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摘  要 

目的：探讨类似卵巢性索肿瘤的子宫肿瘤的临床特点、病理免疫组化特点、诊断、治疗及预后，提高对

该疾病的临床认知。方法：回顾性分析1例UTROSCT伴淋巴结转移的临床资料，复习相关文献并整理分

析。结果：UTROSCT是一种起源于具有性索分化的子宫内膜基质细胞的子宫间叶肿瘤，发病机制可能与

核受体共激活因子NCOA1-3基因的重排相关，其临床表现及影像学检查等均无特异性，患者多因异常子

宫出血就诊，影像学表现与子宫肌瘤等相似，诊断主要依靠病理及免疫组化检查，镜下病理可见多种组

织特征，以片状、条索状排列为主，免疫组化可见性索标志物阳性，也可同时表达上皮、肌源及激素受

体标记，基因分子上常伴有乳腺癌雌激素调控因子(GREB1)和雌激素受体1 (ESR1)重排。目前UTROSCT
治疗以手术为主，依据患者年龄及生育要求可选择性子宫切除或保留子宫的病灶局部切除。总体预后良

好，呈低度恶性潜能，少数患者手术后可出现转移及晚期复发，肿瘤的恶性行为与组织坏死程度及显著

的核分裂活性有关，基质PD-L1的高表达和GREB1-NCOA2基因改变也与UTROSCT的侵袭性有关，对术

后患者建议终身随访。结论：UTROSCT是一类罕见的潜在恶性的子宫肿瘤，因其临床表现、影像学检查

等均无明显特异性，需要依靠充分取材的病理及分子检查明确诊断。治疗一般采取手术方式，建议行全

子宫 ± 双附件切除，经严格筛选的部分年轻且有生育意愿的患者可行保留子宫的病灶切除术，术后建议

终身随访，对于复发转移患者可个体化化疗或激素治疗。 
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Abstract 
Objective: To explore the clinical features, pathological and immunohistochemical characteristics, 
diagnosis, treatment and prognosis of uterine tumors similar to ovarian sex cord tumors, and to 
improve the clinical knowledge of this disease. Methods: The clinical data of one case of UTROSCT 
with lymph node metastasis were retrospectively analyzed, and relevant literature was reviewed 
and organized for analysis. Results: UTROSCT has no specificity in clinical manifestations and imag-
ing examinations, and the patient mostly consults the doctor because of abnormal uterine bleeding, 
and the imaging manifestations are similar to those of uterine fibroids, etc. The diagnosis mainly 
relies on pathological and immunohistochemical examinations, and the microscopic pathology re-
veals a variety of tissue features, with a predominantly lamellar and striated arrangement, and im-
munohistochemistry reveals the positivity of gonadotropic markers, and also expresses markers of 
epithelium, myogenesis and hormone receptors, and the genes are often accompanied with breast 
cancer molecularly often accompanied by breast cancer estrogen regulatory factor (GREB1) and es-
trogen receptor 1 (ESR1) rearrangement. The malignant behavior of this tumor is known to be as-
sociated with necrosis and significant nuclear fission activity, and high stromal PD-L1 expression 
and NCOA2 gene alterations are also associated with the invasiveness of UTROSCT. Currently, the 
treatment of UTROSCT is mainly surgical, with selective hysterectomy or local excision of the lesion 
with uterine preservation based on the patient’s age and fertility requirements; metastasis and late 
recurrence can occur in a few patients after surgery, and lifelong follow-up is recommended after 
surgery. Conclusion: UTROSCT is a rare and potentially malignant uterine tumor, which has no ob-
vious specificity in clinical manifestations and imaging examinations, and needs to be diagnosed by 
pathological and molecular examinations with adequate sampling. Treatment is generally surgical, 
and total hysterectomy ± double adnexa resection is recommended. Some young patients with fer-
tility intention can be treated with hysterectomy with uterus preservation after strict screening, 
and life-long follow-up is recommended after surgery, and patients with recurrent metastasis can 
be treated with individualized chemotherapy or hormone therapy. 
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1. 引言 

