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腹膜后伴有异源性分化的去分化脂肪肉瘤 
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[摘要] 目的 探讨腹膜后伴有异源性横纹肌肉瘤和神经内分泌分化的去分化脂肪肉瘤分子遗传学特 

征、临床病理特点、诊断和鉴别诊断。方法 回顾性分析 1例伴有异源性横纹肌肉瘤和神经内分泌分化的去 

分化脂肪肉瘤临床病理过程、免疫组织化学、组织形态学特点、诊断，并结合文献复习。结果 光镜下肿瘤由 

两种不同分化成分和形态结构组成，分化成分为分化良好的脂肪瘤样脂肪肉瘤及炎症性、黄色肉芽肿性成分； 

去分化成分为高度恶性的多形性未分化肉瘤及低度恶性的侵袭性纤维瘤病和黏液纤维肉瘤样成分。去分化 

成分中可见异源性横纹肌肉瘤及神经内分泌分化。免疫组化：Viment(+)；CD68(+)；CDK4(+)；FLi-1 

(+)；MyOD1(+)；Myogenin(+)；NSE(+)；CD56(+)；CgA(+／一)；Syn(+／一)；Bcl-2(+)；S-100(+／ 
一 )；CD99(+／一)；Desim(+)；CD34(一)；LCA(一)；MDM2(一)；CK-AE1／AE3(一)；Ki-67阳性增殖指数> 

60％。结论 发生在腹膜后的巨大肿瘤，在同一肿瘤内存在两种不同分化成分和形态结构，并伴有异源性成 

分分化，其复杂性、多形性常造成诊断困难。因此，掌握临床病理及免疫组化特点对该病的诊断和鉴别诊断具 

有重要意义。 
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[Abstract] Objective To explore the character of molecular genetics，chnicopathologic features，diagnosis 

and differential diagnosis of retroperitoneal dedifferentiated liposarcoma with heterogeneous rhabdomyosarcoma and 

neuroendocfine differentiation．Methods A retrospective analysis was performed on clinicopathologic process，immu- 

nohistochemistry，histopathology diagn osis and differential diagnosis in a case of dedifferentiated liposarcoma with het— 

erogeneous rhabdomyosarcoma and neuroendocrine differentiation and related literature were reviewed．Results There 

were two elements in the tumor．Th e differentiated elements included well—differentiated Lipoma-like liposarcoma and 

inflammation·-xanthogranuloma；dedifferentiated element included high-grade malignant pleomorphism undifferentiated 

sarcoma and low—grade malignant aggressive fibromatosis and myxofibrosarcoma．The dedifferentiation components in- 

cluded heterogeneous rhabdomyosareoma and neuroendocrine differentiation．Immunohistochemistry assay showed posi- 

tive included：Viment，CD68，CDK4，FLi-1，MyOD1，Myogenin，NSE，CD56，Bd-2，Desim，negative included CD34， 

LCA，MDM2，CK-AE1／AE3．Suspectde positive included CsA，Syn，S-100，CD99．Ki-67(+)>60％．Conclusion 

Th e retroperitoneal enoilllOUS tumor has two distinct differentiations and morphologie components with heterogeneous 

components differentiations．Th e complexity and polymorphism often make diacrisis difficult．It is important to master 

histopathclogy and immunohistochemistry in diagnosis and differential diagnosis of this tum or． 
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成分；去分化成分可呈高级别多形性肉瘤，类似车辐 

