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　　滑膜肉瘤多发于四肢大关节周围软组织，原发
于头颈部罕见，文献报道亦少，临床常致误诊。现回

顾性分析２００９年１２月 ～２０１１年１１月我科收治的
４例头颈部滑膜肉瘤的临床资料，并结合相关文献，
对其临床特点、病理学特征、治疗及预后情况进行

探讨。

１　病例资料

病例１：患者，女，５９岁，因“左下颌骨梭形细胞
瘤切除术后６个月，左面部疼痛伴左耳听力下降１
月余”于２００９年１２月入院。ＭＲＩ示：左侧颞下窝见
一边界清楚、强化明显的软组织肿块（４．０ｃｍ×
３．５ｃｍ），并累及颅内（图１Ａ）。于全麻下行肿瘤切
除术＋选择性左颈淋巴结清扫术。术中见：肿瘤主
体位于颞下窝，向周围生长侵犯左中颅底硬脑膜、颞

肌下份、翼突外板根部、腮腺、上颌骨后壁及外耳道

·２９２·
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前壁，蝶骨大翼骨质不规则破坏，伴左颈多个淋巴结

肿大。肿块质中、淡红色，血供丰富，无包膜。因肿

瘤范围广，位置特殊，尽可能切除绝大部分肿瘤组织

送检，结果示：滑膜肉瘤，送检淋巴结均无肿瘤累及

（表１），建议患者行放化疗，但患者拒绝行放化疗。

５个月后患者因“头昏、头痛伴呕吐”再次入院，行
ＭＲＩ示：左颞下窝巨大软组织肿块，明显侵犯左颞叶
（图１Ｂ）。再次行肿瘤切除术，术后诊断仍为滑膜
肉瘤。术后患者仍拒绝行放化疗。５个月后肿瘤再
次复发（图１Ｃ），未再治疗，随访３余月后死亡。

图１　滑膜内瘤ＭＲＩ检查　Ａ：术前ＭＲＩ示左侧颞下窝见一边界清楚、强化明显的软组织肿块，大小约４．０ｃｍ×３．５ｃｍ；Ｂ：术
后４个月ＭＲＩ示肿瘤再次复发；Ｃ：再次手术后５个月复查ＭＲＩ示肿瘤复发

　　病例２：患者，男，４６岁，因“发现颈部包块２０余
年，术后复发１年余”于２０１０年５月入院。４年前
觉包块增长明显，于外院行２次手术（术后病检不
详），术后肿瘤复发且迅速增大，至我院就诊时出现

颈部后伸、前屈运动受限。ＭＲＩ示：颈后部及枕部多
发强化明显的肿块（图２）。行颈部包块扩大切除＋
斜方肌肌皮瓣转移＋背部中厚植皮术，术中见：颈后
部及枕部多发肿块，高出皮面３～４ｃｍ，质韧，与基
底部粘连紧密，与周围组织分界不清，血供丰富，大

小约１０ｃｍ×１２ｃｍ。手术完整切除肿瘤，术后病检
示：滑膜肉瘤（表 １），各切缘及基底部均无肿瘤累
及，ＦＩＳＨ示ＳＳ１８基因易位伴随拷贝数增多。术后
给予３个周期化疗（表柔比星 ＋异环磷酰胺 ＋美司
钠），但患者在随访至７个月时因双肺转移，病情加
重死亡。

图２　ＭＲＩ示颈后部及枕部多发强化明显的肿块

　　病例３：患者，女，２４岁，因“发现左耳后包块３
月余”于２０１１年９月入院。入院前行针吸活检示：
炎症性病变。ＭＲＩ示：左耳后不均匀强化软组织肿

块影（２．０ｃｍ×３．０ｃｍ），与腮腺分界不清，无颈部
淋巴结增大。行左耳后包块切除术，术中见：肿瘤与

腮腺浅叶及耳大神经粘连，有不完整包膜。手术完

整切除肿瘤，术后病检示：滑膜肉瘤（表１），ＦＩＳＨ检
出ＳＳ１８基因易位，ＲＴＰＣＲ检出 ＳＳ１８ＳＳＸ１融合基
因。术后行１个周期化疗（法码新 ＋异环磷酰胺 ＋
氮烯脒胺），现已随访１２个月，未见局部复发及远
处转移，现仍在随访中。

