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摘  要 

腺泡状软组织肉瘤(Alveolar Soft Part Sarcoma, ASPS)是一种来源不明，一经发现往往伴随转移的恶性

肿瘤，临床表现较为缓慢，延误诊断与治疗。本文就一例以双肺结节发现右下肢腺泡状软组织肉瘤进行

诊断及治疗进行分析。 
 
关键词 

肺结节，右下肢，腺泡状软组织肉瘤 

 
 

A Case of Right Lower Limb Acinar Soft  
Tissue Sarcoma Discovered through  
Bilateral Pulmonary Nodules 

Baikai Xu1, Liqun Shang2, Shumei Yang2* 
1Graduate Work Department, Xi’an Medical University, Xi’an Shaanxi 
2Department of Respiratory Medicine, Shaanxi Provincial People’s Hospital, Xi’an Shaanxi 
 
Received: Sep. 30th, 2023; accepted: Oct. 26th, 2023; published: Nov. 2nd, 2023 

 
 

 
Abstract 
Acinar soft tissue sarcoma is a kind of malignant tumor of unknown origin, which is often accom-
panied by metastasis. Its clinical manifestation is slow and its diagnosis and treatment are delayed. 
A case of acinar soft tissue sarcoma of the right lower limb with bilateral pulmonary nodules was 
analyzed for diagnosis and treatment. 
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1. 引言 

根据 2020 年 WHO 对软组织肿瘤的分类，腺泡状软组织肉瘤(Alveolar Soft Part Sarcoma, ASPS)的组

织来源不明，是一种罕见且具有潜在侵袭性的恶性软组织肿瘤，发病率低，临床表现缺乏特征性，部位

不典型[1]。目前，对 ASPS 的治疗尚无共识。为了更好地了解该肿瘤的特征，需要进行深入的分析。现

将 2019 年 7 月陕西省人民医院收治的一例右下肢腺泡软组织肉瘤并双肺内转移病例进行分析，将患者的

诊疗经过总结如下，并对相关文献进行复习。 

2. 病例资料 

患者中年女性，以“发现双肺结节 32 月，气短加重 2 月”之主诉于(2019 年 6 月)入院。查体：体温：

36.2℃；脉搏：78 次/分；呼吸：20 次/分；血压：104/60 mmHg。唇红润，咽不红，听诊双肺呼吸音低，未

闻及干湿啰音，无胸膜摩擦音。心率 78 次/分，律齐，各瓣膜听诊区未闻及病理性杂音。腹壁柔软，无压

痛、无反跳痛，肝脾肋下未触及，肠鸣音正常。右下肢肿胀，可见散在色素沉积，无压痛(如图 1)。既往史：

分别于入院前 32 月、29 月于某西安市三甲医院行右下肢动静脉畸形注射栓塞术。个人史无特殊。 
 

 
Figure 1. Patient’s legs 
图 1. 患者双腿 

 
入院后相关检查：入院查血气分析示：轻度低氧血症；血常规示：中性粒细胞比例稍升高；肾功离

子示：低钾血症；肝功、ESR、凝血及纤溶、心肌酶谱未见明显异常。输血前八项、自身抗体、体液免

疫、风湿系列、ANCA、TSPOT 未见明显异常。肿瘤系列示：NSE、CA-50、附睾蛋白轻度升高。肺功

能示：混合性通气功能障碍(轻度限制/重度阻塞)，小气道病变，残气量正常，轻度弥散量下降；心电图

正常。心脏超声示：心内结构未见明显异常，左室舒张功能减低，左室收缩功能正常，彩色血流示：二、

Open Access

https://doi.org/10.12677/acm.2023.13112392
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/


徐百凯 等 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2023.13112392 17075 临床医学进展 
 

三尖瓣少量反流。甲状腺超声示：甲状腺声像图目前未见明显异常。患者此次入院对比 1 年前胸部 CT
双肺结节明显增多，双肺多发结节考虑双肺转移瘤，遂于 2019-6-26 行气管镜检查，诊断：右肺支气管黏

膜炎症(灌洗治疗后)，气管镜下未见明显增生性改变，目前无病理学依据。 
既往检查：追溯既往 32、29 月前因右下肢动静脉畸形给予注射栓塞术住院期间曾行下肢浅表 B 超提

