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［摘要］ 目的：分析腺泡状软组织肉瘤（alveolar soft-part sarcoma，ASPS）的磁共振成像（magnetic resonance imaging，

MRI）表现和病理学特征。方法：选取2011年—2018年经手术后病理学检查确诊的ASPS患者6例，患者均接受MRI检查，

对其临床表现、影像学及病理学特点进行综合分析。结果：患者ASPS发生于耳前1例，舌部2例，四肢3例。肿块呈圆形

或类圆形，T1WI呈等或稍高信号；T2WI呈不均匀高信号，肿瘤内部及周围可见粗大、迂曲的流空血管影。扩散加权成像

（diffusion-weighted imaging，DWI）呈不均匀高信号，增强后出现不均匀强化。病理学检查发现肿瘤细胞呈多角形，细胞

核圆，有明显的核仁，胞质丰富，呈器官状或腺泡状排列。免疫组织化学染色阳性率较高的标志物为TFE3（3/3）、NSE

（4/6）和MyoD1（3/6）。结论：ASPS具有特征性MRI表现和临床特点，年轻女性多见，好发于四肢深部软组织，体积较

大，T1WI呈等或稍高信号，T2WI显示肿瘤内部及周围可见粗大、迂曲的流空血管影。预后较差，极易发生转移。
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［Abstract］Objective: To investigate the magnetic resonance imaging (MRI) manifestations, clinical and pathological features 
of alveolar soft-part sarcoma (ASPS). Methods: The clinical data of 6 patients with ASPS confirmed by surgery and pathology 
from 2011 to 2018 were retrospectively analyzed, and all patients underwent MRI examination. Its clinical manifestations, imaging 
and pathological features were comprehensively analyzed. Results: Among 6 patients, 1 case occurred in front of ear, 2 cases in 
tongue and 3 cases in limbs. The mass was round or nearly round, and the T1WI was equisignal or slightly high signal. The T2WI 
was non-uniform high signal; large and tortuous empty vascular shadows were seen in and around the tumorthe dispersion was high 
signal. Diffusion-weighted imaging (DWI) showed high signal unevenness, and the enhancement was non-uniform enhancement. 
Microscopically, the tumor cells were polygonal, with round nuclei, visible nucleoli and abundant cytoplasm. The positive rate of 
immunohistochemistry was higher: TFE3 (3/3), NSE (4/6), MyoD1 (3/6). Conclusion: ASPS has characteristic MRI manifestations 
and clinical characteristics, which are more common in young women and tend to occur in soft tissues deep in the limbs, with large 
volume, equal or slightly high signal on T1WI, and large, tortuous empty vascular shadow in and around the tumor on T2WI. The 
prognosis is poor and metastasis is very likely to occur.
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  腺泡状软组织肉瘤（alveolar soft part sarco-
ma，ASPS）属于罕见的恶性软组织肿瘤，发病

率不高，组织起源尚未明确，占软组织肉瘤的

0.5%~1.0%［1］，年轻女性多见，好发于15~35 
岁［2］。ASPS多见于深部软组织，生长缓慢，早

期不易发现，患者多因无痛性肿块渐进性增大

就诊。ASPS血供丰富，早期易发生转移、预后

差，因其罕见，术前常缺乏完整的影像学资料，

临床认识不足，易导致误诊。本研究分析总结

ASPS的磁共振成像（magnetic resonance imag-
ing，MRI）表现和病理学特点，以期提高临床对

其诊断的准确率。

1 资料和方法

1.1  一般资料

  收集苏北人民医院2011年—2018年经手术

后病理学检查证实的ASPS患者6例，其中男性1
例，女性5例，年龄12~28岁，中位年龄23岁。1
例因舌部麻木、有压迫感就诊，其余均因无痛性

肿块就诊；1例首诊时已发生肺转移。患者均行

常规MRI检查，其中2例行MRI增强扫描。

1.2  检查方法

  采用美国GE公司的Discovery MR750 3.0 T
超导磁共振扫描仪，常规MRI检查包括压脂或不

压脂轴位、冠状位及矢状位检查。T1WI序列：

回波时间（echo time，TE）为1.5~14.7 ms，重

复时间（repetition time，TR）为150~340 ms；
T2WI序列：TE为86.6~115.0 ms，TR为3 000~ 
4 800 ms。层厚5.0 mm，层间距1.0 mm，矩