病例４：患者，男，５３岁，“因左面部新生物１０余
年，术后复发６余月”于２０１１年１１月入院。１０余
年前，患者因左面部新生物于外院手术，术后诊断为

滑膜肉瘤，并辅以放化疗（具体方案不详）。６余月
前患者发现口腔内包块，逐渐长大并影响说话及咀

嚼，伴左耳听力下降及面部疼痛。ＣＴ示：左颞下窝
软组织肿块（４．０ｃｍ×５．５ｃｍ），累及鼻咽部及口咽
部，伴双侧颈动脉鞘周围淋巴结肿大。行气管切开

＋左侧颅底颞下窝肿瘤切除＋左上颌骨及左下颌骨
部分切除＋选择性左颈淋巴结清扫＋左大腿肌皮瓣
游离移植血管吻合 ＋颅颌面缺损修补术。术中见：
肿瘤暗红色、质脆、易出血，侵犯周围组织。手术完

整切除肿瘤，术后病检示：滑膜肉瘤（见表１），肿瘤
未累及下颌骨，送检淋巴结无肿瘤累及。患者术后

行补充放化疗（化疗方案同病例２），放疗总剂量为
６５Ｇｙ，随访至６余月时，ＣＴ示：Ｔ８椎体平面左后方
胸膜内见结节影，部分肋骨受侵。患者拒绝再行放

化疗，随访至今已有９个月，手术部位肿瘤暂无复
发，仍存活。

·３９２·
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表１　４例头颈部滑膜肉瘤的免疫组化染色结果

病例 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ ＣＫ ＥＭＡ Ｓ１００ ＳＭＡ Ｂｃｌ２ ＣＤ９９ ＣＤ３４ Ｋｉ６７（％）
１ ＋ ＋ － － － － － － ３０
２ ＋ ＋ － － 个别＋ － － － ２０
３ ＋ ＋ － 个别＋ 灶性＋ － － － ３
４ ＋ ＋ 个别＋ 个别＋ 个别＋ ＋ ＋ 个别＋ １５

　　注：＋为表达阳性；－为表达阴性；Ｖｉｍｅｎｔｉｎ为波形蛋白；ＣＫ为细胞角蛋白；ＥＭＡ为上皮膜抗原；ＳＭＡ为平滑肌肌动蛋白；Ｋｉ６７为增殖细

胞核抗原

２　讨论

滑膜肉瘤为一高度恶性的软组织肉瘤，占软组

织肉瘤的８％ ～１０％。可发生于任何年龄，好发于
２０～３５岁，男女发病比例为３∶２［１］，以四肢大关节周
围好发，发生于头颈部少见。现多认为其组织来源

于未分化的多能间充质细胞（具有双重分化能力），

可分化为上皮细胞及间充质细胞，而并非来源于滑

膜或向滑膜方向分化［２］。早期肿瘤多生长缓慢，且

位置深在，难被发觉，多因数年后突然增大出现症状

时才被发现，此过程可长达１～４年。其临床表现与
肿瘤生长部位相关，可出现包块、吞咽困难、疼痛、声

嘶、头痛及听力下降等症状。本组病例中，男女各

２例，发病年龄为２４～５９岁，发病部位为颞下窝、耳
后及后颈部，其临床症状主要为发现包块及因包块

对周围组织压迫或侵袭而导致的疼痛或功能障碍。

其中以病例２及病例４病程最长，分别为２０年余和
１０年余，因此应重视长期存在，但近期迅速增大并
伴明显局部症状的头颈部包块。

２．１　影像学特点
滑膜肉瘤的影像学表现无特异性，但 ＣＴ和

ＭＲＩ对确定原发部位、有无邻近组织浸润及淋巴结
转移等有参考意义。ＣＴ示肿瘤与肌肉密度相当，坏
死和囊变时呈低密度。ＭＲＩ为软组织肿瘤影像学检
查最常用的方法，大部分肿瘤的边界在 ＭＲＩ上能显
示清楚［３］。有学者认为当包块出现分隔、出血、囊

性、钙化和多腔结构，并在 Ｔ１加权像与大脑灰质信
号强度相同，Ｔ２加权像与脂肪和腺体组织信号强度
一致时，应考虑到该病的可能［４］。本组４例病变均
呈不同程度的强化，仅病例１边界清楚，余３例边界
不清，这可能与反复手术相关。

