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1　资　　料 

　　患儿，女性，13岁，2024年5月下旬出现左

侧胸痛。患儿既往体健，无外伤及手术史，无恶

性肿瘤家族史，实验室检查未见明显异常。

　　计算机体层成像（computed tomography，

CT）平扫及增强扫描：左侧第3肋可见溶骨性骨

质破坏，邻近胸腔内可见类圆形混杂密度肿块

影，病灶内可见点状及斑片状钙化影，病灶边界

欠清，大小约6.2 cm× 6.9 cm×7.8 cm，病灶密

度欠均匀，其内亦见散在小片状囊性密度影，平

扫实性部分平均CT值约44 HU，增强扫描病灶呈

不均匀明显强化，实性部分动脉期、静脉期及延

迟期平均CT值分别为52、62及85 HU（图1）。

　　患儿开胸行左侧胸腔肿瘤切除及左侧部分肋

骨切除术，术中见左侧胸腔上部肿物，背侧与左

侧第3肋局部分界欠清，第3肋局部变形、骨质破

坏。镜下所见：卵圆至短梭形肿瘤细胞疏密相间

分布，细胞核有异形，核分裂象可见，细胞密集

区可见多量多核巨细胞浸润，稀疏区伴黏液软骨

样基质及骨样基质形成，血管丰富伴出血，局部

见囊性变、出血及坏死（图2）。

　　免疫组织化学检测：GLi-1（C-1）（-）、

Ki-67增殖指数（热点区约10%+）、CD68（散

在+）、Desmin（-）、FLi-1（+）、INI1（存

在）、S-100（灶性+）、SMA（部分+）、

CD34（血管+）、CK（AE1/AE3）（-）、EMA
（灶性+）、Calponin（部分+）、CD99（浆

+）、P53（-）、MDM2（-）、SATB2（+）、

H3.3G34W（-）。结合形态学及免疫组织化学

检测结果，病理学诊断为左侧肋骨软骨黏液样

纤维瘤。术后4个月回访恢复良好，无明显复发 
征象。
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2　讨　　论

　　软骨黏液样纤维瘤是一种罕见的起源于软骨

的良性骨肿瘤，在所有骨肿瘤中占比不到1%［1-

2］。好发于20~30岁的男性，一般累及长管状骨

干骺端，特别是股骨远端、胫腓骨近端，通常不

跨越骺板生长。很少累及手足短管状骨和不规则

骨，肋骨等扁骨受累则更为罕见［3-4］，截至目前

国内外文献中仅有18例有关肋骨的报道。软骨黏

液样纤维瘤因生长缓慢临床上通常为无症状病

变，常在X线片上偶然发现。当患者有症状时，

通常表现为疼痛、肿胀和活动受限，病理性骨

折较少见，其疼痛性质一般是慢性间歇性局部 
钝痛［1-2］。

　　X线和CT图像上发生于长骨的软骨黏液样纤

维瘤常为分叶状或卵圆形，多呈偏心性、膨胀

性成长，长轴平行于骨干，发生于扁骨者形态

较大且不规则，肋骨的病变可表现为梭形、膨

胀性骨质破坏［3］。病变均表现为溶骨性骨质破

坏，边界清晰，可见扇贝状硬化边，邻近骨皮质

可隆起、变薄，部分患者可见粗大或网格状骨
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图1　肋骨软骨黏液样纤维瘤CT图像

Fig. 1 CT images of chondromyxoid fibroma of the rib

A~C分别为CT骨窗冠状位、矢状位、横轴位图像，图像示左侧第3肋骨质破坏，病灶内可见点状及斑片状钙化影（箭头所示）；D：CT平
扫软组织窗图像示左侧胸腔内混杂密度肿块影（箭头所示）；E~G分别为动脉期、静脉期、延迟期图像，图像示病灶不均匀明显强化（箭
头所示）。
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图2　肋骨软骨黏液样纤维瘤病理学表现

