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6例骨原发性平滑肌肉瘤临床病理 、免疫组化研究及文献复习

Clinicopathologic and immunohistochemical study of 6 cases of primary leiomyosarcoma

derived from bone and literature review

李增鹏 ,仲召阳 ,吴晓华 ,陈　芳　　(第三军医大学附属大坪医院野战外科研究所病理科 ,重庆 400042)

　　骨原发性平滑肌肉瘤比较少见 , 自 Evans(1965 年)首先报

道1 例发生于左胫骨上端的平滑肌肉瘤以来 , 国内外共报道百

余例 ,我们报道 6 例骨原发性平滑肌肉瘤 ,并结合文献对其临

床病理特征及组织发生进行探讨。

1　材料和方法

　　6 例骨原发性平滑肌肉瘤选自大坪医院 1997-1999 年 , 经

病理确诊。全部标本用 10%福尔马林固定 ,石蜡包埋 , 5 μm 连

续切片。 试剂 SMA、Vimentin、S-100 、CK、Desmin 均为 Dako 公司

产品。

2　结果

2.1　临床资料
　　6 例骨原发性平滑肌肉瘤 , 男性 5 例 , 女性 1 例 , 年龄 28 ～

67 岁 ,平均年龄 44 岁。临床症状最多见为疼痛 , 其次为肿块及

病理性骨折 ,病变部位最多见于下肢长骨的干骺端 , 尤其是膝

关节附近4 6(66.7%),其次为股骨粗隆及胫骨 ,各占 16.7%, 有

2 例发生复发及转移 , 分别转移到肺和骨。X 线主要表现为溶

骨性破坏 , 3例呈中心无明确境界的不规则斑片状溶骨性破坏 ,

2 例呈囊状多房膨胀性改变 , 并且有溶骨性破坏。 1 例为境界

不清的斑片状溶骨区伴有不规则致密钙化影 ,有明显的骨膜反

应 ,表现为 Codman三角。

2.2　病理资料
2.2.1　巨检　　肿瘤特征性的表现为浸润性的灰白色肿块伴

有局灶性坏死和囊性变。损害范围 2～ 8 cm , 平均为 5.3 cm , 有

　　作者简介:李增鹏(1958-),男 ,山东省济南市人 ,副教授 ,主要从事肿瘤方面

的研究 ,发表论文 10篇。电话:(023)68757384

　　收稿日期:2001-10-09;修回日期:2001-12-09

3 例(50%)穿透皮质 , 累及软组织。肿块多为结节状 , 质嫩 , 呈

鱼肉样。病变处骨皮质扩张变薄 ,部分突破骨皮质向肌肉浸润

性生长形成多个小结节。

2.2.2　光镜观察　　肿瘤细胞呈束状排列 , 部分区域显示有

特征性的车辐状排列。高分化的平滑肌肉瘤 , 瘤细胞长梭形 ,

胞浆丰富 、红染 , 有的核两端钝圆 ,呈雪茄样 , 核模清晰 , 核染色

质呈颗粒状 ,核分裂多少不等 , 另外可见有典型的血管外皮瘤

样病变 , 多形性的平滑骨肉瘤中 ,瘤细胞大小不一 , 形态各异 ,

核圆形 、椭圆形 , 梭形 , 不规则形 , 可见有多核细胞及巨细胞。

核分裂像多见 ,间质有出血 、坏死及炎细胞浸润。上皮样平滑

肌肉瘤中可见肿瘤细胞呈圆形 , 核大空泡状 , 有清楚的核仁。

每 10个高倍视野的核分裂例 1 到 16 例 ,平均为 5 ～ 6 个。

2.3　免疫组化结果
　　所有肿瘤的 Vimentin 和 SMA都强阳性 , 弥漫分布 , 有 3 例

Desmin和 S-100呈局灶性弱阳性 , 1 例上皮样平滑肌肉瘤 ,低分

子量角量蛋白呈局灶性弱阳性。

2.4　随访
　　6 例均得到随访 , 随访时间为 4～ 27个月 , 随访结果 , 4 例无

瘤生存 , 2例发生转移 , 1例转移到股骨上段 , 另一侧转移到肺 ,

3 个月后死亡。

3　讨论

　　骨原发性平滑肌肉瘤比较少见 , 发病年龄为 13 ～ 90 岁 , 高

峰年龄为 60～ 70 岁 , 男女发病率大致相等。 长期进行放化疗

患者 , 白血病 、淋巴瘤以及 Paget病的患者 , 双侧视网膜母细胞

瘤的患者 ,易患有骨内平滑肌肉瘤。临床症状无特异性 , 最多

见为疼痛 ,其次为肿块及病理性骨折 。肿瘤具有孤立性发生的

特点。本肿瘤较少发生转移 , 转移最多见于肺 , 其次为骨。骨
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原表达 、功能特性及其在白癜风发病和治疗中的作用

