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摘  要 

目的：讨论腺泡状软组织肉瘤的临床病理特征、影像学特点、治疗方式及预后情况。方法：收集2007
年11月至2021年8月于青岛大学附属医院就诊，并经病理证实为腺泡状软组织肉瘤的37例患者的临床资

料，对其临床病理特征、组织形态学特点、影像学特征、免疫表型及预后情况进行回顾性分析。结果：

37例患者中男性17例(46%)，女性20例(54%)，中位年龄为24岁。发病部位大多位于下肢(16例，43%)，
常早期伴随远处转移(18例，48.7%)，五年生存率64.4%。结论：ASPS起病隐匿，发病年龄较轻，早期

诊断并行扩大切除手术是良好预后的重要因素，较为特征性的影像学及组织病理学表现对于疾病的明确

诊断具有重要的价值。  
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Abstract 
Objective: To discuss the clinical and pathological characteristics, imaging features, treatment 
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modalities, and prognosis of Alveolar Soft Part Sarcoma (ASPS). Methods: Clinical data were col-
lected from 37 patients diagnosed with ASPS between November 2007 and August 2021 at the Af-
filiated Hospital of Qingdao University. Retrospective analysis was conducted to assess clinical and 
pathological features, histological characteristics, imaging findings, immunophenotype, and 
prognosis. Results: Among the 37 patients, 17 (46%) were male, and 20 (54%) were female, with a 
median age of 24 years. The majority of cases involved the lower limbs (16 cases, 43%), often 
presenting with distant metastasis at an early stage (18 cases, 48.7%). The five-year survival rate 
was 64.4%. Conclusion: ASPS is characterized by insidious onset, occurring at a young age, and 
early diagnosis with extensive surgical resection is a crucial factor for a favorable prognosis. Dis-
tinctive imaging and histopathological features play a significant role in the accurate diagnosis of 
the disease.  
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1. 引言 

腺泡状软组织肉瘤(Alveolar Soft Part Sarcoma, ASPS)是一种罕见的软组织恶性肿瘤，由 Christopherson
在 20 世纪 50 年代首次描述[1]，发病年龄较轻。因肿瘤发病部位的隐匿性及其惰性生长方式使得早期

识别困难，致使部分患者就诊时已存在远处转移[2] [3]。我们回顾性分析了 37 例 ASPS 患者的临床资

料、影像特征及组织病理学特征，并对其进行随访及预后分析，同时复习相关文献，探讨影响其预后的

因素。 

2. 资料与方法 

2.1. 临床资料 

研究纳入 2007 年 11 月至 2021 年 8 月于青岛大学附属医院就诊并经病理证实为腺泡状软组织肉瘤的

37 例患者。通过病例信息管理系统获取临床基线信息，包括性别、年龄、发病部位、肿瘤大小等，以及

相关影像学检查(CT, MRI)图像及诊断结果。通过电话随访获取入组患者的总生存期(Overall Survival, 
OS)，随访截止至 2023 年 9 月。 

2.2. 病理资料 

收集每例病例活检或手术标本 H & E 染色切片并复阅，整理免疫组织化学染色及特殊染色判读结果。

其中免疫组织化学染色采用 EnVision 二步法进行，一抗包括：TFE3、CKpan、Vimentin、Desmin、SMA、

NSE、S100、MyoD1、Myogenin、Syn、CgA。特殊染色包括过碘酸雪夫(PAS)染色及淀粉酶消化的 PAS 
(D-PAS)染色。 

2.3. 统计学分析 

采用 IBM SPSS Statistics 26 软件进行统计学分析。生存率的计算采用寿命表法。采用 COX 比例风险

模型比较 ASPS 患者的 OS，并筛选独立预后因素。P < 0.05 为差异有统计学意义。 
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3. 结果 

3.1. 临床特点 

男性患者 17 例(17/37, 45.9%)，女性患者 20 例(20/37, 54.1%)，男女比例 17:20，发病年龄 2~70 岁(中
位年龄 24 岁)，肿瘤最大径 1~12 cm (中位最大径 3.8 cm)。11 例为 18 岁及以下的儿童及青少年，均为原