阵256×l92~384×224，视野24 cm×24 cm~ 

26 cm×26 cm。MRI增强扫描选择T1WI压脂轴

位、矢状位，注射钆喷替酸葡甲胺作为对比剂，

剂量为0.1 mmol/kg，流率为2 mL/s。

2 结  果

  6例患者中，3例ASPS发生于四肢深部（其

中1例位于右下肢股外侧肌和股中间肌二者的间

隙中，1例位于右肩部皮下，1例位于右前臂桡背

侧），2例发生于舌根部，1例发生于左耳前；瘤

体最大径为25~80 mm。

  常规MRI检查可见圆形或类圆形肿块，体

积较大，浅分叶状。其中5例患者肿块边界较

清晰，1例边界稍模糊（图1）。T1WI序列与

邻近肌肉信号相比，5例呈稍高信号，1例呈等

信号；T2WI序列均表现为不均匀高信号，内

部和外周伴有低信号粗大、迂曲的流空血管影 
（图1 ~ 3）。周围骨质未见明显受侵及破坏

征象。2例行MRI增强扫描，增强后强化明显 
（图2~3），其中1例发生于舌根部的肿瘤周边可

见一圈明显的环形高信号（图3）。

  病理学及免疫组织化学检查结果：肿瘤标

本长径约25~80 mm，境界较清，切面灰白、质

韧，可见包膜；镜下肿瘤细胞呈多角形，核圆，

有明显的核仁，胞质丰富，掺杂嗜伊红颗粒，

呈器官或腺泡状排列，瘤巢有一定的纤维组织

间隔，血管量大，血管腔内有明显的肿瘤组织

（图1~2）。　　免疫组织化学染色结果：TFE3
阳性率3/3（阳性率100%），CD34阳性率1/6，
CD99阳性率1/6，MyoD1阳性率3/6（其中1例弱

阳性），NSE阳性率4/6（其中2例灶区阳性）。

A B C

图 1  典型病例1（女性，27岁）的MRI影像图及病理学观察

患者发现右肩部肿物3年。A：可见T2WI呈现出高信号，观察到血管流空信号，边界稍模糊；B：肿瘤与周围肌肉相比呈稍高信号；C：镜
下可见肿瘤细胞腺泡状排列，间质血管丰富（H-E，×100）



