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　　原发性骨平滑肌肉瘤（ｐｒｉｍａｒｙｌｅｉｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａｏｆｂｏｎｅ，

ＰＬＢ）是一种罕见的骨的原发性恶性梭形细胞肿瘤。结合ＰＬＢ

的影像学特征、组织学诊断及免疫组化结果分析，可明确该病

的诊断及鉴别诊断。

病例资料　患者，女，２４岁，右小腿疼痛７个月余，行走时

疼痛加剧，于１个月前在当地诊所抗炎止痛治疗后疼痛缓解。

最近３天，右小腿疼痛突然加剧就诊，体查右小腿中段压痛，局

部皮温稍有升高，皮肤无红肿表现。

右小腿Ｘ线检查示右侧胫骨上端见不规则片状溶骨性骨

质破坏区，边界欠清，其内见斑片状骨质硬化影，骨内膜增生硬

化、毛糙。ＣＴ扫描（图１ａ、ｂ）示右侧胫骨中上段呈溶骨性骨质

破坏区，其内见不规则条片状高密度影，邻近骨内膜明显骨质

硬化，穿透邻近骨皮质，其内见条纹状透光区，软组织肿块形成

（图１ｃ、ｄ），病变累及范围较广泛。ＭＲＩ检查（图２）示右胫骨中

上段髓腔病变为混杂信号影，以等Ｔ１ 长Ｔ２ 信号为主，ＳＴＩＲ上

呈明显不均匀高信号，ＭＲＩ检查较Ｘ线及ＣＴ检查显示病变的

范围 更 广 泛，ＤＷＩ示 病 变 扩 散 受 限，ＡＤＣ 值 约 １．５４×

１０－３ｍｍ２／ｓ，ＭＲ增强后病变不均匀明显强化，囊变区未见明显

强化，软组织肿块明显强化。胸片检查未见异常表现。

实验室检查：白细胞计数（ＷＢＣ）４．６０×１０－９／Ｌ（正常范围，

４．００～１０．００×１０
－９／Ｌ）、中性粒细胞计数３．０６×１０－９／Ｌ、抗

ＨＩＶ（－）、碱性磷酸酶（ＩＢＩＬＭＫ）７．３μｍｏｌ／Ｌ（正常范围０～

１８μｍｏｌ／Ｌ）、凝血酶原时间１０．８ｓ（正常范围１０．０～１４．３ｓ）。

病理结果：（右侧胫骨）送检骨组织中见异型梭形细胞浸

润，梭形细胞中可见较多病理性核分裂。免疫组化结果：梭形

细胞区 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋）、ＳＭＡ（＋）、Ｃａｌｄｅｓｍｏｎ（＋）、ＨＨＦ３５

