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软骨黏液样纤维瘤（chondromyxoid fibroma，CMF）

是一种少见的软骨良性肿瘤[1]，常发生于长骨干骺端。

CMF恶变病例更为少见[2]，目前国内外共报道过 15例，

其发生发展机制尚不明确，诊治标准尚未统一，且组

织形态与多种骨肿瘤相似，易出现误诊漏诊。本文通

过回顾 1例CMF恶变患者的临床资料，分析其组织结

构特征，总结该病的临床病理学特点及鉴别诊断要

点，以期为临床CMF恶变患者的诊治提供参考。

1　资料与方法

患者，女，61岁，因左髋部疼痛 20余天入院。疼痛

呈间歇性，行走活动后加重，休息后无明显缓解。骨

盆CT平扫提示左侧髋臼骨质破坏，其内及周边见侵袭

性的软组织密度影，髋关节MRI检查示左侧髋臼下缘

骨质内团状长T1异常信号，向内侧延伸侵犯周围软组

织（图 1a），考虑恶性可能。遂行左侧髋臼肿瘤切除重

建术，术中采用髋后入路弧形切口，于髋臼后方刮取

部分肿瘤组织送检，结果提示软骨黏液样肿瘤，遂行

髋臼切除及全髋关节置换手术，并将切除物送检。肿

物切除后剖开，可见部分髋骨组织，大小 8. 5 cm×
7 cm×5 cm；距股骨窝关节面 0. 5 cm骨髓腔内见灰白、

灰红色实性肿物，质脆，与周围组织界限不清，局部破

坏骨皮质并侵及周边软组织（图 1b）。HE 染色显示：

肿瘤为软骨、纤维、黏液样结构，呈分叶状生长，小叶

中央见短梭形及星形肿瘤细胞分布于黏液软骨样基

质间，小叶边缘细胞丰富，主要由成纤维样细胞及成

肌纤维样细胞组成；肿瘤局部细胞核染色质增粗，

核质比上升，异型性显著，并穿透骨皮质，侵犯骨周软组

织，骨髓腔内亦见浸润性生长的肿瘤卫星灶，见图1c、d。
2　结果

患者术后病理诊断为 CMF 伴恶变。免疫组化染

色结果显示：GRM1（+）、SMA（+）、CD34（-）、S-100（灶
区+）、Ki-67（热点区域约 5%+），见图 2。术后 6个月复
查，患者疼痛及运动受限等症状明显缓解，影像学检
查未见肿瘤残留。

3　讨论

CMF 是一种少见的软骨来源肿瘤，占骨肿瘤的

0. 4%~1%，多发生于长骨（46. 9%）[2]、扁骨（30. 3%）和

手足骨（17. 3%）[3]。CMF 恶变病例较少见，发病部位

与CMF相似，但患者年龄多偏大，临床进展较迅速，主

要表现为患处活动受限、胀痛等，少数病例还可出现

a：MRI 示肿物位置；b：肿物切除后剖开；c：HE 染色示肿瘤呈分
叶状，局部异型性明显（×400）；d：HE 染色示髓腔内见转移的卫
星灶（×100）

图1　患者相关图片

a：GRM1阳性；b：Ki-67阳性
图2　免疫组化染色（×400）
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关节积液甚至病理性骨折。CMF 恶变影像学表现为

