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  [摘要] 目的:探讨原发性腹膜后滑膜肉瘤的临床表现、诊断、病理特点及治疗,提高对该疾病的认识。方

法:回顾性分析我院1例原发性腹膜后滑膜肉瘤合并妊娠患者的临床资料及随访结果,并结合国内外文献进行分

析。结果:本例患者彩超发现腹膜后巨大混杂回声团块时合并妊娠7个月,3个月后剖宫产分娩一健康女婴后予

以手术,术前 MRI示长T1长T2混杂信号影,大小约16cm×15cm,予行根治性切除术。病理肉眼观示肾脏包

膜完整,肾脏及肾上腺被肿瘤包绕,镜下所见为梭形细胞瘤样增生伴黏液变性,免疫组化示 WT1、CD56、CD57、

CD99、Bc12阳性,分子病理检测到t(18q;v)SYT易位遗传学异常,诊断为原发性腹膜后滑膜肉瘤。术后行TO-
MO刀放疗及 MAID方案化疗,每3个月复查CT,术后随访18个月,尚未见明确复发。结论:原发性腹膜后滑膜

肉瘤是非常罕见的、高度恶性的肿瘤,具有恶性程度高,进展迅速、容易复发转移,预后差,生存期短的临床特点。
早期诊断及根治性切除并结合放化疗能在一定程度上延长患者生存期。
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Abstract Objective:Toraiseawarenessofprimaryretroperitonealsynovialsarcomabyinvestigatingtheclini-
calmanifestations,pathologicalcharacteristicsandtreatment.Method:Wedescribedaretrospectivestudyofa
caseundergoingdiagnosticevaluationandsurgeryforprimaryretroperitonealsynovialsarcomawithpregnancy.
Andaclinicalanalysiswasperformedwithliterature.Result:Thepatientwasaseven-monthpregnantwoman,

andcolordopplerultrasoundshowedmixedechoclumpsinretroperitonealspace.MRIshowedmixedlongT1and
longT2signal.Thenthepatientunderwentradicalresection.Bythenakedeyeswecouldseethatkidneyandadre-
nalglandweresurroundedbytumor,andthekidneycapsulewasintact.Weseemicroscopicallyspindlecelltumor
hyperplasiawithmucousdegeneration.ImmunohistochemistryshowedBcl2,CD99,WT1,CD56,CD57wereposi-
tive.Molecularpathologydetectedt(18q,v)SYTtranslocationgeneticabnormalities.Accordingtomicroscopy,

immunohistochemical,andmolecularneuropathologythepathologicaldiagnosiswasprimaryretroperitonealsyno-
vialsarcoma.TOMOtherapyandMAIDchemotherapywereperformedafterhospitaldischarge.At18months
postoperatively,sheshowednoevidenceofresidualdiseaseordistantmetastases.Conclusion:Primaryretroperito-
nealsynovialsarcomaisaveryrare,highlymalignantsarcomawithquickprogression,commonrecurrenceand
metastasis,poorprognosisandshortsurvival.Earlydiagnosisandintraoperativecompleteresectionwithpostoper-
ativechemoradiotherapywillbenefitpatients.

Keywords primaryretroperitonealsynovialsarcoma;pregnancy;diagnosis;pathology;treatment

  滑膜肉瘤(synovialsarcoma,SS)是罕见的高

度恶性的软组织肿瘤,目前报道相对较多的是起源

于关节周围的滑膜、滑囊、腱鞘的滑膜肉瘤,而起源

关节周围之外的滑膜肉瘤国内外报道的很少,原发
性腹膜后滑膜肉瘤则报道的少之又少。本文回顾
性分析1例原发性腹膜后滑膜肉瘤合并妊娠患者
的诊治及随访资料并结合国内外文献进行讨论分
析,现报告如下。
1 病例报告

患者,女,33岁,因右侧腰部疼痛2h入院,为
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持续性胀痛,无放射痛,无肉眼血尿,无尿频尿急尿