Fig. 2 pathological manifestations of chondromyxoid fibroma of the rib

A：镜下所见卵圆至短梭形肿瘤细胞（白色箭头所示）疏密相间分布，细胞核有异形，核分裂象可见（黑色箭头所示）（HE染色，
×100）；B：镜下所见细胞密集区可见多量多核巨细胞（红色箭头所示）浸润，稀疏区伴黏液软骨样基质及骨样基质形成（HE染色，
×100）。
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嵴分隔，钙化及骨膜反应少见［3-5］。磁共振成像

（magnetic resonance imaging，MRI）上，软骨及

黏液成分于T2加权成像（T2-weighted imaging，

T2WI）上呈高信号，纤维成分呈等、低信号。

根据软骨及黏液组织成分含量不同，于T1加权

成像（T1-weighted imaging，T1WI）上病灶常呈

混杂等、低信号，T2WI和短反转时间反转恢复

（short TI inversion recovery，STIR）序列上呈混

杂高信号，内见斑片状或条索状等、低信号。静

脉注射钆喷酸葡胺（GdDTPA）显像后，病灶边

缘呈中度至明显结节状强化的特征性表现［6］。

核素显像在诊断上也有鉴别作用，Murata等［4］

报道铊-201闪烁显像显示整个病灶在早期和晚期

都有强烈的聚集。

　　软骨黏液样纤维瘤需与以下疾病鉴别：① 内
生软骨瘤，是儿童第二常见的良性肿瘤［7］，好

发于干骺端，表现为髓腔内边界清晰的膨胀性骨

质破坏，囊状破坏区内常见砂粒状、斑点状钙 
化［8］。② 软骨肉瘤，常见于中老年人，好发于

下肢长骨，是三大常见的恶性骨肿瘤之一，呈

溶骨性骨质破坏，病灶内可见点环状、砂粒状

钙化，并可见含钙化的密度不均的软组织肿块 
影［9］。③ 动脉瘤样骨囊肿，好发于青少年，表

现为膨胀性骨质破坏，可见骨性分隔，特征性

表现为病灶内可见液-液平面，可合并病理性骨

折，无钙化［10］。④ 非骨化性纤维瘤，20岁以下

青少年常见，表现为髓腔内单房或多房样膨胀性

不规则骨质破坏区，密度较均匀，有硬化边，骨

皮质可有膨胀变薄甚至断裂，无骨膜反应［11］。

　　组织学上软骨黏液样纤维瘤的典型细胞学特

征是梭形或星状肿瘤细胞分布在黏液样和软骨样

间质中，被无钙化的纤维组织带分隔开，组织带

中有不同数量的大小不一的多核巨细胞分布，并

存在不同程度的血管增生。肿瘤细胞可以是多形

性、异形性的和/或双核的，细胞核可深染，有

丝分裂罕见［12］。免疫组织化学分析是重要的诊

断手段，在一些患者中，在软骨黏液样纤维瘤中

检测到S-100蛋白阳性反应［3］。另外有研究［13］

报道称，通过GRM1免疫组织化学染色，有助于

软骨黏液样纤维瘤与组织病理学相似疾病鉴别，

如成软骨细胞瘤、骨巨细胞瘤、低级别软骨肉瘤

等肿瘤。先前的细胞遗传学分析已经在大多数患

者中发现涉及6号染色体的克隆异常，其中6号染

色体长臂q13和q25带重排最为常见［3］，通过了

解这些细胞遗传学表现可以辅助诊断。

　　软骨黏液样纤维瘤采用整体切除或刮除术进

行治疗，单纯刮除术的复发率高达80%，而刮除

加植骨治疗的复发率仅为7%，整块切除可进一

步减少复发［12］。因此为了降低复发率，切缘清

晰的整体切除是治疗软骨黏液样纤维瘤最理想的

方法。

　　软骨黏液样纤维瘤是一种良性肿瘤，但可侵

犯邻近组织，并可在切除后复发。影像学示溶骨

性骨质破坏伴扇贝状硬化边，病灶边缘呈中度至

明显结节状强化，且免疫组织化学分析示S-100
蛋白阳性时，应考虑软骨黏液样纤维瘤的可能

性。临床上这种罕见病变的诊断和治疗颇具挑战

性，整体切除与患者较好的长期预后相关。全面

的诊断及治疗计划和充分的随访是必不可少的。
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