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1　 临床资料

　 　 患者女性,66 岁,2017 年 7 月无明显诱因发现左下腹一大

小约 5 cm×5 cm 质硬包块,伴小便不畅,入院行盆腔核磁示:左
侧中下腹 L4~5 椎体水平腰大肌前方占位。 CT 示:左肾下方、
腰大肌前缘旁团块影并周围多发钙化小结节,多考虑良性病

变。 遂行腹腔肿物切除术,术后 3 个月肿瘤复发,B 超提示左

肾下极肾包膜下探及范围约 5. 9 cm×3. 7 cm 的低回声,再次行

左肾及左肾下方腹膜后肿瘤切除术。 2024 年 3 月患者因“下腹

部疼痛伴尿急、尿不尽 10 d”入院,CT 示:左肾缺如,左侧腹膜后

脊柱旁见混杂密度肿块影,大小约 7. 6 cm×9. 8 cm×13. 0 cm,其内

见液化坏死低密度区及多发片团状高密度钙化影。
病理检查:第 1 次术后送检为灰红色肿物 1 块,体积

7. 0 cm×6. 5 cm×5. 5 cm,切面灰白色,质硬如骨。 经充分取材

后,镜下多为增生的胶原化纤维组织,细胞稀少,形态温和,
并可见较多成熟骨小梁及软骨(图 1),结合免疫组化结果倾

向于纤维骨性假瘤。 第 2 次术后大体见肾下极被膜外粘连

一灰白色结节,大小 6. 0 cm× 4. 5 cm× 3. 5 cm,表面大部分光

滑,境界清楚。 镜下见硬化、纤维背景及黏液样区域多成分

混合,并可见非典型梭形细胞密集区域,经充分取材后未见

明确脂肪及脂肪母细胞成分。 免疫表型不典型,考虑高分化

脂肪肉瘤伴去分化可能性大。 第 3 次手术腹壁肿物为灰白、
灰红色结节状组织 1 块,体积 5. 5 cm×4. 0 cm×2. 0 cm,切面灰

红、实性、质韧。 左侧腹膜后肿瘤为灰褐、灰红色结节状组织

1 块,体积 12. 5 cm×7. 5 cm×5. 8 cm。 切面灰白色,质中,部分

质硬如骨,局灶见一直径 4 cm 的囊腔;另见骨组织 2 块,体积

6. 0 cm×4. 8 cm×2. 0 cm。 右侧腹膜后肿物为灰褐色结节状组

织 1 块,体积 1. 2 cm×1. 0 cm×0. 6 cm。 镜下观察:腹壁肿物与

第 1 次手术肿物形态类似;左侧腹膜后肿瘤大部分区域为弥

漫增生的梭形及卵圆形细胞,瘤细胞异型性大,核仁明显,部
分可见骨及不成熟软骨分化区域;仅右侧腹膜后肿物见脂肪

和多空泡脂肪母细胞(图 2)。 免疫组化结果:左侧腹膜后及

腹壁肿物除波形蛋白(Vimentin)( +),交配型转换 / 蔗糖不发

酵相关的、基质相关的、肌动蛋白依赖的染色质调节因子 A
亚家族成员 4( switch / sucrose

 

non-fermentable
 

related,
 

matrix
 

associated,
 

actin
 

dependent
 

regulator
 

of
 

chromatin,
 

subfamily
 

A,
 

member
 

4,SMARCA4)( +)外,其余指标均为阴性。 右侧腹膜

后肿物中脂肪所在区域 Vimentin( +),SMARCA4( +),S100
蛋白 ( +), P16 蛋白 ( +),鼠双微体基因 2 ( murine

 

double
 

minute
 

2,MDM2) ( +),分化簇 34(cluster
 

of
 

differentiation
 

34,
CD34)(-),Ki67 增殖指数约 60%(图 3)。 左侧腹膜后及腹壁肿

物行分子检测:荧光原位杂交(fluorescence
 

in
 

situ
 

hybridization,
FISH)检测显示伴有 MDM2 基因扩增。 诊断:高分化脂肪肉瘤

伴去分化,部分区域骨及软骨分化。

2　 讨　 论

　 　 脂肪肉瘤是最常见的软组织肉瘤,约占成人所有软组织

恶性肿瘤的 20%,好发于中老年人下肢深部软组织,如大腿、
臀部以及腹膜后[1] ,易累及周围器官,影响中老年患者的预

后。 根据 2020 年世界卫生组织( World
 

Health
 

Organization,
 

WHO)软组织与骨肿瘤分类,脂肪肉瘤分为 5 种亚型:非典

型脂肪瘤样肿瘤 / 高分化型 (atypical
 

lipomatous
 

tumor / well-
differentiated

 

liposarcoma,ALT / WDLPS) 、去分化型(dediffe-
rentiated

 

liposarcoma, DDLPS)、黏液样、多形性以及黏液样

多形性脂肪肉瘤。 WDLPS 是脂肪肉瘤最常见的亚 型,
占 30% ~40%,其可进一步细分为脂肪细胞型(脂肪瘤样)、
硬化型和炎症亚型[2] 。 约 10%的 WDLPS 复发病例可以转化