痛,无恶心呕吐,无腹胀腹痛,孕28周。查体:右侧

上腹部可触及大小约10cm×10cm的质韧肿块,
压痛,活动度差,右肾区叩击痛。宫低高度脐上三

横指。辅助检查:血尿淀粉酶及常规检查均正常,
彩超示右侧腹膜后肿块,大小16cm×14cm,混杂

密度回声团块。为进一步明确,予以查 MRI示右

肾区可见长T1长T2为主的混杂信号影,大小约

16cm×15cm,肾周可见大量渗出影,右肾外形异

常信号,腹腔见胎儿影(图1)。妇科彩超示:晚期

妊娠,双顶径75mm,胎心搏动规则,股骨长55
mm。胎盘位于子宫左侧壁,厚43mm,成熟度Ⅱ
级。

患者及家属均要求保胎,遂于3个月后剖宫产

一健康女婴后再次来院。复查 MRI:右肾区可见

长T1长T2为主混杂信号影,内可见坏死,结合前

片考虑右侧腹膜后占位,大小约18cm×20cm(图
1)。完善术前检查后在全麻下行右侧腹膜后肿瘤

切除术,术中见肿瘤大小约20cm×20cm×18
cm,右侧肾脏、肾上腺完全被肿瘤紧密包绕,无法

分离。将肿瘤与右侧肾脏、右肾上腺整块切除,并
清扫右肾动脉及腔静脉周围淋巴结。

术后予以 MAID方案化疗,并予以TOMO刀

放疗,术后每3个月复查CT,半年查PET-CT,随
访18个月,未见明显肿瘤复发及转移。

术后病理结果肉眼观(图2)标本为囊实性肿

瘤,大小约19cm×17cm。实性区为暗红色,囊性

区为暗红色,内壁粗糙。右侧肾脏及右侧肾上腺被

肿瘤组织包绕。镜下所见:梭形细胞瘤样增生伴黏

液变性,细胞具有异型性(图3)。病理诊断:恶性

肿瘤,结合临床和免疫组化检查倾向为原发性滑膜

肉瘤。肿瘤组织累及肾实质及肾上腺被膜。免疫

组化(图4):肿瘤细胞表达Bc12+,CD99+,WT1
+,CD56+++,CD57+,CD34-,CD117-,CK
-,Syn±,CgA±,Des-,SMA-,CD10-,S-
100-,Ki-67阳性约40%,Pax2-,Pax8-。

A:产前 MRI,T1加权成像;B:产前 MRI,T2加权成像;C:产后 MRI,T1加权成像;D:产后 MRI,T2加权成像。右侧腹膜后

占位进行性增大,为长T1长T2混杂信号;E:产后 MRI,矢状面重建;F:产后 MRI,冠状面重建

图1 患者术前两次 MRI对比

A:肾脏及肿瘤壁;B:肾脏、肿瘤壁及实性肿瘤组织。切面

呈囊实性,内壁粗糙,实性肿瘤组织呈鱼肉状

图2 术后大体标本观

分子病理检测方法为荧光原位杂交,检测到肿

瘤组织中t(18q;v)SYT易位遗传学异常。病理诊

断确诊为滑膜肉瘤(图5)。
2 讨论

滑膜肉瘤是源于关节、滑膜及腱鞘滑膜的软组

织的恶性肿瘤。软组织恶性肿瘤约占所有恶性肿

瘤的1%,而腹膜后为软组织恶性肿瘤发生的少见

部位,约占软组织肿瘤的15%〔1〕。滑膜肉瘤占软

组织肿瘤的7%~8%,可以发生在人体的任何部
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A:黏液样变区域,在黏液样间质中广泛分布有梭形细胞肿瘤(×100);B:椭圆形肿瘤细胞区域,由一致性椭圆形肿瘤细胞构