２．２　病理学特征
该病瘤体常较大，呈结节或分叶状，多有假包

膜。组织学上主要分为单相型和双相型，也可表现

为低分化型。典型双相分化型包含上皮样细胞和梭

形细胞两种肿瘤成分，呈双相分化，梭形细胞与上皮

样细胞之间可有移行。其免疫组化特点为：大部分

患者的波纹蛋白（Ｖｉｍｅｎｔｉｎ），细胞角蛋白（ＣＫ）、
ＣＤ９９、Ｂｃｌ２及上皮膜抗原（ＥＭＡ）阳性，部分患者Ｓ
１００灶状阳性［５］。分子遗传学方法（ＦＩＳＨ和 ＲＴ
ＰＣＲ）检测具有重要意义，约９０％以上的患者具有
染色体易位 ｔ（ｘ；１８）（ｐ１１．２；ｑ１１．２），并形成 ＳＳＸ
ＳＹＴ融合基因［６］，且组织学亚型与融合移位中ＳＳＸ１
或ＳＳＸ２受累有明显关系，双相型滑膜肉瘤都有
ＳＹＴＳＳＸ１融合移位，而 ＳＹＴＳＳＸ２阳性都为单相
性。本组４例患者的组织病理学结果基本符合滑膜
肉瘤的特点。病例２及病例３行ＦＩＳＨ检测，检出染
色体易位，且病例３检出ＳＳ１８ＳＳＸ１融合基因，因此
将其诊断为单相型纤维性滑膜肉瘤。

２．３　诊断和鉴别诊断
在临床中应将头颈部滑膜肉瘤与恶性周围神经

鞘膜瘤、平滑肌肉瘤、血管肉瘤、腺泡状横纹肌肉瘤、

纤维肉瘤、神经纤维肉瘤、尤文氏肉瘤及恶性血管外

皮瘤等疾病鉴别。本组４例患者中，３例曾被误诊
为其他疾病，导致患者未能得到及时有效的救治，这

亦可能是该病治疗效果欠佳的原因之一。

２．４　治疗及预后
手术是治疗头颈部滑膜肉瘤的重要手段，完整

切除是减少复发及转移的关键，但单纯手术复发率

高（＞７０％）［７］。其原因包括：与其生长特性相关
（离心式球形增大），形成假包膜致手术不易完整切

除，尤其是颅底及颞下窝等部位；头颈部富含重要血

管及神经，广泛切除可能造成患者功能丧失甚至死

亡；肿瘤初诊极易误诊致使首次手术切除不彻底或

反复复发，致其恶性程度升高，从而增加了远处转移

和淋巴结转移的几率，最终导致治疗失败。头颈部

滑膜肉瘤较少发生淋巴结转移，除非有颈淋巴结肿

大，否则不推荐行预防性的颈淋巴结清扫术［８］。

Ｆａｙｄａ等［９］认为手术联合放化疗是治疗头颈部滑膜

肉瘤的较佳方案，推荐放疗总剂量为６５Ｇｙ，化疗药
物主要为异环磷酰胺［１０］。此外，Ｏｌｓｅｎ等［１１］研究发
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现表皮生长因子受体（ＥＧＦＲ）及人表皮生长因子受
体２（ＨＥＲ２／ｎｅｕ基因）与滑膜肉瘤发生有关，认为
抗ＥＧＦＲ的单克隆抗体有望成为治疗滑膜肉瘤的
新方法。

头颈部滑膜肉瘤的５年生存率为４０％［４］，其预

后与肿瘤大小、分型、年龄、性别、手术方式及辅助治

疗方式等因素有关。大多数学者认为手术切缘情况

及肿瘤大小是影响肿瘤预后的关键因素，并将５ｃｍ
作为区分预后好坏的一个界限［１３］。且认为广泛钙

化者预后较好，单相型预后好于双相型［１４］。虽手术

及放化疗能控制局部复发，但大多数患者最终会发

生肺（９７％）和骨（３％）转移，因此不能提高长期生
存率。本组４例患者均行手术治疗，随访７～１２个
月，远处转移２例，复发３例，死亡２例。病例２肿
瘤位于后颈部，行肿瘤扩大切除术（切缘病检为阴

性），余３例患者因毗邻重要血管及神经行非广泛
切除术；２例患者（病例１及４）因淋巴结肿大行淋
巴结清扫术，病检示肿瘤未侵犯淋巴结，与以往文献

相符；病例１及２因术后肿瘤多次复发，导致其恶性
程度增高，病例１在随访１２个月后死亡，病例２虽
经术后补充化疗，但仍出现肺转移，随访７个月后死
亡，因此认为远处转移是致其死亡的原因；病例３为
单相型滑膜肉瘤患者，术后补充化疗，现已随访

１２个月，情况良好；病例４在术后行补充放化疗，但
随访至６个月时出现胸膜及肋骨转移，随访至今已
有９个月，仍存活；现仍对存活的２例患者进行密切
随访，远期结果尚需进一步观察。
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