骨内界限不清的肿块，瘤周硬化带消失，中央钙化增

多，并可侵袭破坏骨皮质、引起骨膜反应，甚至突破骨

皮质形成与周围组织界限不清的软组织肿块[4]。组织

学方面，CMF 恶变可呈显著异型性，出现较多核分裂

象或病理性核分裂象，部分病例还能观察到纤维肉

瘤、软骨肉瘤及骨肉瘤等异源性肿瘤[4-5]。研究发现，

CMF的发生与 GRM1的高表达密切相关[6]。而免疫组

化及免疫细胞化学检测显示GRM1高表达是诊断CMF
的可靠手段[7-8]，但可能是由于恶变病例较少见，CMF
恶变组织的GRM1表达目前尚未见文献报道。

本例患者为老年女性，病程短，进展迅速，疼痛、

关节受限症状明显，提示恶性可能。CT平扫示左侧髋

臼下缘溶骨性的骨质破坏，其内及周边见侵袭性的软

组织密度影；MRI检查示骨质内异常信号，向内侧延伸

侵犯并浸润骨周软组织，符合恶性肿瘤浸润性生长的

特性。组织病理学方面，肿瘤为软骨、纤维、黏液样结

构，符合CMF的典型形态。但部分区域CMF分叶状结

构被显著破坏，细胞核染色质增粗，核质比上升，核分

裂象增多，Ki-67阳性指数明显高于良性CMF区域，呈

典型的恶性肿瘤组织学及细胞学特点。肿瘤还侵透

骨皮质累及周边软组织，髓腔内亦见播散性生长的肿

瘤卫星灶，恶性侵袭特征明显。免疫组化检测结果显

示，恶变区域 GRM1 为阳性，首次证明了 CMF 恶变组

织 GRM1蛋白亦呈高表达状态。结合以上临床、影像

及病理检查结果，本例CMF伴恶变诊断明确。

伴恶变的CMF组织结构复杂，与多种肿瘤病理形

态相似，需与以下肿瘤进行鉴别诊断。①内生性软骨

瘤：镜下为成熟的软骨小叶结构，呈“骨包绕”状，可有

软骨内成骨，一般不含黏液，无髓内浸润。②软骨母

细胞瘤：肿瘤多为边界清晰的骨骺内病变，镜下单核

软骨母细胞均匀分布，其细胞核呈圆形至卵圆形，有

核沟，常伴 H3F3B 基因突变。③软骨肉瘤：肿瘤多呈

浸润性生长并破坏宿主骨小梁，肿瘤组织内可见黏

液，可有异型细胞及病理性核分裂象，与 CMF 恶变有

较多影像及组织学重叠，但软骨肉瘤多伴 IDH1/2 突

变，且 GRM1 免疫组化染色为阴性 [7]，可用以鉴别。

④CMF样骨肉瘤：肿瘤可被纤维血管间隔分离成小叶

状结构，并可在黏液性间质内见疏密不均的短梭形及

星形细胞，与伴有骨肉瘤的 CMF 恶变组织形态相似，

可通过 GRM1免疫组化染色予以鉴别[7]。⑤磷酸盐尿

性间叶源性肿瘤（phosphaturic mesenchymal tumor，
PMT）[9]：部分具有软骨黏液样纤维瘤样特征的 PMT显

微镜下可呈CMF样分叶状结构，但其组织内常伴大量

污浊的矿物盐沉积，细胞多呈梭形，免疫组化染色及

RT-PCR提示FGF23过表达[9]，而GRM1为阴性。

CMF手术方案包括病灶内单纯刮除、病灶内刮除
联合骨移植或骨水泥填充、节段切除及广泛切除等[10]。
但 Karaca 等[11]回顾了 31 例良性 CMF 患者的手术资料
发现，单纯病灶内刮除术有较大复发风险。对于复发
患者，若年龄较大、病情进展迅速、影像检查显示钙化
增多及明显侵袭性特征时，应考虑恶变可能，广泛切
除或整块病灶切除可能是较稳妥的方法[12]。此外，还
有研究显示，对CMF患者进行辅助放疗可能导致复发
及恶变[3]，故不宜进行放疗；但恶变CMF患者是否适合
放疗尚未明确，仍需进一步研究。本例患者行髋臼切
除及全髋关节置换手术，完整切除病变骨及受累软组
织，未行辅助放疗；患者术后恢复良好，6 个月后复查
未见肿瘤残余及复发征象。
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