（＋）、Ｃａｌｐｏｎｉｎ（－）、Ｍｙｏｇｅｎｉｎ（－）、ＭｙｏＤ１（－）、ＬＣＡ（－）、

ＡＬＫ（－）、ＥＲ（－）、ＰＲ（－）、Ｄｅｓｍｉｎ（－）、ＣＫ 广（－）、ＥＭＡ

（－）、ＭｅｌａｎＡ（－）、ＨＭＢ４５（－）、Ｓ１００（－）、血管区域ＣＤ３４

（＋）、Ｋｉ６７阳性细胞数约３％。病理结果为平滑肌肉瘤（图３）。

讨论　原发性骨平滑肌肉瘤（ｐｒｉｍａｒｙｌｅｉｏｍｙｏｓａｒｃｏｍａｏｆ

ｂｏｎｅ，ＰＬＢ）是一种罕见的骨的原发性恶性梭形细胞肿瘤
［４］。

Ｅｖａｎｓ和Ｓａｎｅｒｋｉｎ于１９６５年首次报道。１９９７年文献中仅有６０

例报道，２００１年仅有１１３例报道。最近几年有少量的个案报

道。ＰＬＢ的发病无明显性别差异。国内文献报道，发病年龄从

１２～７５岁，平均年龄为３２．６岁，与软组织平滑肌肉瘤的高发年

龄４０～６０岁和其它恶性骨肿瘤的高发年龄１５～２４岁均有一定

差距。长管状骨的干骺端是原发性平滑肌肉瘤的最常发生部

位，其中膝关节周围长管状骨者约占６０％，尤其是股骨和胫骨

好发。也有发生于骶骨、髂骨和上颈椎等报道［２］。关于ＰＬＢ的

组织学起源，目前尚无定论。Ｆｏｒｎａｓｉｅｒ
［５］认为骨原发性平滑肌

肉瘤的组织来源于骨髓腔内中等营养血管壁中层的平滑肌细

胞或脉管周围的多功能性间叶细胞。Ｒｏｉｊ等则认为平滑肌细

胞由多潜能的间充质细胞或中间细胞（如肌纤维母细胞）转化

而来。临床症状无特异性，最常见为病骨处疼痛，其次为软组

织肿块及病理性骨折，肿瘤发生转移较少见，转移最多见于肺、

骨［２］。骨平滑肌肉瘤５年总的和无病生存率分别为５９％和

４１％，总生存率与一般的髓内骨肉瘤５０％、尤文肉瘤５０％和软

骨肉瘤６８％相似
［４］。

ＰＬＢ的典型的Ｘ线表现为皮质骨和髓腔的界限不清的不

规则溶骨性改变，包括骨溶解、骨渗透、骨内膜侵蚀、微小的骨

膜反应［３］。特征性表现为渗透性溶骨性损害，边界不清，肿瘤

沿哈弗氏管生长、侵犯骨皮质，引起轻微或者没有硬化和骨膜

反应，并穿透骨皮质侵及邻近软组织。本例中髓腔病变内见较

大的条片状的高密度骨梗死灶，有学者认为在髓腔溶骨性病变

中出现骨梗死征象时，有助于ＰＬＢ的诊断
［６］。Ｒｅｋｈｉ等

［５］报道

的病例有钙化和异向编织骨形成，可由孤立的髓内病变扩展累

及软组织。ＣＴ对评估肿瘤对骨皮质侵袭和对周围软组织累及

的广度有重要价值。ＣＴ的典型表现为髓内病变伴随骨皮质破

坏并扩展到周围软组织。本例中邻近骨内膜局部增生硬化，骨

皮质见条纹状骨质破坏区并穿透骨皮质形成软组织肿块。ＣＴ

增强扫描肿瘤实性成分明显增强。ＭＲＩ检查能更好显示ＰＬＢ

的髓内病变及软组织受累的程度和范围。在Ｔ１ＷＩ上肿瘤病变

低于或者等于肌肉的信号，在Ｔ２ＷＩ上为混杂的高信号，ＳＴＩＲ

上表现为明显高信号，ＧｄＤＴＰＡＴ１ＷＩ上肿瘤实性成分不均匀

明显强化，与该病例的 ＭＲＩ表现一致。由于 ＭＲＩ软组织分辨

率明显高于其他影像学检查方法，对于评估病变的范围更为准

确，对于ＰＬＢ的肿瘤切除术、截肢或放疗的定位更为精准，为临

床手术治疗方案提供了最为可靠的影像学依据。

由于ＰＬＢ是一种罕见的原发性骨肿瘤，最终确诊依靠病理

学检查［１］及免疫组化分析。显微镜下平滑肌肉瘤细胞大多数

呈梭形，少数呈上皮样，肿瘤细胞排列呈束状及丛状。肿瘤细

胞中核分裂像多见，并可出现凝固性肿瘤细胞坏死。绝大多数

骨平滑肌肉瘤平滑肌肌动蛋白ＳＭＡ广泛阳性，对普通肌动蛋

白（ＨＨＦ３５）较不敏感。约５０％平滑肌肉免疫组化中Ｄｅｓｍｉｎ

阳性，几乎所有的肿瘤中波形蛋白 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ阳性
［３］，部分细胞

角蛋白ＣＫ阳性，Ｓ１００蛋白一般阴性。本例中组织学检查见异

型梭形细胞浸润，梭形细胞中见较多病理性核分裂。免疫组化

结果：波形蛋白（Ｖｉｍｅｎｔｉｎ）（＋）、平滑肌肌动蛋白（ＳＭＡ）（＋）、

钙 调素结合蛋白（Ｃａｌｄｅｓｍｏｎ）（＋）、普通肌动蛋白（ＨＨＦ３５）
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重建示其骨质破坏区规则条片状的骨梗死，邻近骨内膜局灶性增生、硬化；ｃ）骨窗ＣＴ