示右侧小腿肌肉内层占位性病变，多考虑血管瘤。下肢 MR 提示：右侧小腿后部、比目鱼肌肉团块状异

常信号影，考虑血管瘤。气管镜检查气管镜下各管腔通畅，粘膜光滑。气管镜病理结果：右肺下叶支气

管粘膜肺组织慢性炎、伴炎性渗出及纤维组织增生。骨髓穿刺活检：骨髓增生活跃，粒系占 55.5%，红

系占 23.5%，粒系增生活跃，形态大致正常。上腹部、颈部、肾上腺 B 超：未见明显异常，颈部、锁骨

上窝淋巴结未见肿大。未能明确肺部多发结节具体病因。介于目前病理诊断不明确，进一步行 PET-CT
明确原发灶及是否合并其他部位转移，遂于 2019-7-1 行躯干 PET/CT 检查示：1) ① 右肺纵隔旁软组织，

代谢轻度增高；② 双肺多发大小不等结节伴代谢轻度增高：右肺中叶局部不张；根据上述综合考虑① 双

肺多发转移瘤，② 内芽肿性病变？建议结合病理学检查；2) 左侧上颌窦急性炎症；3) 喉咽部代谢增高，

考虑生理摄取：4) 胃下垂，贲门壁稍厚伴代谢轻度增高，考虑生理摄取或炎性病变；5) 右侧结肠回盲部

局部管壁稍厚伴代谢征象，同层 CT 未见明确软组织占位病变，考虑炎性或非特异代谢，必要时结肠镜

检查。为进一步明确病理诊断遂于 2019-7-4 行超声引导下经皮肺穿刺活检术，病理回报：(右肺结节)见
少许淋巴细胞、组织细胞及间皮细胞。免疫组化：desmin 部分(+)、CR(−)、CK 点灶(+)、P63(−)、TTF-1
点灶(+)、CD68 部分(+)，Ki-67 指数 10%。肠镜示：回肠末端及结肠粘膜未见明显异常。复查胸部 CT 
(2019-7-10，见图 2)平扫示：双肺多发结节，考虑转移瘤；纵隔偏右侧占位性病变：右侧胸膜局部增厚。

较前(2019-06-20，见图 3)双肺结节有所增多、部分增大。妇科超声示：宫后区积液。子宫及双侧附件区

声像图未见明显异常。由于经皮肺穿刺活检未能明确诊断，遂进一步于 2019-7-12 (见图 4)行胸腔镜下肺

表面结节活检术，病理回报(见图 5)示：(右肺结节)考虑腺泡状软组织肉瘤，请结合临床、影像及历次病

检查找原发灶。结合病理结果进一步完善右下肢检查明确原发部位，右下肢超声示：右小腿局段肌间静

脉血栓形成：右小腿比目鱼肌低回声包块，必要时穿刺进一步检查。目前双肺转移瘤诊断明确，病理提

示腺泡状软组织肉瘤，考虑右下肢骨肉瘤可能，右小腿 MRI 平扫示：右侧比目鱼肌及腓肠肌外侧头区团

片状异常信号影并其内多发迁曲血管影。 
综上所述，目前患者诊断考虑右下肢腺泡状软组织肉瘤并双肺内转移诊断明确，根据相关指南给予

进一步治疗建议：1) 化疗：表阿霉素、顺铂、异环磷酰胺，每 3 周重复；2) 安罗替尼 12 mg 口服，用 2
周休一周。告知患者家属病情及化疗、安罗替尼相关副作用，家属表示知情，但因患者目前较衰竭，家

属拒绝化疗，同意口服安罗替尼抗肿瘤血管生成治疗。同时根据患者症状给予止咳、祛痰、抗感染等对

症支持治疗，定期复查胸部 CT 观察疗效，下图(见图 6)可见患者双肺结节 3 月内较为稳定，治疗有效。 
 

 
Figure 2. Chest CT in our hospital 
图 2. 本院胸部 CT 
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Figure 3. Chest CT of our hospital 
图 3. 本院胸部 CT 

 

 
Figure 4. PET-CT 
图 4. PET-CT 

 

 
Figure 5. Pulmonary surface nodule biopsy: Pathology of pulmonary nodules and their light micro-
scopic findings 
图 5. 肺表面结节活检术：肺结节及其光镜所见病理 
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Figure 6. Review chest CT 
图6. 复查胸部CT 