图 1　 患者首次术后病理结果
Figure1　 Pathological

 

results
 

of
 

the
 

patient
 

after
 

first
 

operation　 (HE
 

×100)
A:

 

area
 

of
 

collagen
 

sclerosis;
 

B:
 

area
 

of
 

mature
 

trabecular
 

bone
 

formation.
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图 2　 患者第 3 次术后病理结果
Figure

 

2　 Pathological
 

results
 

of
 

the
 

patient
 

after
 

third
 

operation　 (HE
 

×100)
A:

 

area
 

of
 

diffusely
 

proliferating
 

spindle-shaped
 

and
 

oval
 

cells
 

with
 

significant
 

atypia
 

and
 

obvious
 

nucleoli;
 

B:
 

area
 

of
 

multivacuolated
 

lipoblasts
 

and
 

stromal
 

cells
 

with
 

distinctly
 

hyperchromatic
 

nuclei.

图 3　 免疫组化染色结果
Figure

 

3　 Results
 

of
 

immunohistochemical
 

staining　 (EnVision
 

×100)
A:

 

positive
 

S100
 

staining;
 

B:
 

strongly
 

positive
 

P16
 

staining.

为 DDLPS,上述肿瘤往往具有恶性程度高、局部频繁复发、易
转移的临床特点[3] 。 此外,WDLPS 和 DDLPS 都存在 MDM2
和细胞同期依赖性激酶 4( cyclin-dependent

 

kinase4,
 

CDK4)
的扩增[4] ,因此利用 FISH 分子检测 MDM2 表达情况通常作

为辅助确诊手段[5] 。
复习该患者既往病理切片,初次手术标本大部分为增生

的胶原及纤维组织,可见较多成熟骨小梁及软骨成分。 由于

缺乏特征性脂肪成分及多空泡脂母细胞,且免疫表型不典

型,此时极易误诊。 结合文献报道,在 WDLPS 中硬化亚型与

该患者情况相似,即肿物存在大部分间质致密纤维化区域,
掩盖了其脂肪来源性质[6] ,部分可以观察到骨形成等其他特

征[7] 。 再次复发手术标本中,可见非典型梭形细胞,但仍未

见典型脂肪成分和多空泡脂母细胞,且相关免疫组化染色依

旧为阴性,但 Ki67 增殖指数约 60%,提示去分化。 第 3 次复

发手术标本充分取材后,仅见约 1. 2 cm 脂肪成分及多空泡脂

肪母细胞。 部分区域瘤细胞密集,异型性显著,核大深染,易
见病理性核分裂象,结合免疫组化染色结果 S100 蛋白( +),
P16 蛋白( +),MDM2( +),FISH 检测显示伴有 MDM2 基因扩

增,诊断高分化脂肪肉瘤伴去分化。 有学者研究发现硬化型

WDLPS 可能与去分化倾向增加有关[8] 。 国内与本例患者情

况相似的报道较少,本文旨在提高对免疫表型及病理形态不

典型 WDLPS 的认识,以防误诊漏诊。
综上,脂肪肉瘤的首选治疗方法是大范围手术切除[9] ,

放化疗与手术联合适用于不可切除、晚期或出现转移的患

者,不作为首选方案[10] 。 WDLPS 经治疗后,5 年和 10 年生

存率分别为 100. 0%和 82. 1% [11] 。 研究者发现,轻度硬化型

(含较多脂肪细胞) WDLPS 表现出较少的恶性行为,而脂肪

细胞含量较少的重度硬化型 WDLPS 因更紧靠附近组织,
导致很难实现切缘阴性,从而更易复发或转移[12] 。 此外,
Keung 等[13] 发现,具有细胞增多区域、黏液样背景、硬化和伴

去分化等特征的 WDLPS 更具侵袭性,预后更差,如出现上述

特征应密切复查。 本例患者术后复发两次,患者拒绝全身

静脉化疗,仅口服卡博替尼分子靶向药物抗肿瘤。 目前本例

患者术后生存情况良好,继续长期随访观察。
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