发灶就诊病例；发生部位：4 例头颈(4/11, 36.4%)，3 例上肢(4/11, 27.3%)，3 例下肢(4/11, 27.3%)，1 例腹

膜后(1/11, 9%)；中位肿瘤最大径 3.5 cm (1~12 cm)，3 例(3/11)发现时伴转移且均为肺转移。26 例为 18
岁以上的成人，其中原发 20 例，转移 6 例(4 例脑转移，2 例肺转移；中位最大径 3.8 cm)，原发肿瘤位于

下肢 13 例(13/20, 65%)、头颈 2 例(2/20, 10%)、上肢 2 例(2/20, 10%)、躯干 2 例(2/20, 10%)、子宫 1 例(1/20, 
5%)，中位肿瘤最大径 6 cm (1.5~10.4 cm)，其中 10 例在发现时伴随远处转移(10 例均伴肺转移，1 例合并

肝转移，1 例合并骨转移)。临床表现不典型，根据发病部位的不同而呈现差异性的症状，其中有 20 例患

者(20/37, 54.1%)表现为缓慢生长的无痛性肿物。入组患者临床特征详见表 1。 
 
Table 1. Clinical characteristics of 37 ASPS patients 
表 1. 37 例腺泡状软组织肉瘤患者临床特征 

临床特征 病例数 百分比 

性别 
男 17 45.9% 

女 20 54.1% 

年龄 
≤18岁 11 29.7% 

>18 岁 26 70.3% 

原发部位 

头颈 6 16.2% 

上肢 6 16.2% 

躯干 2 5.4% 

下肢 21 56.8% 

脏器 2 5.4% 

肿瘤最大径 

T1 20 54.1% 

T2 12 32.4% 

T3 2 5.4% 

Tx 3 8.1% 

首诊情况 
M0 19 51.3% 

M1 18 48.7% 

3.2. 影像学特征 

本研究 37 例 ASPS 患者中，27 例患者在本院接受了影像学检查。其中 10 例行 CT 检查表现为团块

状软组织密度影，密度欠均匀，部分病例病变与周围组织分界不清，发生于四肢骨骼周围者可见膨胀性

骨质破坏，骨皮质变薄。17 例患者接受了 MR 检查，表现为 T1WI 等或稍高信号(图 1(A))、T2WI 高信号，

内部或瘤周可见多发弯曲条状低信号流空血管影，增强扫描可见病变不均匀强化(图 1(B))。部分病例边

界清晰，易造成影像学上的误诊，13 例病例在影像学检查中未被提示为恶性肿瘤(14/27, 48.1%)，其中误

诊血管瘤 2 例、海绵状血管瘤 1 例、血管外皮瘤 1 例，9 例仅提示占位性病变。 
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(A) 左小腿 MR 平扫，T2WI-STIR 示肿瘤呈团块状高信号影，瘤内可见流空血管影(箭头)；(B) 髋关节 MR 增强扫描

图像可见病变不均匀强化；(C) 肿瘤被纤维间隔分隔呈器官样排列，与周围界清 HE 低倍放大；(D) 巢团中央细胞失

黏附形成腺泡状结构 HE 中倍放大；(E)原发于 4 岁儿童上肢，肿瘤呈实片状分布 HE 低倍放大；(F) 瘤巢见富含裂隙

状、血窦样血管网 HE 中倍放大；(G) 肿瘤周围扩张的血管内可见瘤栓 HE 中倍放大；(H) 肿瘤细胞胞浆嗜酸颗粒状

(右)及透明空泡状(左) HE 中倍放大；(I) 细胞核轻度异型性，核仁清晰 HE 高倍放大；(J) 脑转移病灶中肿瘤细胞异

形显著 HE 高倍放大；(K) 肿瘤细胞 TFE3 呈核阳性表达，EliVision 法中倍放大；(L) D-PAS 染色示肿瘤胞质内紫红

色针状或棒状结晶(箭头)高倍放大。 

Figure 1. The radiological and pathological features of ASPS 
图 1. 腺泡状软组织肉瘤的影像学及病理学特点 

