形态不规则 ,信号不均匀 ,内可见点状

高信号区( 图 3) , 肿物大小约 5. 5 cm× 7. 2 cm× 8. 0 cm, 边

缘清晰 ,心包大量积液。

病理所见:前上纵隔囊实性肿物, 质软 ,囊内大量胶胨黏

液样组织。镜检见肿瘤细胞呈梭性 , 形态一致 ( 图 4) , 胞质

淡染 , 边界不清 , 细胞核卵圆形 ,无或轻度异形性 , 无核分裂

象。瘤组织有纤维性区和黏液样区 2 种成分 , 部分区域细胞

略呈漩涡状。免疫组织化学: 波形蛋白阳性 , S-100 蛋白、平

滑肌肌动蛋白、神经纤维丝蛋白、CD56 抗体、嗜铬素、突触素

均为阴性。病理诊断: 前上纵隔低度恶性纤维黏液样肉瘤。

讨论  低度恶性纤维黏液样肉瘤是 Evans [ 1] 于 1987 首

次报道 2 例并提出作为独立的一类软组织肿瘤。具有特殊

的临床和组织病理学特征。可以发生于任何年龄, 多以中青

年为主 ,好发于四肢及躯干深部软组织。临床表现为生长缓

慢的无痛性肿物 ,患者常在肿物较大时就诊。组织形态学最

有特征性的是纤维区与黏液样区混合或交替存在, 瘤细胞排

列成短束状和特征性漩涡状结构。免疫组织化学 Vim 呈恒

定的阳性或强阳性反应。电镜下瘤细胞为成纤维细胞与成

肌纤维细胞特点
[ 2-3]
。本例患者为中年男性 ,发现肿瘤多年 ,

生长缓慢且较大 ,病理形态及免疫组织化学呈特征性改变。

但该病影像上无特征性表现 , 多表现为巨大肿物 , 有完整包

膜 , 密度不均匀 , 增强为条索状明显不均匀强化 ,不易与其他

肿瘤相鉴别 ,确诊需依靠病理。
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