3. 文献回顾及讨论 

该病例首诊时已经存在双肺多发转移及下肢肿胀，给予下肢 MR 及气管镜相关检查，并未能明确诊

断，误诊为右小腿动静脉畸形给予 2 次栓塞治疗，随访过程中肺部结节增大，入院后行 PET-CT 并未发

现除双肺以外的其他转移病灶，最终经胸腔镜下胸膜及肺活检明确病例诊断，最终回溯原发灶来源于右

下肢。 
APSP 最初于 1952 年由 Christopherson 通过对 12 例相似肿瘤病理特点命名[2]。APSP 是一种独特的

深部软组织肉瘤类型，一般进展缓慢，早期有转移倾向，对常规细胞毒化疗耐药。血管内皮生长因子受

体靶向 TKI 对转移性疾病有用。APSP 通常的病史表现为生长缓慢、无痛的肿块，大多数患者没有症状，

但也有少部分肿块是疼痛的，不同部位的肿瘤可出现不同的症状[3] [4]。最常见的转移部位是肺、骨和脑；

与大多数肉瘤一样，转移到淋巴结的情况并不常见[1] [5]。尽管 ASPS 的自然病史是无痛的，患者有时会

出现数年的无痛性肿块，但与其他软组织肉瘤相比，ASPS 似乎有更大的转移潜力。1989 年，Lieberman
等人发表了一系列的 91 例患者，中位随访时间为 7 年，那些没有转移的患者的存活率从 2 年的 77%到

20 年的 15%。生存期受患者肿瘤大小、发病年龄和确诊时有无转移的影响[2] [3] [4]。确诊时无转移的患

者的中位总生存期为 11 年，有转移的患者为 3 年[6]。ASPS 具有独特的组织病理学特征，肿瘤表现为典

型的器官样或假性肺泡结构，由细长的、血管丰富的纤维间隔隔开[7] [8]。PAS 染色可见肿瘤内清晰或丰

富的嗜酸性颗粒细胞质。血管的丰富导致肿瘤细胞频繁内渗，这与高转移潜能有关[7] [9]。这种肿瘤在青

少年和年轻人中更常见，临床病程进展缓慢，经常导致延误诊断和治疗。它具有高度的血管性，在临床

和放射学上可与其他实体如血管瘤和动静脉畸形相混淆，因此报告细针抽吸细胞学具有挑战性。肿瘤的

诊断在细胞学上是困难的，因此需要了解这种实体及其在细胞学上的形态模拟的区别，以便及时诊断和

早期处理患者。当然二者也是有所区别，典型的动静脉畸形表现为高流量分流导致造影剂迅速引流，而

ASPS 则表现为延迟冲洗和肿瘤浓染。在 MRI 上，ASPS 显示丰富的实体成分，而血管畸形仅有血管成分

[10]。ASPS与Der(17)t(X;17)(p11;q25)不平衡易位相关，导致融合基因ASPL-TFE3的形成和转录因子TFE3
蛋白的异常表达，实时定量聚合酶链式反应比免疫组化更敏感和特异[11] [12]。 

介于本病例思考如下：患者因经济原因选择躯干 PET-CT，检查部位并未包含至下肢，故并未能明确

下肢原发病变及诊断，且不同组织来源和不同性质的软组织肉瘤对 18F-脱氧葡萄糖(18F-FDG)的摄取有一

定的差异，目前无法单纯通过最大标准化摄取值确定肿瘤的组织来源、良恶性和恶性程度分级。存在假

阳性，特异性有待提高，由于 PET-CT 显示软组织肉瘤的大小、范围及其与周边组织的关系等局部细节

不如 CT 和 MRI，因此，不作为手术前常规的检查手段，目前主要用于判断软组织肉瘤的手术后残留、

复发和远处转移，因此不是所有软组织肉瘤患者均推荐进行。在本例病例中，曾对于右下肢反复行影像
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学检查，始终考虑下肢动静脉瘘，对于有肿瘤倾向性下肢病变病理诊断是十分有必要的，最后，对于 APSP
的治疗，一些颇具临床探索前景的研究结果和治疗模式相继出现，化疗、分子靶向以及免疫治疗等全身

治疗方式，逐渐引起人们的重视或被重新评价。譬如新的化疗药物(曲贝替定、艾瑞布林等)、分子靶向药

物(培唑帕尼、克唑替尼、安罗替尼、哌柏西利、奥拉单抗等)和免疫治疗(免疫细胞治疗、免疫检查点抑

制剂如帕博利珠单抗等)已被用于某些特定类型软组织肉瘤的治疗，并取得了一定效果，但目前尚缺乏普

适性临床推广意义的结果。本例血管治疗初步取得了较好的临床效果，对于该类病例的治疗提供了临床

依据。 

4. 结论 

综上所述，ASPS 是一种临床症状不典型的恶性肿瘤，病程进展较为缓慢，往往临床确诊时已有转移，

延误疾病的诊断与治疗，严重影响患者生存期，明确诊断有赖于病理学检查。 
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