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促纤维增生性小圆细胞肿瘤４例报告
曲兴龙

（复旦大学附属肿瘤医院闵行分院 肿瘤外科，上海 ２００２４０）

　　摘要：目的　探讨促纤维增生性小圆细胞肿瘤（ＤＳＲＣＴ）的临床特点、诊断及治疗方法。方法　回
顾性分析近 ５年间手术治疗 ４例 ＤＳＲＣＴ患者的临床资料，诊断均经病理证实。结果　３例临床可扪及

肿块，４例均有腹胀、消瘦，轻度贫血。４例通过 Ｂ超、ＣＴ或 ＭＲＩ等辅助检查均发现肿瘤。３例为腹腔

内肿瘤，１例胸腔内肿瘤。１例行肿瘤切除术，２例行减瘤术治疗，１例行活检术。４例术后均经病理

结合免疫组化检查确诊。结论　该病临床罕见，预后很差。手术治疗是根治的惟一方法。术后化疗以

烷化剂和植物碱为主。 ［中国普通外科杂志，２００８，１７（８）：８３３－８３４］
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　　促纤维增生性小圆细胞肿瘤 （ｄｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃ
ｓｍａｌｌｒｏｕｎｄｃｅｌｌｔｕｍｏｒ，ＤＳＲＣＴ）系一少见、恶性程度
极高的软组织肿瘤，具有鲜明的临床及病理组织

学特点。由于报道较少，还不为广大临床医生所

熟悉，容易漏诊和误诊。笔者于 ２００２年 ３月—
２００７年 ２月手术治疗经病理证实的 ＤＳＲＣＴ４例。
现就其临床特点结合文献分析报告如下。

１　临床资料

１．１　一般资料
本组病例均为男性；年龄 ２１～４１（平均 ３２）

岁。病程 １５～４０（平均 ２６）ｄ。就诊时症状主要
有腹胀、消瘦、轻度贫血。４例均行 Ｂ超、ＣＴ检
查，２例行磁共振显像（ＭＲＩ）检查，均发现实质性
不均肿块。３例来源于腹腔浆膜，腹部可扪及肿
块；１例来源于胸骨柄后的胸膜。肿瘤直径为 ４～
３０（平均 １２）ｃｍ。２例有轻度贫血。１例行静脉
肾盂造影提示右侧输尿管扩张达 １９ｍｍ。４例术
前均误诊。

１．２　手术方式及术中所见
手术采用全麻。胸骨柄后的 １例胸腔内肿瘤

直径为 ６ｃｍ，浸润胸骨柄；切除胸骨柄并将部分
胸骨体与肿瘤整块切除。３例腹腔内肿瘤中术中

发现 ２例为腹盆腔多发肿瘤，直径 ４～１５ｃｍ，大
网膜或肠系膜上有灰白色结节，分叶状、质硬、光

滑、播散性生长，浸润乙状结肠及双侧输尿管伴腹

水，行减瘤术；另 １例术中见肝脏多发肿瘤，大网
膜、腹壁、盆腔均有多发肿瘤，直径 ４～３０ｃｍ，仅
行活检术。

１．３　术后辅助化疗
５氟尿嘧啶（５ＦＵ）５００ｍｇ／ｍ２静脉注射，第

１～５天奥沙利铂第 １天 ２００ｍｇ／ｍ２，静脉注射。
羟基喜树硷 ６ｍｇ／ｍ２静脉注射，第 １～５天休息
２周为 １个疗程。共行 ６个疗程化疗。

２　结　果

２．１　治疗结果
本组无围手术期死亡，术后恢复好。术后化

疗有 ２例部分缓解（ＰＲ），１例完全缓解（ＣＲ）。
生存期分别 ８，２０，２０，４２个月。切除者生存时间
为 ４２个月。
２．２　术后病理

４例肿瘤大体检查：肿瘤表面呈多结节状，部
分区域肿瘤组织有包膜，切面灰白色，似鱼肉样，

有多灶性片状出血坏死区域。ＨＥ染色镜下观察：
肿瘤细胞形态、大小较一致，呈小圆形，核圆形、

卵圆形或梭形，深染，核仁不明显，核分裂活跃，

胞质稀少，边界不清；排列较密集，聚集呈境界清

楚、大小和形状不一的巢状、簇状；肿瘤组织富于

间质，主要由致密的胶原纤维及纤维母细胞和肌

纤维母细胞样的梭形细胞所组成；瘤组织呈广泛
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浸润性生长，出血坏死显著。免疫组织化学检查：

胸腔内 ＤＳＲＣＴ示结蛋白 Ｄｅｓ（＋），ＣＤ１１７（＋），
波形蛋白 Ｖｉｍ（＋），神径元特异性烯醇化酶 ＮＥＳ
（＋）。腹腔内 ＤＳＲＣＴ多数显示结蛋白 Ｄｅｓ（＋），
神径元特异性烯醇化酶 ＮＳＥ（＋），波形蛋白 Ｖｉｍ
（＋），上皮膜抗原 ＥＭＡ（±），细胞角蛋白 ＣＫ
（＋），平滑肌肌红蛋白 ＳＭＡ（＋）。

