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腺泡状软组织肉瘤临床病理学观察

甄丽英

鄂尔多斯市东胜区人民医院 内蒙古 鄂尔多斯 017000

摘 要：目的：本次研究主要分析腺泡状软组织肉瘤（ ，ASPS）的临床医学病理学特点

以及临床诊断。方法：本次研究主要选择本院病理学部2018年1月—2021年8月早期诊断的ASPS病案总共25名开展回

顾性分析，汇总全部患者的临床医学病理学组织学特点、免疫组化表达、基因组学特性和相关预后信息内容。结果：

25名ASPS当中，有10名男性、女15名女性。年纪区间在10~52周岁，中位年纪在22周岁。四肢位置病变的有16名患

者、实质内脏位置病变的3名患者、头面位置病变的有3名患者，其他躯干、外阴以及腹膜后各有1名患者。肿瘤横切

面大致主要表现呈深红色或灰白，镜下展现最典型的人体器官样、腺泡状结构类型和细胞学特点。免疫组化恶性肿瘤

细胞质特征性表达转录因子E3，阳性检出率100%，除此之外肌调整蛋白1、波形蛋白、嗜铬素A、肌间线蛋白展现一

定程度的表达；Ki-67抗原（Ki-67）细胞的增殖指数值为5%~25%；其他标识物神经递质素、体细胞角蛋白、神经元

特异性烯醇化酶、上皮膜抗原、人体黑素瘤抗原、黑色素细胞A和蛋白S-100均是呈阴性表达。荧光原位杂交技术检测

由此可见转录因子E3基因异常破裂。结论：ASPS有特征性的转录因子E3蛋白与基因表达，病理检查是这个肿瘤更为

可靠的临床诊断直接证据。
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引言：腺泡状软组织肉瘤就是指发源不明的皮下组

织肿瘤，其组织和体细胞呈腺泡或人体器官样排序或分

布。现在对此病的探索还非常简单，检查方法与治疗技

术还不健全，癌细胞多发于青少年儿童，关键分布在腿

部深层肌肉。尽管它在初期并没有太大的危害，但后期

肿瘤细胞会蔓延到人体的各部位，因此病症的致死率和

复发性都非常高。本分析主要讨论医院25名病人的临床

病理特点及临床诊断。报告如下[1]。

一般资料

本次研究主要选择本院病理学部2018年1月—2021年

8月早期诊断的ASPS病案总共25名开展回顾性分析。全部

的病理切片都由杰出的病理医生进行重新阅片，汇总临

床医学病历、病理组织学、免疫组化、分子结构病理学

等查验材料与治疗信息，并随诊预后。

方法

染色

全部样本经10%中性福尔马林溶液缓冲溶液固定不

动，自动脱水机解决，石蜡包埋，4m切片，HE染色，全

自动染色自动封口机中性胶密封。

免疫组织化学染色

选用EnVision两步法，并开设阴阳对比。常用一抗主

要包含转录因子E3（MRQ-37）（ ，

TFE3）、肌调整蛋白1（MX049）（

，MyoD1）、波形蛋白（MX034）（vimen-

tin，Vim）、嗜铬素A（LK2H10）（ ，

CgA）、肌间线蛋白（D33）（desmin，DES）、分化

抗原簇 （QBEnd/10）（ ，

CD34）、神经递质素（synaptophysin，Syn）、体细

胞角蛋白（AE1/AE3）（cyto-keratin，CK）、神经

元特异性烯醇化酶（E27）（ ，

NSE）、上净颜术抗原体（E29）（

antigen，EMA）、人们黑素瘤抗体（

，HMB45）、黑色素细胞 （A103）

（melan-A）、蛋白 （4C4.9）和Ki-67（MIB-1）

等，操作流程和抗原修复依照检测试剂盒使用说明开

展。结论判断：不一样抗体的着色位置不一样，细胞

质阳性抗体包含TFE3、Ki-67、S-100；细胞核和/或细

胞质阳性抗体包含MyoD1、Vim、CgA、DES、CD34、

Syn、CK、NSE、EMA、HMB45、Melan-A。选择具有

代表性地区（不低于5个高倍视野），记数200个细胞内

的阳性体细胞数，以阳性体细胞数占所记数癌细胞总量

的百分数进行评价，在其中 ≤ %记为0分（呈阴性），

5%~25%记为1分（弱阳性），25%~50%记为2分（中等水

平阳性）， %记为3分（强阳性）[2]。

组织化学染色（特殊染色）

选用PAS染色，关键流程包含：①石蜡切片脱蜡至

水；②纯水进行冲洗；③用高碘酸酒浸泡10min；③用饮
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用水进行冲洗10min；⑤浸泡在希夫氏水溶液10min；⑥