3.3. 病理特征 

3.3.1. 肉眼所见 
肿瘤通常呈灰白或灰黄色结节，质软细腻鱼肉状，部分切面可呈分叶状，体积较大者可见出血、坏

死灶及囊性变，可见假包膜。 

3.3.2. 镜下特点 
肿瘤与周围组织分界尚清，被薄壁纤维分隔呈器官样、巢团状排列(图 1(C))，瘤巢中央的细胞由于

失黏附可形成腺泡样排列(图 1(D))，部分儿童病例中可见肿瘤细胞弥漫实体状分布(图 1(E))。瘤巢之间衬

覆单层扁平内皮细胞裂隙状或血窦样毛细血管网(图 1(F))，肿瘤周边扩张的血管内常可见瘤栓(图 1(G))。
肿瘤细胞呈圆形或多边形，边界清晰呈显著上皮样，胞浆丰富呈嗜酸颗粒状，偶见透明空泡状(图 1(H))，
细胞核圆形，居中或偏位，轻–中度异型性，核仁清晰(图 1(I))，有时可在一个细胞中看到多个核仁，核

分裂像不常见。转移灶中肿瘤异形往往相对更显著(图 1(J))，核分裂像更活跃。 

3.3.3. 免疫组化与特殊染色 
ASPS 最特征性的免疫表达为 TFE3 (25/26, 96.1%)细胞核强阳性着色(图 1(K))，部分病例间叶源性标

记物 Vimentin 阳性表达(8/15, 53.3%)，少部分病例肿瘤细胞阳性表达肌源性标记物 Desmin (3/19, 15.8%)、
SMA (1/6, 16.7%)及神经源性标记物 NSE (8/14, 57%)及 S100 (2/25, 8%)。CKpan (0/28)、MyoD1 (0/18)、
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Myogenin (0/15)、Syn (0/8)及 CgA (0/8)均阴性表达。特殊染色 PAS 或 D-PAS 后部分病例(4/7, 57.1%)可显

示出阳性针状或棒状结晶(图 1(L))。 

3.4. 治疗与预后 

33 例患者接受原发灶局部扩大肿物切除术或转移灶切除术，其中 7 例患者术后辅以酪氨酸激酶抑制

剂安罗替尼单药靶向治疗或联合免疫检查点抑制剂治疗，7 例术后辅以传统放化疗。平均随访时间 60 个

月(14~192 个月)，12 例术后无瘤生存，8 例进展期带瘤生存，11 例死亡，6 例患者失访。本组 ASPS 患

者的五年生存率 64.4% (图 2)。随访应答患者临床病理特征分析情况详见表 2。 
 

 
Figure 2. The Kaplan-Meier curve demonstrates the overall survival rate of 31 patients with ASPS 
图 2. Kaplan-Meier 曲线示 31 例 ASPS 患者的总生存率 

 
Table 2. Analysis of clinical and pathological characteristics in 31 followed-up responsive patients 
表 2. 31 例随访应答患者临床病理特征分析 

 
随访结果 

P 值 
生存 死亡 

性别 
男 8 6 0.436 

女 12 5  

年龄 
≤18岁 7 1 0.115 

>18 岁 13 10  

T 分期 

T1 14 4 0.191 

T2 5 6  
T3 1 1  

M 分期 
M0 12 3 0.081 

M1 8 8  

辅助治疗 
靶向/免疫 6 1 0.183 

无/放化疗 14 10  

4. 讨论 

腺泡状软组织肉瘤是一种罕见的软组织恶性肿瘤，占软组织肉瘤的 0.5%~1%，起病隐匿。本研究中，

https://doi.org/10.12677/acm.2024.143878


张珍琦 等 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2024.143878 1555 临床医学进展 
 