成束状及片状结构(×400);C:梭形肿瘤细胞呈鱼骨样排列(×200);D:血管外周细胞瘤样血管结构(×100)
图3 镜下观

A:Bcl2+(×200);B:CD99+(×200)
图4 免疫组化

SYT双色检测探针,红色荧光和绿色荧光信号标记SYT
基因两端,A、B显示SYT红绿融合信号的分离,异常信号

模式为1R1G1F,肿瘤细胞为t(18q;v)SYT易位遗传学异

常

图5 荧光原位杂交法检测结果

位,主要发生在四肢的大关节,约95%的滑膜肉瘤

发生在四肢大关节,而腹膜后为滑膜肉瘤发生的最

罕见部位,约为0.8%~8.1%〔2〕,中青年发病为

主。第1例原发 性 腹 膜 后 滑 膜 肉 瘤 由 Pack和

Tabah在1955年报道。此后,原发性腹膜后滑膜

肉瘤陆续有报道,由于发病率低,目前尚无多例数

多水平的分析。到目前为止,原发性腹膜后滑膜肉

瘤合并妊娠国内外尚未见报道。
由于原发性腹膜后滑膜肉瘤的发病部位在腹

膜后,发病部位较广,且位置较深,无特异临床表

现,早期诊断原发性腹膜后滑膜肉瘤极为困难。我

们的病例因腰部疼痛就诊,在外院就诊时肿瘤已达

15cm。目前报道的病例以腰部肿块、疼痛及体检

时偶然发现居多,国外文献报道的还有以黄疸、出
血性休克为首发症状的病例。Gomatos等〔3〕报道

了文献记载的最小的原发性腹膜后滑膜肉瘤,只有

5cm大小,因意外坠落就诊时偶然发现,手术取得

了良好的效果,在术后2年复查时未见肿瘤复发。

原发性腹膜后滑膜肉瘤的影像学检查主要包

括B超、CT及 MRI。由于B超对于小肿瘤检出率

低,并且主观性强,故主要用于术后普查及术后随

访中。在临床应用最多的是CT,不仅能发现肿瘤,
还能明确肿瘤的位置、大小及与周围解剖的关系,
CTA对于肿瘤血管的来源,尤其是主要的分支血

管更为明确,对手术有指导意义。在术后随访中,
CT也具有重要作用。由于滑膜肉瘤复发率高,我
们建议术后两年内密切随访。而 MRI对于腹膜后

肿瘤的诊断也有独特优势。MRI较CT对软组织

的鉴别诊断优于CT,腹膜后滑膜肉瘤一般在 T1
信号上与骨骼信号相同,在T2信号上高于皮下脂

肪的信号强度,与我们病例中 MRI结果基本一致。
并且有 CT 检查禁忌证的可以选择 MRI。但是

MRI不容易发现病变中的钙化灶。此病例中,我
们的患者就诊时正处于妊娠期,并且患者决定保

胎,待分娩后再处理腹膜后占位,CT检查为相对

禁忌证,当时选择了进行 MRI同样取得了良好的

诊断效果。虽然影响学检查对于发现肿瘤及肿瘤

的解剖位置的判断十分重要,但是由于原发性腹膜

后滑膜肉瘤影像学检查无明显特异性,无法为腹膜

后滑膜肉瘤的诊断提供帮助。
原发性腹膜后滑膜肉瘤诊断的金标准是病理

诊断。组织学上,滑膜肉瘤分为单相型和双相型。
单相型滑膜肉瘤仅含有梭形细胞,而双相型含有梭

形细胞及上皮细胞,梭形细胞及上皮细胞比例不

定。病理确诊腹膜后滑膜肉瘤依赖于免疫组化及

分子 病 理 检 查。免 疫 组 化 一 般 肿 瘤 细 胞 表 达

CD99、Bc12阳 性,所 有 滑 膜 肉 瘤 都 弥 漫 性 表 达

Bcl2,尤其是梭形细胞〔4〕,CD99在滑膜肉瘤中也有

着较高的阳性率,Des-,SMA-,CD10-,S100
-,CD34-〔3,5,6〕,与我们病例的免疫组化相符合。
而病理确诊原发性腹膜后滑膜肉瘤通常有赖于分

子病理的诊断〔7-9〕。通常原发性腹膜后滑膜肉瘤的

发病与染色体异常t(X;18)(p11.2;q11)导致18
号染色体上SYT基因融合到X染色体上SSX基

因(SSX1、SSX2),形 成 SYT-SSX 融 合 基 因 有

关〔7〕。SYT-SSX1融合基因只见于双相型滑膜肉
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瘤,而SYT-SSX2融合基因只出现在单向型滑膜

