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所属科室骨科病理1.肉眼所见 手术切除时的四周性软骨肉瘤

一般较大，表面为典型的像花椰菜样的凹凸不平，常有一层

薄的纤维性假包膜包裹。在骨软骨瘤转为四周性软骨肉瘤的

初期，可见原来薄且不连续的软骨帽变厚（在儿童期，软骨

帽的正常厚度可达2cm），所以，在成人期，假如软骨帽的

厚度超过1～2cm时，应疑为恶变。进一步，表面和深层的软

骨都趋于圆凸状生长，并呈分叶状，侵入骨软骨瘤的松质骨

。最后，这种软骨失去正常透明软骨的特点，成为质软、多

液、灰色和半透明的肿瘤软骨。如四周性软骨肉瘤进一步发

展，其表面膨胀象花椰菜或蘑菇状，肿瘤软骨向骨软骨瘤基

底和宿主骨发展，肿瘤软骨小叶侵入骨软骨瘤的松质骨，最

后可达到宿主骨。肿瘤软骨有较强的钙化、骨化倾向，越是

深层，这种倾向越强。钙化表现为黄-白色的颗粒状、环状或

不规则状的点，质地坚硬，象白垩或砂砾样；骨化表现为增

生样的松质骨，或是白色象牙状的骨。2.镜下所见 四周性软

骨肉瘤的恶性度分为三级。Ⅰ级：最常见，约占2/3。有时，

在早期可见骨软骨瘤的恶性变过程，但在大多数病例中，肿

瘤体积较大，看不到原来的骨软骨瘤。肿瘤有明显且弥漫钙

化mdash.骨化的强度和范围较Ⅰ级四周性软骨肉瘤小，在影

像学上表现为侵袭性的肿瘤。细胞有一大的核，染色深，大

小不一，多形性明显，常见双核。Ⅲ级：较少见。影像学上

表现为侵袭性或强侵袭性肿瘤，钙化极少。肿瘤由分化良好



的软骨构成，细胞核的多形性明显，染色深，有时有巨大核

或怪异核，常见三核或多核。恶性进展（反分化软骨肉瘤）

从Ⅰ级四周性软骨肉瘤发展成Ⅱ级四周性软骨肉瘤需要许多

年，很难看到；从Ⅱ级四周性软骨肉瘤发展成Ⅲ级四周性软

骨肉瘤所需时间较短。常有Ⅰ级四周性软骨肉瘤，也有Ⅱ级

四周性软骨肉瘤，可在10年或更多时间内多次复发，但其恶

性度无进度。和中心性软骨肉瘤相似，四周性软骨肉瘤也可

发展为一种恶性度高的非软骨肉瘤（恶性纤维组织细胞瘤，

纤维肉瘤，骨肉瘤），但较少见（约为4%），称之为反分化

软骨肉瘤。在这些病例中，可以看到一侵袭性强，溶骨性肉

瘤的发生，可侵犯四周性软骨肉瘤使之不透X线的影像消失

，并侵入软组织中。解剖上，有原前存在的四周性软骨肉瘤

和/或骨软骨瘤的证据，在其旁边是恶性度高的非软骨肉瘤，

但无任何过渡特征。临床表现发病率较中心性软骨肉瘤少。

好发于男性，男女之比为2∶1。成人期发病，一般见于20岁

以后，青春期前无发病。好发于骨盆，其次为股骨近端、脊

柱、骶骨、肱骨近端、肋骨、锁骨、股骨远端和胫骨近端，

与中心性软骨肉瘤相比，四周性软骨肉瘤更好发于骨盆和躯

干骨，并且几乎不见于膝关节和肘关节的远端。在脊柱和骶

骨，四周性软骨肉瘤起源于椎体后弓：在骨盆，起源于髂骨

翼或前弓；在锁骨，起源于锁骨体部；在长骨，起源于长骨

的干骺端的近骺端（同骨疣的位置）。四周性软骨肉瘤在内

外膨胀性生长，侵犯原已存在的骨软骨瘤，如进一步发展，

四周性软骨肉瘤可种植于骨上。主要症状是位于骨面上的肿

块，其生长缓慢。肿块被软组织包绕，但其与软组织无粘连

。肿块常为圆或球形，质地硬，如同骨质。一些病人可有多



发性遗传性骨软骨瘤或单发性骨软骨瘤的病史，但大多数患

者无类似病史。肿物行多次手术且反复复发的病史不少见，

在这种情况下，可摸到一个或多个与骨完全分离的软组织内

肿块或结节。肿物可无疼痛，但多一半的患者有疼痛，这种

疼痛稍微，可继发于肿胀之后出现。如四周性软骨肉瘤位于

骨盆，可出现腰骶神经丛及末梢神经的压迫症状；如位于椎

体，可引起截瘫。由于四周性软骨肉瘤生长缓慢，所引起的