状、多形性恶性纤维组织细胞瘤 (MFH)或纤维肉 

瘤，或为低级别肿瘤，类似分化好的纤维肉瘤、纤维瘤 

病或低度恶性黏液纤维肉瘤。低级别和高级别区域 

可在同一肿瘤内并存 ]。免疫组化：Viment(+)； 

CD68(+)；Desmin部分(+)；CD34部分(+)；NF 

部分(+)；SMA部分(+)；P53部分(+)；MDM2部 

分(+)；CDK4部分(+)；CD117(一)；高分化成分 

s-100(+)。此外，部分 DDLS病例还可经异向分化 

形成其他异源性成分，包括横纹肌肉瘤样、平滑肌肉 

瘤样、骨一软骨肉瘤样及血管肉瘤样区域，罕见者还 

可出现伴有“神经内分泌样”、“脑膜上皮样”漩涡及 

化生性骨形成的 DDLS。最常见的是横纹肌肉瘤分 

化，但必经确定有两种形态学特征，并应使用特异性 

肌源性标记证实。 

3．4 诊断与鉴别诊断 DDLS的病理诊断需在同 
一 肿瘤内见有两种成分，即 WDLS和富于细胞的非 

脂肪性肉瘤成分。去分化成分中以MFH最常见，但 

也可见其他肉瘤成分，尤其是在去分化区域可见一 

些酷似癌、黑色素瘤、脑膜瘤、淋巴瘤、血管肉瘤等罕 

见的组织学图像。这对 DDLS的病理诊断提出了挑 

战 j。八九十年代，MFH曾是腹膜后最常诊断的肉 

瘤，有相当大比例的多形性肉瘤被归类为 MFH。现 

今，随着免疫组化和分子生物技术的广泛应用，MFH 

不再被认为是一种独立的临床病理类型。现已公 

认 ，腹膜后大多数 MFH样肉瘤和多形性肉瘤，实际上 

是 DDLS。据报道，MFH与 WDLS和腹膜后的DDLS 

具有相同的遗传学特点，MFH仅代表各种肉瘤演进 

过程中的一个特殊阶段，可能仅与其他软组织肉瘤 

有共同的形态学图像u。。。故鉴别诊断必须考虑到 

所有其他高级别多形性肉瘤以及与 MFH图像类似 

的肿瘤，如分化差的转移性癌、黑色素瘤、淋巴瘤等。 

DDLS的去分化区域在镜下与 MFH相同，当取材时 

缺乏或遗漏了 WDLS区域时，靠形态学和免疫组化 

鉴别几乎是不可能的 J。在DDI．S中MDM2和CDK4 

的扩增水平显著高于其他肉瘤。少数 DDLS还可见 

突出的炎性成分，包括不等量嗜中性粒细胞、淋巴细 

胞、浆细胞和良性黄色瘤细胞，极易误诊为膜膜后 

MFH样肉瘤和所谓的黄色瘤／炎症性恶性纤维组织 

细胞瘤，实际上代表了DDLS的去分化区域，提示对 

腹膜后分化差的肉瘤需作广泛取材(包括间隔 1 am 

的连续切面)，约 80％的 DDLS含有 >20％的去分 

化灶，应该说这些病灶在镜下不难识别，但取材病理 

医师未重视检查富于细胞性肿瘤周围的脂肪区，就 

会忽略小的去分化灶。由于去分化成分的组织学图 

像可类似于癌、黑色素瘤、淋巴瘤、脑膜瘤、血管肉瘤 

等，如果看不见 WDLS成分，这些图像就会产生误 

导作用。因此，及时充分取材是必要的，所取标本应 

包括肿瘤的脂肪和非脂肪区域。注意选取腹膜后实 

体瘤周围的脂肪组织，寻找 WDLS成分，并采用免 

疫组化检测 MDM2和 CDK4的表达情况，以避免 

DDLS的误诊。本例腹膜后 DDLS病例，复发 3次， 

第一次诊断为炎性病变，其后经多取材后诊断为黄 

色瘤／炎症性恶性纤维组织瘤。第三次复发后多取 

材发现肿瘤分化 良好 WDLS成分及去分化的非脂 

肪性多形未分化肉瘤两种成分及异源性成分。经免 

疫组化标记有关抗体，最终诊断为腹膜后去分化脂 

肪肉瘤伴异源性横纹肌肉瘤及神经内分泌分化。 
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