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肺内去分化脂肪肉瘤一例
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摘　要：去分化脂肪肉瘤（DDLPS） 是最常见的高级别软组织肉瘤亚型。它的特征是未分化的肿瘤细胞成分与分化良好的

脂肪细胞肿瘤细胞成分共存。去分化（DD） 和高分化（WD）成分都表现出 MDM2 扩增，原发于肺的病例极为罕见，多

数为转移性或胸膜 / 纵隔原发灶的直接侵犯。发病机制可能与染色体 12q13-15 区域的基因扩增（如 MDM2、CDK4）相关，

MDM2 过表达是诊断标志之一。本病例为一名 68 岁男性患者，体检发现肺部阴影遂来我院住院检查，CT 报告为右肺下叶

占位性病变，经胸外科手术切除，病理诊断为肺内去分化脂肪肉瘤。
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1 介绍

患者男性 68 岁于 8 年前因体检发现右肺阴影于医院就

诊，经检查诊断为“右肺下叶占位”，未予诊治，每年定期

复查。无胸闷，无胸痛，无呼吸困难，无发热，无咯血，无

头晕，无黑蒙，无意识障碍，无视力异常，无腹部不适，无

恶心、呕吐，无呕血、黑便等症状。偶有咳嗽为刺激性伴少

量白色稀薄痰液，近期复查胸部 CT 见病灶有所增大，为求

进一步诊治来我院，胸外科以“右肺下叶占位”收治入院。

2 CT 检查结果示（患者自带外院 CT）

右肺下叶团块状影，纵隔未见明显淋巴结肿大。查体：

胸阔对称无畸形，双侧呼吸音运动均等，语颤双侧对称，双

肺叩诊成清音，肺肝相对浊音界位于右锁骨中线第 5 肋间，

双肺呼吸音清晰未闻及干湿啰音，无胸膜摩擦音。实验室检

查：甲胎蛋白（AFP）3.98IU/ml、癌胚抗原（CEA）2.02ng/

ml、细胞角蛋白 19 片段测定（CYFRA21-1）1.86ng/ml、铁

蛋白（FERRITIN）232.9、神经元特异性烯醇化酶（NSE）

3.98ng/ml、糖类抗原 125（CA125）7.4IU/ml、糖类抗原 724

（CA724）2.15IU/ml、糖类抗原 153（CA153）7.83U/ml、糖

类抗原 199（CA199）8.32IU/ml、抗甲状腺球蛋白抗体（A-

TG）11.20IU/ml、抗甲状腺过氧化物酶抗体（A-TPO）6.91IU/

ml、游离三碘甲状腺原氨酸（FT3）6.14pmol/L、游离甲状

腺 素（FT4）16.42pmol/L、 促 甲 状 腺 激 素（TSH）1.55uIU/

ml、鳞状细胞癌相关抗原 (SCCA）1.09ng/ml、促甲状腺素受

体抗体（TRAb）1.77IU/L。经胸外科手术治疗，术中大体所

见为：送检暗红色肺组织 15.5*12*4.5cm，距吻合钉 2.5cm

缝线标记内见 2.5*2*1.8cm 肿物，肿物切面实性，黄白色，

质地中等略韧，紧邻胸闷。显微镜下见：梭形细胞弥漫分布，

可见扩张的小血管，部分细胞不规则增大，染色质粗颗粒

状，并见病理性核分裂，可见硬化的纤维，见少部分泡沫细

胞，可见脂肪母细胞，部分区域另见成熟的脂肪组织。免疫

组化：CKpan（-）、S-100（脂肪样成分 +）、CD34（-）、

SMA（ 部 分 +）、desmin（ 偶 见 +）、CD68（+）、TTF-1

（-）、HMB45（-）、CD99（-）、bcl-2（+）、STAT6（-）、

ALK（-）、MDM2（+）、Vimentin（+）、KI-67（10%+）。

3 最后诊断

右肺下叶去分化脂肪肉瘤。手术切除病灶后，患者出

院未进行任何治疗，定期复查随访 3 年半，患者身体状态良

好，身体其他脏器无复发及转移。

4 讨论

去分化脂肪肉瘤（DDLPS）是指非脂肪源性肿瘤成分出

现在非典型性脂肪瘤性肿瘤中或者黏液样脂肪肉瘤中，后者

相当少见 [1]。去分化成分可在首次切除时已存在，但更常见

于复发和转移灶内。大多发生于腹膜后，四肢也有病例报道。

镜下，去分化成分一般为高度恶性，类似于纤维肉瘤或恶性

纤维组织细胞瘤，有或无粘液样特点，也可有异源性成分，

如骨骼肌（尤其常见），软骨或血管，这些病灶被视作异向

分化的依据，并伴有各自不同的免疫组化标记。最近提出存

在“同源性”去分化（出现多形性脂肪肉瘤）[2,3]。偶尔，去

分化成分表现为肿瘤内彼此独立的微结节，有些病例表现为

神经样或脑膜样旋涡结构，并伴有化生骨形成。很多去分化
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脂肪肉瘤 PPAR-γ 染色阳性，但其他类型肉瘤只有 1/4 阳

性。去分化脂肪肉瘤存在与先前高分化脂肪肉瘤相同的遗传

学改变，但常有附加遗传学改变，如扩增（例如 1q21-24，

6q22-24,20q13 或 12q14 区域的获得），缺失如 (13q14-21）,

或 11q22-23 区域的丢失）4,5] 和 TP53 突变，原位杂交检测

一般为：MDM2 基因扩增 [6,16]。

图 1  肺内去分化脂肪肉瘤

该病例结合免疫组化及 HE 形态排除：脂肪母细胞瘤 /

脂肪母细胞；梭形细胞和多形性脂肪瘤；反应性假瘤，神经

纤维瘤，炎性肌纤维母细胞瘤，黏液纤维肉瘤等病变。该患

者除肺内肿物外，身体其他器官部位未见肿瘤，无原发灶，

且免疫组化 MDM2（+）、Vimentin（+）、SMA（部分 +）、S-100

（脂肪样成分 +）、CD34（-）、STAT6（-），因此考虑为

肺内原发性去分化脂肪肉瘤。肺内去分化脂肪肉瘤的治疗需

行根治性手术，切除后应仔细随访以监测局部复发的可能。
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