３　讨　论

ＤＳＲＣＴ最先由 ＧｅｒａｌｄＷＬ［１］于 １９９１年报道。
系一高度恶性的肿瘤。本病好发于青少年，男多

于女。本组 ４例均为男性，平均年龄为 ３２岁。肿
瘤主要发生于腹腔浆膜，以腹膜的患病率最为常

见，偶见腹腔外，如睾丸旁，也有来自胸膜的报

道［２］。本组 ４例中 ３例发生于腹腔内，１例发生于
胸腔内。本病早期无自觉症状，随肿瘤的发展，患

者多以腹胀、腹部不适、腹痛和腹部肿块就诊，可

出现肝转移、腹水、泌尿系统梗阻、肠梗阻、恶液

质等临床表现。体检发现时，多数患者的中下腹

可触及明显的肿块，肿块边界不清，质地偏硬，活

动度差。本组有 ３例扪及腹部肿块，有腹胀，１例
出现右侧输尿管扩张达 １９ｍｍ。一旦出现临床症
状已属肿瘤后期。术前辅助检查 Ｂ超、ＣＴ或 ＭＲＩ
可显示肿块部位在胸腔或腹腔内，腹腔实质脏器

并无明确的原发性病灶。病变呈多灶性，也可表

现为单个结节状。肿块的中央常有出血或坏死。

本组 １例可见肝转移灶，并伴有腹水。
ＤＳＲＣＴ的确诊需手术探查及病理和免疫组化

检查。手术中常见大网膜或肠系膜上有灰白色的

肿块，多呈结节状或分叶状，外表光滑，质地坚

实，常沿质膜面向周围播散性生长，并在腹盆腔的

脏层、壁层腹膜上形成多个小的种植性结节。本

组术中探查时 ３例腹腔内肿瘤为多结节，大小不
一，直径 ４～３０ｃｍ不等，附着于或借蒂附着于脏
层腹膜或壁层腹膜上，多无法完整切除。本组腹

腔内肿瘤中有 ２例行减瘤术，１例行活检术。本
病 ＨＥ染色镜下可见肿瘤细胞被富于细胞的间质
分割成界限清楚的细胞巢，肿瘤细胞单一，呈小圆

形，核深染，核分裂活跃，胞浆稀少，其中有些细

胞呈横纹肌样外观。肿瘤间质主要由纤维母细胞

组成，也可以含有增生的血管，有时呈分叶状结

构。ＤＳＲＣＴ的免疫型具有稳定性独特性，同时有
多种表型的复杂分化，表达上皮性、肌性和神经性

分化相关蛋白。大多数病例免疫染色 ＣＫ，ＥＭＡ，
Ｖｉｍ，Ｄｅｓ，ＮＳＥ阳性。本组 ４例免疫组化染色具有
ＤＳＲＣＴ上述特征性。ＤＳＲＣＴ有一种特征性染色体
异常 ｔ（１１；２２）（ｐ１３；ｑ１２），是该肿瘤的独特改
变，涉及 ２个与其他恶性肿瘤有关的染色体区域。
此种易位导致 ２２ｐ１２上的 Ｅｗｉｎｇ肉瘤基因 ＥＷＳ
和 １１ｐ１３上的 Ｗｉｌｍｓ肿瘤基因 ＷＴ１相融合［３］。据

此分子生物学方法有助于 ＤＳＲＣＴ的诊断。
ＤＳＲＣＴ侵袭性高，病程进展迅速，早期可无明

显临床表现，但早期容易发生种植性播散、血行和

淋巴转移，主要转移至肝、肺和淋巴结。ＤＳＲＣＴ中
位生存时间 １７～２５个月，多数患者于 １年内死
亡，５年生存率为 １５％［４］。本组患者存活期为

８～４２个月。手术治疗是早期患者根治的惟一方
法。由于大多数就诊时已处于病程晚期，故很少

能获得根治性切除机会。由于肿瘤多发，手术难

以彻底切除，因此术后多需配合化疗，但远期效果

仍差。化疗主要以烷化剂和植物碱为主。放射治

疗应用较少［５］。本组病例术后行化疗。减瘤术

２例中的 １例结果为 ＰＲ，另 １例为 ＣＲ；行活检术
的 １例术后化疗，２个月后 ＣＴ随访发现肝脏及腹
盆肿瘤明显缩小，肿瘤数目减少，达到 ＰＲ。提示
化疗对部分 ＤＳＲＣＴ病例可能有效。联合手术和化
疗有一定的可行性，并可能延长患者的生存期。
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