用流水进行冲洗；⑦苏木精水溶液复染；⑧流水冲洗后清

楚中性胶封。结论：正常的细胞核呈鲜红色、匀质或全透

明，肿瘤细胞核中紫色纤维状或节状结晶检测呈阳性。

断裂-分离探针检测法（FISH）

应用TFE3切割-分离出来探头，并用荧光标记的TFE3

探头与待检验样品核苷酸原位杂交。在光学显微镜对莹

光数据信号开展区别和记数，操作步骤按表明开展。结

论：在正常细胞中可以看出二种淡黄色数据信号(红绿结

合数据信号)。当红色和绿色数据信号间的隔开间距超过

2个结合信号的功率总宽时，要被认定是呈阳性。为了能

清除假阳或假阴性的影响，每一个样版记数200个体细

胞，当超出10%的癌细胞发生分离出来数据信号时，判断

样版为呈阳性。

临床特征

25名ASPS当中，有10名男性、女15名女性，男女的

性别比例是2∶3。发病的年纪在 周岁，均值年纪

24.1周岁，中位年纪2周岁，在当中男患者发病的平均年

纪在26.9周岁，患者发病的平均年纪在22.3周岁。肿瘤较

大孔径在1.2~6.0cm，均值3.7cm。肿瘤出现于16个身体的

位置(手掌部位1名，大腿部位7名，臀部位1名，踝关节部

位1名，小腿部位2名，肩部部位1名，手肘部位2名，上

臂部位1名)，本质内脏器官3名(肾2名，肺1名)，面颊部3

名(咀嚼肌1名，眼圈1名，颞1名)，躯体，私处，腹膜后

各1名。影像检查数据显示周边血供丰富多样的占位性硬

块。25名患者全部采用手术切除肿瘤组织的方法进行医

治，没有进行放疗和化疗[3]。

病理学特征

一般来说，肿瘤显现正圆形或椭圆型，表面有外

膜，横切面深红色或灰白，部位病案伴随流血、萎缩和

质软。病理学上，肿瘤细胞被纤维隔开成大小不一的器

官样或腺泡状构造，与周边机构界限显著，呈朔性生长

发育。肿瘤细胞空隙里有厚壁血窦样毛细血管。高倍镜

下，肿瘤细胞呈空泡状，尺寸匀称，七边形或环形，界

限清晰，胞浆丰富多彩，嗜酸性，含有糖元。细胞核环

形，垂直居中，有1到2个核仁。PAS的染色表明肿瘤细胞

里有蓝紫色纤维状或节状结晶。毛细血管内癌栓2名。

免疫组化结果

肿瘤TFE3阳性率为100%(25/25)，阳性坐落于细胞

核内。MyoD1的阳性率为84%(21/25)，Vim、CgA和DES

的阳性率分别是80%(20/25)、20%(5/25)以及12%(3/25)。

CD34在肿瘤细胞四周的窦祖细胞中表述，而其余Syn、

CK、NSE、EMA、HMB45、Melan-A和S-100均是呈阴

性。Ki-67细胞增殖指数值为5%~25%。

分子病理结果

破裂探头检验结果：20名均表明肿瘤细胞

中数据信号为一黄一红一绿(正常的为黄色)，提醒TFE3

基因异常破裂。

预后

25名ASPS病案中，12名得到随诊，13名失访。随诊

时长 个月，均值65.1个月。2名病人各自于手术后2

个月和20个月身亡。2名以肺、脑颅转移为先发病症，追

朔肿瘤史。从第一次患病到转移的时间也分别是120个月

和276个月。另一名最先出现在了肺脏，上溯到以往。病

人无肿瘤病历，故临时考虑到原发性病案。其他7名无发

作或转移。

临床特点

ASPS是一种少见的皮下组织肿瘤，可发生在儿童，

青少年儿童和成人。少年儿童ASPS大多数发生在10周岁

以上，但5周岁以下不多见。婴幼儿的ASPS大多数位于

头颈部，尤其是眼圈和嘴巴。由于找到的早，头颈部的

恶性肿瘤非常小。成人ASPS多发生在四肢和躯干，尤其

是大腿根部、屁股和小腿。上臂多位于手臂、上臂和腋

下，躯干多位于胸骨、后背、腹部和髂窝。

病理特征

ASPS是由排列成“器官样子”或者“腺泡形状”的

瘤细胞巢构成，细胞巢间有纤维间距，腺泡体细胞为裂

缝样或血窦样毛细血管网，里衬单面偏平祖细胞。癌细

胞匀称，大圆型或不规则图形，胞浆丰富多彩，含嗜酸