类似卵巢性索肿瘤的子宫肿瘤(uterine tumors resembling ovarian sex cord tumor, UTROSCT)是一种罕

见的病因未明的子宫实体肿瘤。国内外现有文献报道病例不足 100 例。1976 年 Clement 和 Scully 首次提

出子宫肿瘤性索分化的概念，并将其分为 ESTSCLE 和 UTROSCT 两类[1]。根据已有的文献报道，

UTROSCT 的平均发病年龄为 50~55 岁，主要的临床表现为绝经后出血、月经紊乱及腹痛，少部分无症

状患者则是在体检中发现。UTROSCT 影像学特征无特异性，常表现为类似子宫平滑肌瘤或子宫内膜息
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肉影像[2]-[5]。其发病率极低，临床上暂无确立的治疗原则，一般结合患者年龄及生育要求采取保守的肿

瘤切除术或全子宫及双附件切除，必要时辅助化疗。UTROSCT 的生物学行为不定，具有低度恶性潜能，

虽然大多数呈良性过程，但近年来也有零星报道转移及复发者[5]-[7]。因其临床表现及影像学特征均无特

异性，必须依赖术后病检以明确诊断，临床上常被误诊。现对我院收治 1 例 UTROSCT 伴淋巴结转移患

者做如下回顾性分析并文献复习，以期提高对 UTROSCT 的临床认知。 

2. 临床资料 

患者女，49 岁，因“月经紊乱 2+年，病理提示子宫内膜样腺癌 2 天”入院。患者既往月经规律，经

期 6~7 天，周期 27~33 天，量中，无痛经。2+年前患者无明显诱因出现月经紊乱，经期 10~15 天，周期

30~50 天，伴经量增多，约 150 ml/日，伴经期腰骶部胀痛，自诉行彩超提示子宫肌瘤(未见报告，具体不

详)，未予处理。入院前 1 月再次出现阴道流血，量多，鲜红色，约 200 ml/日，伴头晕乏力，于当地医院

行诊断性刮宫术，术后病理提示：子宫内膜复杂增生，局灶腺体密集、呈分泌样改变，疑为子宫内膜样

癌(分泌模式)。送上级医院病理会诊提示：子宫内膜复杂性非典型增生伴灶区癌变，高分化宫内膜样腺癌

形成。月经生育史：孕 3 产 2。既往月经规律，初潮：13 岁，月经周期 27~33 天，经期 7 天，量中，无

痛经。 
患者入院后，妇科检查及实验室检查未见明显异常；盆腔增强核磁提示：子宫内膜增厚并局部形态

欠规则，考虑肿瘤性病变可能，考虑子宫多发肌瘤。盆腔少量积液(子宫内膜增厚并局部形态欠规则，DWI
呈稍高信号，增强后轻度强化，子宫体积增大，前后份肌壁内见数个结节状、团块状异常信号，T1WI 呈
等信号，压脂 T2WI 以稍低信号为主并内间质斑片状高信号，较大者直径约 51 mm × 50 mm × 39 mm，病

灶边界较清晰，增强扫描病灶明显强化。盆腔、双侧腹股沟未见肿大淋巴结影)；宫颈细胞学检查：未见

异常。我院疑难病理会诊：“宫腔刮出物”：子宫内膜非典型增生，灶性癌变–子宫内膜样腺癌(中–高

分化)。入院后临床诊断：1. 中–高分化子宫内膜样腺癌；2. 子宫多发性平滑肌瘤。  
患者于入院后 5 日行腹腔镜经腹筋膜外全子宫切除术 + 双侧卵巢和输卵管切除术 + 前哨淋巴结切