与表皮黑素细胞不同
[ 4, 9]
,使其可能成为白癜风治疗恢

复时MC 的来源 ,但对其调控因素尚不清楚。bFGF 是

一种碱性多肽细胞生长因子 ,既往的研究发现它是
MC的重要促分裂剂 ,而且角质形成细胞(Keratinocyte ,

KC)产生的 bFGF 在体内可能是MC 的自然生长因子。
现已证实在毛囊和隆突区存在多种生长因子和细胞因

子以及它们的受体
[ 10]
。bFGF 对 HFM增殖活化是否有

促进作用有待研究。
　　我们研究发现 bFGF 对体外培养的HFM 有促进其

增殖活化和黑素合成作用 ,这种作用以 0.6 ng ml浓度

时最强 ,浓度过高(1.2 ng ml)反而促进作用降低。促

进酪氨酸酶活性和黑素合成的作用在第 5天时显著 ,
随时间的延长而增加 。经以上作用 ,HFM 树突延长 、

增多 ,胞浆内出现肉眼可见的色素颗粒 ,多巴染色由阴
性转为阳性 ,胞体和树突均着色 ,提示HFM 被激活。

　　在实验中还发现当 HFM 与KC 混合存在培养时 ,
HFM的形态多为多树突状 ,类似加入 bFGF 培养后的

形态 ,细胞多围绕在 KC细胞团周围 ,1 ～ 2周后多巴染
色呈阳性 。由于众多研究显示表皮 KC 能通过分泌

bFGF和 或直接与MC作用促 MC增殖
[ 11]
,我们推测毛

囊KC也能通过分泌 bFGF 刺激 HFM 活化 、增殖和合
成黑素;由于两者是直接接触混合培养 ,也不排除两者

间的细胞相互作用和信号转导等复杂机制。这种现象
提示我们应进一步研究毛囊 KC与 HFM 之间的作用 ,

如用抗 bFGF 中和抗体阻断实验证实毛囊 KC 是否分

泌bFGF 等。
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平滑肌肉瘤最常发生于下肢长骨的干骺端 , 尤其是膝关节附

近 ,其次为颌骨 , X 线检查有3 种不同的改变[ 1] :①为溶骨性的;

②混合性的除斑片状溶骨性破坏外 ,在髓腔或软组织内尚掺杂

有钙化或肿瘤阴影。骨膜反应(Codman 三角或放射骨针)常见;

③囊肿性。

　　关于组织学起源 ,目前尚无定论。 Fornasier认为 , 骨原发性

骨平滑肌肉瘤的组织来源是来自骨髓腔内中等营养血管壁中

层的平滑肌细胞或发生于脉管周围的多功能性间叶细胞。 而

Roij和Hochstetter则认为 ,平滑肌细胞是由多潜能的间充质细

胞或中间细胞型(例如肌纤维母细胞)转变而来。

　　骨原发性平滑肌肉瘤和软组织平滑肌肉瘤在光镜 、免疫组

化及电镜上有相似的特征 , 组织学上最多见为经典型 , 其次为

上皮样 、多形性及粘液样[ 2] 。所不同的是软组织平滑肌肉瘤很

少见到破骨巨细胞。骨内原发性平滑肌肉瘤要与恶纤组 、纤维

肉瘤 、骨肉瘤相鉴别 , 鉴别诊断主要依赖于免疫组化及电镜观

察。免疫组化 Vimentin 、SMA全部表达为阳性 , S-100、Desmin 有

少量表达 ,并呈局灶性分布。电镜观察[ 3] 可见有与细胞长轴平

行排列的肌微丝 ,肌微丝束之间有许多致密小体 , 质膜内层有

附着板及吞饮空泡。上皮样平滑肌肉瘤 , 需要和转移癌相鉴

别 ,二者低分子量角蛋白都可表达 ,而上皮样平滑肌肉瘤有时

不表达 SMA及 Desmin故电镜则显得尤为重要[ 1 , 2] 。
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