《肿瘤影像学》2019年第28卷第5期 317

  随访结果：6例患者均行手术切除治疗，随

访时间为16个月至8年。术后2年内，4例患者发

生转移（其中2例患者肺部转移，1例骨转移，1
例肺及脑多发转移），1例术后复发，1例目前尚

未发现转移及复发征象。

3 讨  论

  ASPS属于起源不明的软组织恶性肿瘤，大

多学者支持肌源性观点。ASPS发病率低，年轻

女性多见，好发于15~35岁。成年患者ASPS常出

现在四肢深处的软组织中，少见于头颈、纵隔、

盆腔等部位；儿童患者患病区域常见于头部和颈

部，例如舌头及眼眶［3］。本研究中，发生于舌

部的2例患者年龄分别为26和28岁，极为罕见。

ASPS生长缓慢，病程长，患者多因发现无痛性

肿块有渐进性增大的趋势就诊，且术前通常被认

为是良性肿瘤，直到出现压迫症状才逐渐引起

患者重视。亦有患者因肺部转移或脑转移引起

的继发症状就诊。因其血供丰富，故首诊伴转

移的发生率较高，后期发生转移概率也很大，

接近50%，可转移到肺部、大脑和肝脏等部分，

淋巴结转移者少见［4］。肺转移患者最多，达

42%~65%；脑、骨转移次之；约10%的患者可能

出现淋巴结转移［5］。

  ASPS患者MRI表现为软组织深处较大的肿

块，边界较清晰。T1WI序列与周围肌肉组织相

比表现为稍高或等信号，T1WI信号稍高可能与

肿瘤内血窦丰富，且血流缓慢有关，为ASPS特
征性影像学表现。T2WI序列均表现为不均匀高

信号，肿瘤内部及外周有多发迂曲、粗大的流

空血管影，为ASPS的典型影像学特征。肿瘤内

组织结构复杂，可见坏死及出血，导致水分子

扩散受限，故扩散加权成像（diffusion-weighted 
image，DWI）呈高信号。程玉书等［6］的研究

显示，眼眶ASPS与邻近眼外肌分界不清，与本

研究1例发生于肩部的患者表现相似，体现了肿

瘤的侵袭性，说明ASPS易于向周围组织浸润生

长，即边界是否清楚与恶性程度相关（边界越

模糊提示肿瘤的恶性程度越高）。部分ASPS在
T2WI序列上还可表现出外周环形高信号影，且

增强后有明显强化，这说明瘤周有肿瘤细胞浸润
［7］。另外，ASPS的不均匀强化与其恶性程度也

密切相关，因为恶性肿瘤组织学特征是低分化、

A B C

图 3  典型病例3（女性，28岁）的MRI影像图

患者发现左舌部肿物6个月。A：T2WI序列信号不均匀，可见多发粗大流空血管信号；B：T1WI序列呈等信号；C：增强后强化不均匀，
周围见环形明显强化影

A B C D

图 2  典型病例2（男性，18岁）的MRI影像图及病理学观察

患者发现右大腿肿块20天。A：T2WI可见肿块呈显著高信号，显示多发粗大、迂曲的流空血管；B：T1WI呈稍高信号，有清晰的边界；
C：增强扫描可见显著强化；D：镜下示肿瘤细胞呈多角形，为腺泡状或器官状排列，瘤巢间为纤维组织间隔（H-E，×100）
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成分复杂，且常伴有出血、坏死，从而导致强化 
不均匀［8］。

  ASPS呈膨胀式生长，肿瘤较小时可推挤外

周组织。肿瘤细胞呈腺泡状排列，这些腺泡状结

构间覆有丰富的血管内皮细胞，因此肿瘤内血供

丰富［9］。因为肿块无包膜，肿瘤体积增大后，

外周组织也会受侵袭（如血管、淋巴等），表现

出侵袭性生物学特征，发生远处转移的概率较 
大［10］。免疫组织化学染色TFE3有较高的灵敏

度，本研究共3例患者进行了该项标志物检测，

结果均呈阳性，其遗传学特征为一个染色体易

位到17号染色体侧位，而X染色体短臂能够和17
号染色体长臂之间出现易位［der（17）t（X；

17）（pl1；q25）］；该种染色体易位，能够

促使TFE3基因和17号染色体上的新基因ASPL
进行融合，而融合基因不受制于X染色体的失 
活［11］，故我们猜测其与女性好发这一特点关系

密切，尚待进一步研究证实。

  ASPS治疗原则上应早期行肿瘤广泛切除

术，肿瘤对放化疗不敏感。临床上，常选择生物

靶向疗法，但费用昂贵，少有患者能坚持，且疗

效尚未得到证实。若患者肿瘤已发生转移，病灶

不可切除时，5年生存率只有20%，中位生存时

间为40个月［12］。ASPS预后较差，肿瘤发生的部

位、范围、边界清楚与否，以及是否发生转移是

判断预后的至关重要的因素。

  ASPS需要与下列几类疾病相鉴别：① 恶性

纤维组织细胞瘤，源自间叶组织，中老年多见，

常见于四肢，尤其是下肢，以软组织深处为主，

体积大，有清晰的边界，T1WI序列呈等或低信

号。而T2WI序列呈现混杂高信号，肿瘤中有明

显的分隔、囊变、坏死或出血。MRI增强扫描可

见中等及以上不均匀强化［13］。② 横纹肌肉瘤，

发病年龄较小，20岁以上发病者较少见，肿块生

长迅速，具有较大的侵袭性，MRI表现为等T1、
稍长T2信号，增强扫描后无显著强化。③ 动静

脉畸形，缺乏实性成分，T1WI和T2WI序列均表

现为低信号、迂曲的流空血管影呈团块状聚集，

增强扫描呈“快进快出”。④ 滑膜肉瘤，发生

人群以青壮年为主，常见于四肢深部，特别是膝

关节。MRI表现为T1WI、T2WI均观察到稍高信

号，肿瘤内部没有明显的流空血管影。T2WI上

常有三信号征：高信号区代表囊变成分，等信号

为实性成分，低信号表示纤维成分和钙化［14］。

⑤ 血管外皮细胞瘤，瘤体常呈分叶状，境界清

楚，常见血管流空、坏死及出血，磁共振信号不

均匀，肿瘤T1WI序列可表现出等信号，有时也

可呈等低信号，而T2WI序列则表现出等信号，

有时为稍高信号。增强后可见延迟强化。

  本研究纳入的样本数较少，有明显的局限

性。当年轻人发现软组织深处有较大肿块，且

境界较清晰，T1WI序列表现出稍高或等信号，

T2WI序列呈高信号并观察到肿瘤内部及外周有

多发粗大、迂曲的流空血管影，早期发生转移

时，应考虑ASPS的可能。
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