轴面示病变穿透骨皮质，其内见条纹状透光区；ｄ）软组织窗轴面示病变邻近软组织肿

块形成。　图２　右小腿 ＭＲＩ检查。ａ）Ｔ１ＷＩ轴面图像示右胫骨中上段髓腔病变以等

Ｔ１ 信号为主，穿透骨皮质，邻近软组织肿块形成；ｂ）ＳＴＩＲ抑脂序列示病变呈高信号；

ｃ）ＤＷＩ序列示病变呈高信号（箭）；ｄ）ＭＲ增强Ｔ１ＷＩ示病变为不均匀明显强化（箭）。

图３　标本的病理组织学及免疫组化图。ａ）镜检示异型梭形细胞浸润，梭形细胞中见较

多病理性核分裂；ｂ）免疫组化染色示钙调素结合蛋白Ｃａｌｄｅｓｍｏｎ（＋）。

图１　右小腿
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（＋）、类肌钙蛋白（Ｃａｌｐｏｎｉｎ）（－）、肌源性调节蛋白（Ｍｙｏｇｅｎｉｎ、

ＭｙｏＤ１）（－）、ＬＣＡ（－）、ＡＬＫ（－）、ＥＲ（－）、ＰＲ（－）、结蛋白

（Ｄｅｓｍｉｎ）（－）、角蛋白（ＣＫ）（－）、ＥＭＡ（－）、ＭｅｌａｎＡ（－）、

ＨＭＢ４５（－）、Ｓ１００蛋白（Ｓ１００）（－）、血管区域 ＣＤ３４（＋）、

Ｋｉ６７阳性细胞数约３％，病理诊断为骨平滑肌肉瘤。

ＰＬＢ的鉴别诊断包括发生于骨的恶性梭形细胞肿瘤
［１］。

①骨的原发纤维母细胞型骨肉瘤，它是最为常见的骨肉瘤（ｏｓ

ｔｅｏｓａｒｃｏｍａ）之一，该型约占２５％
［８］，临床及影像学有其特征，骨

肉瘤好发于青少年，以疼痛、肿胀和运动障碍主要症状，影像学

特征为不规则骨质破坏、肿瘤骨及软组织肿块，肿瘤有明显的

骨膜反应，呈皮质旁弧线状，葱皮样致密影，Ｃｏｄｍａｎ三角等
［９］；

显微镜下除见到异型梭形细胞，免疫组织化学染色梭形细胞不

表达平滑肌标记。该患者以疼痛为主，无明显软组织肿胀，影

像学检查无明显软组织肿块及骨膜反应，而且肿瘤的梭形细胞

表达平滑肌肌动蛋白（＋）、普通肌动蛋白（＋），因此不考虑骨

的原发性母细胞型骨肉瘤。②骨的恶性纤维组织细胞瘤（ｍａ

ｌｉｇｎａｎｔｆｉｂｒｏｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｍａｏｆｂｏｎｅ，ＢＭＦＨ），其影像学诊断及

鉴别诊断要点为好发于中老年人，以长骨骨端或干骺部偏侧性

溶骨性骨质破坏，超过骨破坏范围的软

组织肿块、破坏区内粗细不一的骨嵴、骨

膜反应少见为特点［７］。ＢＭＦＨ 是由梭

形、单核及多核异型组织细胞组成，梭形

细胞呈车辐状排列，常可见奇异型的肿

瘤巨细胞，免疫组织化学染色梭形细胞

仅对波蛋白（Ｖｉｍｅｎｔｉｎ）呈阳性反应，不

表达平滑肌标记。该患者是年轻女性，

影像学特点是以骨质破坏为主，软组织

肿块范围局限，而且肿瘤的免疫组化中

平滑肌肌动蛋白（ＳＭＡ）（＋）、普通肌动

蛋白（ＨＨＦ３５）（＋），可与骨恶性纤维组

织细胞瘤鉴别。③骨的炎症性肌纤维母

细胞瘤，在影像学上与骨的血管平滑肌

肉瘤相类似。一般炎症性肌纤维母细胞

瘤为良性病变，病理上肿瘤含有丰富的

胶原和较少的细胞数量，见梭形细胞，血

管壁薄。免疫组化示平滑肌肌动蛋白和

波蛋白也为阳性，但钙结合蛋白阴性［１］，

本例 免 疫 组 化 的 钙 调 素 结 合 蛋 白

（Ｃａｌｄｅｓｍｏｎ）（＋），这点有助于这两个疾

病的鉴别。
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