除术 + 肠粘连松解术，术中见：子宫形态不规则，前壁近宫底可见直径约 5 cm 肌瘤样凸起，表面光滑，

右侧附件外观未见明显异常，左侧附件与肠管及盆侧壁粘连。前哨淋巴结定位见右侧闭孔处淋巴结及左

侧沿髂血管及近腹股沟区淋巴结荧光染色。术中完整切除子宫、双侧附件及荧光染色淋巴结，术中冰冻

病理：1、“左盆腔前哨淋巴结”：淋巴结 6 枚，未见癌转移，需常规石蜡切片进一步病理诊断；2、“右

盆腔前哨淋巴结”：淋巴结 3 枚，其中 1 枚淋巴结内见到异常细胞，未见癌转移，需常规石蜡切片进一

步病理诊断。术中剖视子宫：宫腔近颈体交界处见一大小约 1.5 × 1.2 cm 糜烂面，未见明显肌层浸润，宫

底可见直径约 5 cm 肌瘤结节，余未见明显异常。术后病理报告：1、“左盆腔前哨淋巴结”：6 枚，经行

免疫组化检测结果分析，支持其中 1/6 枚查见“类似卵巢性索肿瘤的子宫肿瘤”转移；2、“右盆腔前哨

淋巴结”：3 枚，经行免疫组化检测结果分析，支持其中 1/3 枚查见“类似卵巢性索肿瘤的子宫肿瘤”，

其内另见“类似卵巢性索肿瘤的子宫肿瘤”结节 1 枚；3、标本名称：“子宫双附件”：1) 支持子宫内膜

样腺癌(中–高分化)，伴合并“类似卵巢性索肿瘤的子宫肿瘤”，脉管内查见“类似卵巢性索肿瘤的子宫

肿瘤”累及，未见神经累及；子宫内膜样腺癌侵及肌壁 < 1/2 层，未累及颈体交界，左右切缘及左右宫旁

未见癌累及；2) 慢性宫颈炎及颈管内膜炎伴鳞化，纳氏囊肿形成，未见癌及“类似卵巢性索肿瘤的子宫

肿瘤”累及；3) 子宫平滑肌瘤；4) 双侧输卵管水肿、充血及淤血，未见癌及“类似卵巢性索肿瘤的子宫

肿瘤”累及；5) 双侧卵巢白体形成，未见癌及“类似卵巢性索肿瘤的子宫肿瘤”累及。免疫组化结果：

CK20 (−)、CK7 (−)、ER (+)、Ki-67 (+，约 5%)、NapsinA (−)、P16 (−)、P504S (−)、P53 (−)、PR (−)、Vim 
(+)、WT1 (+)、EMA (−)、CK (−)、CEA (−)。性索间质肿瘤细胞 MLH1 (−)、MSH2 (+)、MSH6 (+)、PMS2 
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(−)；Inhibin-a (−)、Calretinin (−)、D2-40 (+)、CD56 (+)、CD99 (+)、CAM5.2 (−)、Desmin (−)、SMA (+)、
CD10 (−)、Caldesmon (+)、HMB45 (+)、Melan-a (−)、SF1 (+)。根据术后病理结果修正临床诊断：1. 中–

高分化子宫内膜样腺癌 IA 期 诊断描述：T1a N0 M0；2. 类似卵巢性索间质肿瘤的子宫肿瘤 IIIC1 期诊断

描述：T1 N1 M0；3. 子宫多发性平滑肌瘤；4. 肠粘连。术后 6 个月随访患者恢复良好，未见肿瘤复发及

转移。 

3. 讨论 

1945 年 Morehead 和 Bowman 报道了一例类似卵巢颗粒细胞瘤的子宫肿瘤病例，这是子宫异源中胚

层肿瘤第一次引起临床关注[8]。1976 年，Clement 和 Scully [1]依据 14 例子宫肿瘤不同的生物学行为以

及肿瘤内性索成分含量的不同，将含性索成分的子宫肿瘤分为两个亚型。I 型为伴有性索样成分的子宫内

膜间质肿瘤(endometrial stromal tumor with sex cordlike elements, ESTSCLE)，该类型以子宫内膜间质成分

为主，局灶有性索分化，性索成分 < 50%，表现出类似子宫内膜间质肉瘤的侵袭性，该组患者均行全子

宫+双附件切除手术治疗，术后随访 22 个月至 15 年，其中 3 例复发，2 例复发后死亡，提示该类型具有

特殊的复发和转移倾向；II 型则是 UTROSCT，指大部分或全部由卵巢性索成分组成的子宫实体肿瘤，具

有多向分化特点，经手术治疗后，所有患者随访 4 个月至 7 年均无复发，提示其临床多呈良性过程。 
目前对于 UTROSCT 的起源及发病机制仍然争论不休。有学者认为 UTROSCT 可能起源于具有性索