性鲜红色颗粒物，癌细胞胞浆内由此可见PAS阳性的纤

维状或节状结晶。恶性肿瘤细胞质大，空泡状，核仁显

著，核分裂和萎缩罕见。世界卫生组织(2013版)骨和软

组织肿瘤归类将ASPS归为分裂不确定性的恶变软组织肿

瘤。机构由来并不清楚。一些专家学者觉得ASPS与横纹

肌相关，但是很多人不兼容这个说法。尽管癌细胞胞质

表述横纹肌抑制素(MYODL)，但MyoDl在ASPS的表述

并不是相对稳定的，结蛋白质的检出率也比较低，神经

系统标识物S-100和NSE也是有表述[4]。 ； ；

q25)存在于ASPS染色体易位。这类ASPS却不平衡易位

促使TFE3转录因子基因位于Xp11.2上和坐落于17q25的

ASPL遗传基因造成ASPL-TFE3突变基因，受体体细胞出

现异常繁殖，造成肿瘤发生。免疫组织化学法可检测出

90%之上病案中TFE3蛋白质的表述。值得关注的是，第

一次摘除样本中TFE3的免疫力基因型为强阳性，但发作
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时往往为弱阳。除此之外，TFE3免疫力基因型呈阳性或

TFE3遗传基因易位的恶性肿瘤除ASPS外，也看得见于

易位/TFE3基因融合有关肾肿瘤、TFE3易位有关

上皮细胞样血管内膜瘤、TFE3基因融合的毛细血管周上

皮样细胞瘤(PEComa)、颗粒细胞瘤、皮下组织透明细胞

肉瘤和恶性黑素瘤等。因而，确诊能够仅由TFE3免疫组

织结论做成。

鉴别诊断

ASPS的常见外形特征便于确诊，但需要和下列形状

相近的恶性肿瘤相辨别，特别是在发生在少见年龄少见

位置时，病理诊断会有一定艰难。因而，必须运用有关

的病理学实验室检查技术。①腺泡状横纹肌肉瘤：肿瘤

细胞呈腺泡状或实性巢状排序，欠缺窦性血管网。肿瘤

细胞的MyoDl(核阳性)、心肌细胞生长激素(核阳性)、Des

等肌源性标记物呈阳性，而ASPS呈胞浆颗粒物阳性。

恶变横纹肌样瘤：多发于5周岁以下少年儿童，形状类

似ASPS。融合免疫组化检测INI1肿瘤细胞呈阴性表达，

FISH检验INI1基因缺失有利于区别。副神经节瘤3360恶

性肿瘤多发于中老年腹膜后。肿瘤细胞呈巢状、腺泡状

或块状，肿瘤细胞小，胞质细嗜酸性颗粒物，肿瘤细胞

周边支持细胞偏平，质间毛细血管丰富多彩。支持细胞

表达S-100。主体细胞表达神经内分泌标识如NSE、Syn和

CgA，但是不表达TFE3。颗粒细胞瘤：多发于中老年头

颈、四肢及躯体皮肤及肌肉组织。肿瘤细胞呈巢状或块

状排序，质间欠缺血窦，肿瘤细胞正圆形或七边形，细

胞质小又深染。免疫组织化学S-100呈强阳性。尽管TFE3

蛋白质在一些颗粒细胞恶性肿瘤含有一定程度的表达，

但SOX10、Nestin、抑制素和D-PAS的协同应用有利于分

裂。毛细血管周上皮样细胞瘤(PEComa):肿瘤细胞呈上皮

细胞样，胞浆丰富多彩，全透明或嗜酸性，肿瘤细胞也

可以呈巢状或人体器官样排序。一些肿瘤细胞的细胞核

中由此可见黑色素颗粒物。尽管一些PEComa肿瘤细胞还

可以表达TFE3，而且二种细胞的形态学重合，但PEComa

能通过其HMB45、melan-A和别的黑色素细胞标记物的特

征表达来划分。

结束语：ASPS长得慢，部分肿瘤摘除后非常少发

作，但易出现初期转移，甚至是在原发灶出现的时候。

肿瘤转移以血行转移为主导，最常见的的是肺转移，其

次脑、骨和肝转移，地区性淋巴结节转移罕见。根治手

术的及早发现是预防的关键所在，手术后样本中癌栓的

评定是分辨愈后的重要指标。此病具备特征的TFE3蛋白

和基因的表达，病理检查是确诊该肿瘤最有价值的重要

依据。
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