肉瘤〔10〕。本例通过荧光原位杂交法检测到SYT
基因易位,结合免疫组化及分子病理结果,最终确

诊了腹膜后滑膜肉瘤,并且与组织学类型相符合。
病理的取得一般为术后病理及术前细针穿刺病理。
对于细针穿刺活检术前病理诊断该肿瘤,目前看法

不一,虽然能明确肿瘤的良恶性,但是穿刺有着不

小的风险,如:①出血,恶性肿瘤血供丰富,生长迅

速,有可能导致针道出血;②针道转移,腹膜后滑膜

肉瘤恶性程度高,极有可能导致针道转移;③无法

明确诊断,穿刺得到的组织少,诊断滑膜肉瘤需要

结合免疫组化及分子病理,有可能取材量少,或活

检得到的为坏死组织,可能无法满足病理诊断的需

求。我们的病例为腹膜后巨大肿瘤,生长迅速,结
合 MRI及B超,术前考虑为腹膜后肉瘤,鉴于穿刺

可能带来的风险,并未穿刺,直接选择完善术前检

查,限期手术,且取得了良好的效果。
目前,针对原发性腹膜后滑膜肉瘤的治疗是以

手术根治性切除为主,辅以放疗、化疗的综合治疗

方案,手术能否完整切除肿瘤对预后起决定性作

用,由于原发性腹膜后滑膜肉瘤很少早期发现,往
往就诊时已是巨大肿瘤,并且,极易发生转移,腹膜

后解剖位置深,根治性切除较困难〔3〕。我们的病例

肿瘤巨大,位置较深,手术难度较大,通过充足的术

前准备及术中的谨慎操作,最终将肿瘤完整地切

除。原发性腹膜后滑膜肉瘤行根治术后的生存率

及复发率目前并无相关报道,而滑膜肉瘤的5年生

存率约为35%~50%,腹膜后肉瘤的10年局部复

发率约为90%。一般认为,原发性腹膜后滑膜肉

瘤有远处转移、局部浸润、细胞分化差、肿瘤直径>
5cm、手术切缘阳性预示着预后差〔11〕。目前研究

表明,E钙黏蛋白低表达、基质金属蛋白酶2高表

达预示着组织恶性度高、预后差〔12,13〕。而上皮-间
充质转换的转录因子Twist和Snail高表达导致了

E钙黏蛋白低表达〔14〕。我们的病例肿瘤直径远超

过5cm,细胞分化差,预示着预后差,我们术中完

整切除肿瘤,并且术后进行了辅助放化疗,以减少

肿瘤复发,改善患者预后。在术后的密切随访中,
取得了良好的效果。

放化疗作为腹膜后肉瘤手术切除的辅助治疗

被广泛应用〔15〕,但是在腹膜后滑膜肉瘤虽有报道,
但是仍缺乏大样本的支持。我们的病例由于肿瘤

巨大,术后1个月行TOMO刀辅助放疗,减少肿瘤

复发。TOMO刀较传统的放疗有着巨大优势,如
高精度、更高的肿瘤适形度和剂量均匀性及自适应

放射治疗功能〔16〕。放疗效果更好,同时对患者的

损伤减少到最小。我们的患者在行TOMO刀放疗

时未有明显不适,能耐受放疗,且效果好。术后辅

助化疗能否改善预后仍存在争议〔17〕,但是对于晚

期滑膜肉瘤的患者化疗可以增加生存率〔18〕,选用

首选化疗方案为以阿霉素单药或以阿霉素为主的

联合化疗。我们的患者因可能的不良反应及对不

肯定疗效,开始时拒绝化疗。术后3个月复查时,
患者同意全身化疗,防止肿瘤复发。我 们 选 择

MAID方案进行化疗,阿霉素60mg/m2第1天静

滴,异环磷酰胺8g/m2分4天静滴,美司钠用量为

异环磷酰胺剂量的20%,静滴,给药时间段为0、4
h、8h,共3次,氮烯咪胺800mg/m2分四天静滴。
周期为21天,我们给患者进行了3个周期的化疗。
患者在化疗期间出现了呕吐及脱发等化疗并发症,
予以对症处理,并未出现严重并发症。经我们的综

合治疗,患者18个月随访期内未见明显肿瘤复发。
本例病例有一处值得讨论的是患者妊娠合并

原发性腹膜后滑膜肉瘤,此类病例在此前未有报道

过。一般来说,恶性肿瘤的高发年龄与生育年龄并

不重叠。妊娠合并恶性肿瘤的发病率较低,约为

0.07%~0.1%,主要为宫颈癌、乳腺癌、黑色素瘤

及白血病〔19〕。妊娠引起的生理变化对恶性肿瘤可

能有一些影响,却不改变恶性肿瘤的进程,但对恶

性肿瘤的治疗对妊娠有重要影响。妊娠合并恶性

肿瘤的治疗目前尚未有相应指南,我们建议妊娠合

并恶性肿瘤的治疗原则与非妊娠期相同。这与郎

景和教授的治疗观点一致〔20〕。我们的患者在外院

执意要分娩后再处理肿瘤,而恶性肿瘤的生长是十

分快速的,耽误了近3个月,肿瘤也增大至手术时

的20cm,给手术完整切除带来了巨大的挑战。但

是,如果患者没有耽误3个月,在肿瘤16cm时即

行治疗性引产,除了对手术有益,是否能延长患者

预后仍缺乏相关研究,从母亲的角度考虑,可谓是

两难的选择。
综上所述,原发性腹膜后滑膜肉瘤早期发现及

诊断十分困难,临床表现不明显,往往发现时肿瘤

体积巨大。原发性腹膜后滑膜肉瘤恶性度高,复发

率高,预后差,治疗以根治性手术切除为主,并辅以

放化疗的综合治疗效果确切。原发性腹膜后滑膜

肉瘤早期准确地诊断仍是亟需克服的难题。
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