分化的子宫内膜基质细胞或多能的子宫间充质细胞[9]，也有人认为它是一类具有可变性索成分及局灶上

皮分化的多型性肿瘤，可能是由子宫内膜间质瘤分化而来，也可能是一类独特的与卵巢性索肿瘤有关的

子宫肿瘤[10]。临床上也有部分报道认为 UTROSCT 的发生可能与他莫昔芬药物的使用有关[11]。2014 版

WHO 女性生殖器官肿瘤分类将 UTROSCT 归入子宫内膜间质及相关肿瘤，而在 2020 版 WHO 分类中将

其更新为子宫间叶肿瘤，认为其形态特征类似于卵巢的性索间质细胞肿瘤，但没有可识别的内膜基质成

分[12]。 
Goebel 等[4]研究发现 81.8%的 UTROSCT 病例中可检测到核受体共激活因子 1-3 (Nuclear Receptor 

Coactivator1-3, NCOA1-3)的基因融合，认为其发病机制与 NCOA1-3 基因家族的重排密切相关。NCOA 基

因主要编码核激素受体共激活因子，通过与核受体(如雌激素受体)结合，在激素依赖性转录中起到关键作

用。基因融合可能导致 NCOA 结构域的异常表达，从而持续激活靶基因驱动肿瘤发生。如雌激素受体 1 
(ESR1)-NCOA3 融合类型可能导致雌激素信号通路的异常激活从而致病，乳腺癌雌激素调控因子 1 
(GREB1)-NCOA1 与 ESR1-NCOA2 则可能通过使激素调控失调从而促进肿瘤的发生，而 GREB1-NCOA2
则是目前发现的唯一与复发相关的基因融合类型。 

UTROSCT 多见于围绝经期女性或绝经后女性(中位年龄 50 岁)，偶可见于年轻女性，对于不同年龄

段的患者，UTROSCT 的临床表现最常见的是异常子宫出血(AUB)，其次是盆腔疼痛及腹部不适、压迫感，

少见的患者表现为无症状，在体检中发现进而确诊[13]。 
UTROSCT 影像学无明显特异性，超声影像多表现为子宫肌层内不均质低回声肿块，形态可呈不规

则或分叶状，与周围肌层分界欠清，部分可见囊性变或钙化灶，肿块内部或边缘可见丰富血流信号，动

脉血流阻力指数(RI)多呈低阻型[14] [15]。MRI 表现为 T1 加权成像(T1WI)等信号或稍低信号，T2 加权成

像(T2WI)中等及高信号，增强扫描动脉期呈明显强化[3] [16]。术前通过影像学检查很难将 UTROSCT 与

子宫平滑肌瘤、子宫内膜息肉及子宫内膜癌鉴别，最终确诊仍需依赖病理学检查。 
UTROSCT 多位于子宫肌层，少数可累及内膜及浆膜层，直径 0.4~19.5 cm [3]，切面灰白或黄褐色，

边界清楚，可呈浸润性生长，显微镜下可见多种结构特征，以片状、条索状排列的上皮样细胞为主，少

数可见漩涡状，胞质少或中等，呈丰富嗜酸性(横纹肌样特征)，核分裂象少(多<1 个/10 HPF)，复发病例
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可见核分裂活跃(最高可达 17 个/10 HPF)，提示核分裂活跃可能与预后不良相关[14]。 
免疫组化检查对 UTROSCT 的诊断及鉴别诊断具有重要意义。UTROSCT 具有免疫表型多样性，可

同时表达上皮、肌源性、激素受体及性索间质标记等，研究发现 UTROSCT 中性索间质标志物 WT-1、
inhibin、calretinin、CD56、CD99、Melan A、CK、stemidogenic factor-1 (SF-1)及 FOXL2 常呈阳性表达，

