
去分化软骨肉瘤

男性，52 岁右膝关节疼痛半年

病例介绍

患者，男，52 岁，右膝关节疼痛半年。患者半年前无明显诱因出现右膝关节疼痛，逐渐加

重，活动后明显，疼痛不能很快缓解。最近患者自觉疼痛加重，不能自行缓解。查体右膝关

节略肿胀，右股骨远端可触及软组织包块，皮温高，无静脉怒张。

影像学检查



图 2-21-1　膝关节 X 线平片

A.右膝正位平片；B.右膝侧位平片









图 2-21-2　右膝关节 CT 扫描

A.轴位骨窗；B.矢状位骨窗；C.矢状位软组织窗；D.矢状位增强软组织窗

诊断

本例手术病理诊断：（右股骨远端）中分化软骨肉瘤伴低分化梭形细胞肉瘤，符合去分化软

骨肉瘤。免疫组化：Vimentin（+），S-100（-），CK（-），Ki-67（+，20%），CD34（-），

SMA（-），CD68（散在+），CD99（-）。

诊断要点



本例患者 52 岁，右股骨远端见骨皮质破坏中断征象，并可见巨大软组织肿块跨越被破坏的

骨皮质在髓腔内、外生长，且在软组织内可见絮状瘤骨，密度较淡，边缘模糊，说明生长较

为活跃，另外髓腔内可见斑块状、环状、半环状及不规则钙化影，且密度从高到低，骨皮质

未中断侧股骨干可见成熟的骨膜新生骨，股骨干增粗，但未见骨膜三角。增强 CT 扫描软组

织明显不均质强化，可见无强化区，应该为软骨基质或黏液组织。该病例既有生长活跃征象

（高度恶性肿瘤），又具有生长缓慢的征象（良性或低度恶性肿瘤），因此应考虑到去分化软

骨肉瘤的可能。

鉴别诊断

1.骨肉瘤

发生在股骨干骺端的中心型软骨肉瘤与成骨性骨肉瘤表现极为相似，需仔细甄别：骨肉瘤发

病年龄以 15～25 岁多见，病情进展快，除骨质破坏以外，还可见象牙质样肿瘤骨、骨膜反

应和远处转移多见，由于生长较为迅速，常可见骨膜三角形成，软组织内少见；而软骨肉瘤

发病年龄较大，以 30～65 岁多见，病情进展缓慢，可见瘤软骨钙化，囊变（黏液变）多见，

骨膜反应及远处转移少见。本例患者软组织内“火山喷发状”絮状高密度影与骨肉瘤“针状”

瘤骨亦不相同。成软骨细胞型骨肉瘤可有软骨成分，多为絮状，密度较淡，但出现成熟软骨

钙化者罕见。

2.骨巨细胞瘤

长骨骨巨细胞瘤好发于 20～40 岁骨骺闭合后的骨端，罕见干骺端，呈偏心性膨胀性、皂泡

样改变，内见残存骨小梁形成的间隔，病变与周围组织界限清晰，破坏区边缘硬化较为少见，

除骨巨细胞瘤中的恶性外肿瘤周围罕见骨膜新生骨及软组织肿块形成，另外骨巨细胞瘤易于

出血、囊变，常合并动脉瘤样骨囊肿，在 CT 或 MRI 图像上显示为液-液平面。

3.内生软骨瘤



普通髓腔型软骨肉瘤需与内生软骨瘤进行鉴别，临床上无症状的内生软骨瘤出现疼痛或肿胀，

再加上影像学上出现骨皮质增厚或变薄、骨膜反应和软组织肿块则高度提示已恶变为软骨肉

瘤。低度恶性软骨肉瘤难与内生软骨瘤鉴别，虽然在影像学上认为局部皮质骨增厚提示低度

恶性软骨肉瘤，但病理组织学有时都难以鉴别。一般认为发生于长骨、中轴骨、肩胛骨和骨

盆等处的内生软骨瘤，尤其是较大者，即使影像学表现为良性都应看作低度恶性。

4.成软骨细胞瘤

又称软骨母细胞瘤，最常发病年龄 10～20 岁，几乎所有或绝大部分发病于四肢长骨的骨骺

或骨突，以肱骨上端最为多见，股骨下端和胫骨上端也是好发部位，病程经过缓慢。患者常

表现为受累区域的疼痛和肿胀。病灶多偏心性生长，常表现为圆形、椭圆形或不规则形局限

性骨破坏区，多数病灶边界清晰，可见较薄的硬化边；约 1/4～1/2 病例病变内可见斑点状

钙化。部分病例因病变膨胀性生长，皮质变薄，甚至出现皮质中断，病变破入邻近关节或软

组织内形成软组织肿块。本例患者年龄较大，病变主体（软组织）离关节面有一定距离，且

股骨远端骨内及软组织内钙化较为复杂。

专家点评

本病例诊断的关键是识别软骨钙化，软组织肿块内钙质样密度呈点状和条状，经放大可找到

小环形钙化，且髓腔内亦见致密钙化。患者发病年龄较大，故首先应考虑软骨肉瘤。与骨肉

瘤鉴别：骨肉瘤瘤骨多为棉絮状，密度较淡，针状或三角形骨膜反应常见。本例病理为去分

化软骨肉瘤，系一种含有不同分化程度的软骨肉瘤，其影像学表现有典型的“双相征”：一

是良性或低度恶性软骨性肿瘤的区域（髓腔内可见斑块状、环状、半环状及不规则钙化影，

且密度从高到低，骨皮质未中断侧股骨干可见成熟的骨膜新生骨，股骨干增粗）；二是有生

长迅速活跃的广泛溶骨性骨质破坏伴骨内、外浸润的高度恶性肿瘤区域（巨大软组织肿块跨

越被破坏的骨皮质在髓腔内、外生长，且在软组织内可见絮状瘤骨，密度较淡，边缘模糊），



与病理相吻合。“双相征”是区分普通型软骨肉瘤和去分化软骨肉瘤的重要影像学依据。



去分化软骨肉瘤

男性，70 岁左小腿间断疼痛 10 年，加重 2 个月

病例介绍

患者，男，70 岁。10 年前无明显诱因出现左小腿疼痛，疼痛不明显，休息后可缓解，2 个

月前无明显诱因出现左小腿疼痛加重伴小腿肿胀，无发热、盗汗。查体胫骨中上段可触及隆

起，质硬，边界清，活动度差，大小约 5cm×5cm，实验室检查无异常。
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