该肿瘤在儿童患者群体中头颈部的发生率(36.4%)较高，成人则四肢肌肉或骨骼周围(65%)多见，少数病

例可累及腹膜后和子宫等少见部位[4] [5] [6]。ASPS 细胞起源仍未明确，一些研究提出骨骼肌和神经起源

的可能性[7] [8]，本研究中的部分病例显示了肌源性和神经源性免疫组化标记物的表达，从一定程度上支

持了这一观点，但因表达情况欠一致，仍需进一步的研究支持。肿瘤高密度的血管供应及早期血管播散

为其特征表现，也是早期发生转移的主要原因[9]。最常见的转移部位依次是肺、骨和脑[10]。值得注意

的是，本研究中最小的患者仅有 2 岁，但确诊时已伴有肺部转移。ASPS 因其发病部位的深在性和症状的

隐匿性使得早期诊断困难，部分患者发现时往往已经出现远处转移从而错过最佳治疗时机，5 年生存率

仅为 64.4%。相关研究表明，诊断年龄、肿瘤大小及 AJCC 分期是影响 ASPS 患者总生存期的重要预后因

素[11] [12]，在本研究中因病例数量有限而未得出具有统计学意义的结果，但仍能观察到早期诊断并在肿

瘤局限期阶段及时干预是改善预后的重点。 
ASPS 因其惰性生长方式及高度富血管性在影像检查中往往易与良性血管肿瘤或血管畸形混淆[13]，

对诊疗方案的制定造成误导。超声检查中，肿瘤表现为圆形或分叶状的异质性低回声团块，并可观察到

瘤内外丰富的管状结构血流信号[14]。原发于人体器官内的 ASPS 较为罕见，超声检查中可能会出现漏诊

的情况，如本研究中漏诊的子宫 ASPS 病例。CT 可以帮助确定肿瘤的精确位置及是否侵犯周围结构或存

在远处转移，但其对于 ASPS 的性质诊断作用有限。MR 软组织分辨能力卓越，并可生成多种不同序列

的扫描图像，能清晰显示肿瘤位置、大小、形态，并可准确判断肿瘤是否浸润邻近组织，是诊断软组织

肿瘤和可切除性评估的主要检查手段。腺泡状软组织肉瘤因血管生成因子的过度激活和表达常表现出高

度血管化的特征[15]，MRI 中可表现为丰富的血供和瘤内血管流动空隙。T1WI 高信号为 ASPS 的特征性

表现，T2WI 上病变常表现为不均匀高信号影。此外，可以考虑动态增强扫描以获取更多信息。必要时可

行组织学检查明确肿瘤性质。 
ASPS 典型的组织病理学表现聚集的大多边形嗜伊红染色上皮样肿瘤细胞巢团，巢团中心的细胞退变

或因缺乏粘附性而形成特征性的腺泡状外观。肿瘤细胞的核通常呈小而圆的形状，核变异性在不同病例

中可有所不同。肿瘤细胞巢团之间衬覆血窦样毛细血管网，周围血管丰富，往往可见静脉扩张伴血管内

瘤栓。免疫组织化学检测通常会显示肿瘤细胞对一些标志物的阳性反应，TFE3 阳性表达是该肿瘤最特征

的标志物，其敏感性和特异性均在 95%以上[16]。肿瘤细胞胞质含有 PAS 阳性的非淀粉样物质[17]，经

特殊染色可显示出紫红色针状或棒状结晶。在 ASPS 中特定的染色体易位 der (17) t (X; 17) (p11; q25)导致

ASPSCR1-TFE3 基因融合是肿瘤的特征[18]，应用反转录–聚合酶链反应(RT-PCR)或分裂 FISH (荧光原

位杂交)来检测 ASPSCR1-TFE3 基因融合转录产物是诊断 ASPS 的有力工具。但有研究指出，TFE3 易位

相关性肿瘤除 ASPS 外还包括 MiT 家族易位性肾癌、TFE3 易位相关性上皮样血管内皮瘤、颗粒细胞瘤

等[19]，因此，在区分具有重叠特征的不同肿瘤时，结合临床病理学特征、免疫组化、特殊染色和分子检

测结果可提高诊断的准确性。 
ASPS 的治疗主要依赖于扩大手术切除肿瘤，该肿瘤对传统的细胞毒性化疗不敏感[20]，而放疗通常

适用于手术切缘不足或肿瘤无法切除的患者。近年来，免疫治疗及靶向治疗的进展为 ASPS 的治疗提供

了新的分子基础，研究证实，单药治疗或联合治疗中使用酪氨酸激酶抑制剂和免疫检查点抑制剂可以提

高抗肿瘤活性，并在一定程度上延长患者的生存期[21] [22] [23]。尽管如此，目前 ASPS 仍然被认为是相

对难以治疗的一种软组织肉瘤。 

5. 结论 

总而言之，早期诊断腺泡状软组织肉瘤的挑战在于其发病部位深在性、症状不典型性及影像学上与

其他良性血管病变的相似性。在临床诊疗中，当患者出现不明原因的症状或肿块时，我们应该保持高度
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警惕，并行进一步的影像学和组织学检查。深入了解腺泡状软组织肉瘤的特征性病理学变化、免疫表型

和分子改变对于确诊这种肿瘤具有至关重要的意义。 
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