上皮标记(AE1/3、EMA)、肌源性标记(Desmin、SMA)及激素标记(PR、ER)部分可呈阳性，而黑色素标记

(HMB-45、SOX-10)及神经内分泌标记则通常呈表达阴性[17] [18]。但由于 UTROSCT 的结构多样性，很

难通过单一的免疫标记明确诊断及鉴别，因而建议在检测时同时使用多组免疫标记抗体，以达到与子宫

内膜腺癌、子宫平滑肌瘤及 ESTSCLE 相鉴别。 
基因测序及分子检测技术同样可以用于鉴别 UTROSCT。UTROSCT 患者常伴有 GREB1 和 ESR1 重

排[12]，涉及 NOCA1-3 基因的融合，其中最常见的融合基因是 ESR1::NCOA3，复发病例中则常伴有

GREB1::NOCA2 融合[18]。同时研究还表明 UTROSCT 缺乏 FOXL2 突变(成人卵巢颗粒细胞瘤)、DICER1
突变(卵巢支持–间质细胞瘤)及 JAZF1-SUZ12 基因融合(低级别 ESTSCLE)，说明基因诊断对 UTROSCT
的鉴别诊断也具有一定帮助[19]。 

目前针对 UTROSCT 并无确立的治疗及预后标准，一般对于年轻且有生育要求的患者，在具备密切

随访条件时可行保留子宫的局部病灶切除，但要确保切缘阳性，已有 UTROSCT 患者行宫腔镜电切手术

后成功分娩的案例[20]。而对于绝经后或病灶较大的患者，建议可行全子宫 ± 双侧附件切除术，淋巴结

清扫不推荐常规进行[14]，仅对于出现淋巴转移、局部浸润或远处转移者，建议可同时行大网膜切除 ± 宫
旁组织切除 ± 盆腔淋巴结清扫[21]。多数患者通过手术切除即可治愈，但少部分患者可能出现晚期复发

或转移，对于此类患者，现有治疗方案建议可补充化疗或激素治疗，化疗方案可个体化选择铂类 + 紫杉

醇或 BEP 方案(博来霉素 + 依托泊苷 + 顺铂)，少数进行激素治疗(如亮丙瑞林、孕激素等)的患者经随

访也未见明显复发转移，但化疗及激素治疗疗效目前仍无准确数据[22]。相信在不久的将来，针对 GREB1
和 ESR1 基因的靶向药物也会出现并在临床上加以应用。 

对于 UTROSCT 的预后，过去认为 UTROSCT 通常表现为良性，但一项纳入了 34 例患者的随访研究

表明 23.5% (8/34)病例出现了盆腔/腹膜、淋巴结、骨、肝、肺及阴道转移等子宫外转移的恶性行为，因此

应将 UTROSCT 视为潜在恶性肿瘤，并强调了术后严密长期随访的重要性，同时该研究表明肿瘤坏死及

显著的核分裂活性(≥2/10 HPF)与 UTROSCT 的恶性行为呈显著相关[3]。通过基因水平的研究也发现基质

PD-L1 的高表达和 NCOA2 基因改变可能是预测侵袭性 UTROSCT 的有用标记[19]。建议切除子宫患者

术后 5 年内每半年行临床检查 + 超声/MRI 检查，激素受体表达的病例可同时检测血清 CA125 数值，5
年后每年随访一次，至少持续 10 年，建议终身随访。行肿瘤局部切除的保留子宫患者则建议每 3 个月复

查超声，密切监测生育期内肿瘤变化情况。对于初诊时存在远处转移或具有侵袭性标记呈分子高危型的

患者，建议每 2 年行胸部影像学检查，每 5 年内行一次全身 PET-CT 筛查[3] [14] [18]。 

4. 结论 

综上，UTROSCT 是一类罕见的潜在恶性的子宫肿瘤，因其临床表现、影像学检查等均无明显特异

性，术前极易误诊，需要依靠充分取材的病理及分子检查明确诊断。治疗一般采取手术方式，建议行全

子宫 ± 双附件切除，经严格筛选的部分年轻且有生育意愿的患者可行保留子宫的病灶切除术，术后建议

终身随访，对于复发转移患者可个体化化疗或激素治疗。 

声  明 

该病例报道已获得病人的知情同意。 
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