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1　资　　料

　　患儿，女性，5岁，因骶尾部外伤后发现左

臀部肿物，于外院就诊，考虑外伤后出血可能，

予以保守治疗后无明显缓解，2023年7—8月肿

物逐渐增大，遂再次于外院就诊，磁共振成像

（magnetic resonance imaging，MRI）增强扫描

提示左臀部占位性病变伴出血。查体：左臀部

可及一范围约8 cm×6 cm大小肿块，无明显疼

痛。实验室检查：癌胚抗原8.40 ng/mL、糖类抗

原125＞1 000.00 U/mL、神经元特异性烯醇化酶 
61.11 ng/mL均升高。患儿既往史无明显异常，无

恶性肿瘤家族史。

　 　 本 院 计 算 机 体 层 成 像 （ c o m p u t e d 
tomography，CT）平扫及增强扫描（图1）：左

臀部见不规则团块影，与左侧臀大肌分界欠清，

肿块突入盆腔，直肠受压向右移位，病灶平扫密

度不均，增强扫描后强化不均匀，可见片状无强

化区。CT诊断：左臀部肿块，考虑恶性肿瘤。
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图1　患儿臀部CT、MRI图像

A：CT平扫示左臀部软组织肿块，密度不均匀，内可见低密度坏死区，另见少许高密度影可能为出血，肿块与臀大肌分界欠清（箭头所
示）。B~D：CT增强动脉期、静脉期、延迟期示：肿块呈不均匀强化，其内低密度坏死区未见明显强化（箭头所示）。E、F：MRI轴位
平扫示左臀部不规则团块状混杂信号影，与周围组织分界不清，T1加权成像（T1-weighted imaging，T1WI）呈等信号（E，箭头所示），
T2加权成像（T2-weighted imaging，T2WI）呈混杂稍高信号（F，箭头所示）。G、H：MRI增强后病灶呈较明显不均匀强化（箭头所
示），G为横断位T1WI增强扫描+脂肪抑制，H为冠状位T1WI增强扫描+脂肪抑制。

　　患儿行B超引导下穿刺活检。镜下示肿瘤细

胞呈小圆形，呈巢状分布，核深染，核仁明显，

灶性坏死，核分裂象多见（图2）。免疫组织化

学：CK（AE1/AE3）（+），S-100（-），CD34

（+），Desmin（-），MyoD1（-），Myogenin
（-）， INI1（缺失），BRG1（+），TFE3
（-），ALK（4A4）（-），EMA（+），Ki-67
（热点区约40%+），CD99（+），Bcl-2（-），
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HMB45（-），Bcor（-）。病理学诊断：上皮样

肉瘤（epithelioid sarcoma，ES）（近端型）。

图2　臀部ES（近端型）病理学表现

镜下示肿瘤细胞呈小圆形，呈巢状分布，核深染，核仁明显，灶
性坏死，核分裂象多见（HE染色，×10）。

2　讨　　论

　　ES是1970年由Enzinger［1］首次提出的一种特

殊、罕见的恶性软组织肿瘤，来源于间叶组织，

具有高度侵袭性，易复发、转移，最常见的转移

部位为肺及淋巴结［2］，在软组织肿瘤中占比小

于1%［3］，其肿瘤细胞具有上皮样形态并表达某

些上皮细胞标志物，该肿瘤因此得名［4］，其病

因尚不明确，可能与存在外伤史及瘢痕组织有

关［5］。ES好发于中青年，男性多于女性，其典

型表现为缓慢生长的无痛性软组织肿块，质硬，

若位置较浅，可伴有皮肤溃疡和斑块，若位置较

深，可沿肌腱腱鞘或筋膜延伸，沿血管及神经生

长、浸润，继而引起疼痛、压迫症状［6-7］。ES分

为远端型（distal-type epithelioid sarcoma，DES）

和近端型（proximal-type epithelioid sarcoma，

PES），远端型又称为经典型，临床上较为多

见，好发于四肢远端，其中上肢更为多见；近端

型又称为大细胞型，较远端型更具有侵袭性，可

在较短时间内快速增大，好发于骨盆、会阴、

胸腹腔等身体近中线处［7-8］，偶可见其发生于颅 
内［9］等部位的报道。

　　ES诊断的金标准为病理学诊断，PES镜下可

表现为结节状分布，肿瘤细胞以上皮样细胞为

主，核异型性明显，伴有明显核仁，可见横纹肌

样特征，一般无“假肉芽肿”性病变；DES则以

“假肉芽肿”性结节为特征，结节由中央的上皮

样细胞及周边的梭形细胞构成［8，10］。免疫组织

化学上PES与DES表现相近，一般表达上皮及间

叶组织标志物（如CK、CD34、EMA），通常不

表达S-100及CD31，此外，INI1缺失为ES较为特

异性的特征［8］。

　　ES在CT图像上可表现为分叶状、不规则的

软组织肿块，其内密度不均，常有出血或囊变坏

死，偶见钙化，但当肿块较小时，可表现为圆

形、边界较清、密度均匀的肿块［7］；增强扫描

肿瘤呈较明显不均匀强化，其内囊变坏死区强化

不明显，ES较少导致明显骨质破坏［6］，若侵犯

到骨质，可表现为局部骨皮质变薄。MRI图像的

软组织分辨率较好，可见浸润性的肿瘤边缘，ES
与周围软组织分界不清，当肿块较小时，T1WI
上呈较为均匀的等信号，当肿块较大时，因肿

块内出血/坏死，相应可表现出不同的高或低信

号，而在T上可呈现出混杂高信号，增强后呈明

显不均匀强化，此外，T2WI序列上ES可伴有表

现为放射状高信号的瘤周水肿，向周围软组织延

伸［7］。

　　ES主要与以下病变相鉴别：①  滑膜肉瘤

（synovial sarcoma，SS），多发生于四肢关节附

近，呈等或稍低密度肿块，边界清晰，“边缘性

钙化”为其特征之一，增强后呈较明显、不均匀

强化；MRI T2WI上可见“三重信号”征（高、

等、低混杂信号），其中高信号为囊变坏死或出

血，等信号为肿瘤实质，低信号为钙化或纤维

分隔［11］。② 横纹肌肉瘤（rhabdomyosarcoma，

RMS），是儿童最常见的软组织肉瘤，肿块在

CT上与肌肉组织密度相近，在MRI上，T1WI
呈等低信号，T2WI呈不均匀高信号，信号不

均匀与肿瘤内部成分较复杂有关，增强后有一

定 的 强 化 特 征 ， 呈 不 均 匀 明 显 环 形 或 “ 葡 萄

样”强化［12］。③ 骨外骨肉瘤（extra skeletal 
osteosarcoma，EOS），主要位于四肢和腹膜

后，肿块多为圆形或类圆形，CT在观察肿块内

部的瘤骨或骨样物质上较有优势，MRI表现为混
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杂信号肿块，内常有出血坏死，增强后实性部分

可见不均匀中等强化［13］。

　　本例患者因该肿瘤较为罕见，发病年龄、部

位均不典型，在ES中为更为少见的近端型，术前

诊断较为困难，但影像学上表现为皮下不规则软

组织肿块，密度不均、信号混杂，与周围肌肉组

织分界不清，内可见出血坏死，增强扫描后强化

不均匀，较为符合其他相关文献［7］报道，当看

到此种表现的软组织肿块时，需考虑ES的可能

性，但ES的最终诊断仍然有赖于病理学检查尤其

是免疫组织化学检测。
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