症状至少在一段时间内不严重，并且由于患者已患骨软骨瘤

多年，认为骨软骨瘤是无害，所以在初诊时，四周性软骨肉

瘤的体积常很大，且外形怪异。辅助检查X线所见 影像典型

，一般不会误诊，甚至可在组织学诊断之前作出诊断。基本

影像是密度增高不透X线的影像，是由于肿瘤内软骨的钙化

、骨化所引起。与中心性软骨肉瘤相比，四周性软骨肉瘤的

钙化更常见且更广泛，在许多病例中，这种密度增高的影像

几乎遍布整个肿物。因此，在四周性软骨肉瘤中，可看到一

骨外肿物，呈模糊分叶状，表面凹凸不平像花椰菜样，密度

很高。在肿瘤较厚的区域不引起象牙状的高密度影像，可以

看到钙化无一定的结构，呈典型的结节状、点状和环形（相

应于软骨样的分叶和周边形成）。肿物表面的钙化较少，至

使肿瘤与软组织的界限模糊。在很少见的极早期病例中，四

周性软骨肉瘤在影像上仍表现为骨软骨瘤的影像，其恶性演

变可通过CT、MRI、大体病理和组织病理而确定，其骨扫描

不是在成人期应当的阴性，而是强阳性。当四周性软骨肉瘤

位于躯干骨时，很少能观察到原存在的骨软骨瘤痕迹，可能

原因是骨软骨瘤较小或不熟悉。鉴别诊断诊断一般较轻易，

甚至可单从影像学上诊断。有时，需在体积大、不透X线的



骨软骨瘤和四周性软骨肉瘤之间作鉴别。骨软骨瘤的不透X

线影像的密度高、不规则，与软组织有明显的边界；相反，

四周性软骨肉瘤的部分区域与软组织的界限不清，CT、MRI

有助于发现四周性软骨肉瘤的软骨帽变厚，并可与骨软骨瘤

的顶部的积液相鉴别，骨扫描在成人期的骨软骨瘤中为弱阳

性，在四周性软骨肉瘤中为强阳性，此外，肿瘤在成人期继

续生长也支持四周性软骨肉瘤的诊断，可连续摄X线片观察

。四周性软骨肉瘤与皮质旁骨肉瘤的鉴别诊断较易。皮质旁

骨肉瘤可有软骨区域，但其有自己的好发部位，在宿主骨上

基底与四周性软骨肉瘤不同，骨样的不透X线影像，在非软

骨区有典型的组织病理。四周性软骨肉瘤还需同滑膜软骨瘤

病鉴别。滑膜软骨瘤病的大体病理和组织病理非常相似于Ⅰ

级、甚至Ⅱ级四周性软骨肉瘤，但滑膜软骨瘤病起源于关节

腔或腱鞘，且它的临床、影像与四周性软骨肉瘤不同。最后

，在非凡病例中，四周性软骨肉瘤需同反应性或假瘤性骨软

骨的骨痂鉴别。反应性软骨有增殖活跃、增生性细胞的特点

。治疗 采用广泛性切除。在Ⅰ级四周性软骨肉瘤或交界性肿

瘤中，因为其复发率低，且复发的肿瘤仍能治愈，所以在某

些区域可采用边缘性切除，常采用保肢手术。禁忌经病变内

切除，如打开假包膜、从软骨上撕开假包膜及肿瘤碎裂。 在

四周性软骨肉瘤的早期，当肿瘤不太大时，可于肿瘤在宿主

骨上的基底部进行切除；但在多数情况下，四周性软骨肉瘤

的体积较大，包绕其在宿主骨上的起源处，须行肿瘤瘤段切

除，瘤段切除适用于四肢、肩胛骨、肋骨及大部分骨盆的四

周性软骨肉瘤，极少用于脊柱部位的四周性软骨肉瘤。 截肢

适用于肿瘤巨大，无法行其它手术的四周性软骨肉瘤，需广



泛性切除缘。由于四周性软骨肉瘤常位于肢带处，故常采用

髂腹间或肩胛胸廓间离断。 放疗或化疗无效，甚至在姑息性

治疗中也不采用。 在少数的反分化四周性软骨肉瘤中，手术

采用广泛性或根治性切除缘，常为离断性手术，可联合应用

化疗。预防及预后预后取决于四周性软骨肉瘤的恶性分级和

广泛性切除的可能性。Ⅰ级四周性软骨肉瘤几乎不转移；Ⅱ

级四周性软骨肉瘤可以转移，但在出现症状5年内发生者少见

；Ⅲ级四周性软骨肉瘤常发生转移，但早期发生者也少。四

周性软骨肉瘤的恶性度较中心性软骨肉瘤低，不仅是因为Ⅰ

级四周性软骨肉瘤多，而Ⅲ级四周性软骨肉瘤极少，还因为

在相同的组织学等级下，四周性软骨肉瘤的恶性度也较中心

性软骨肉瘤低。位于躯干的四周性软骨肉瘤（约占全部病例

的多一半），不论其恶性度如何，都可导致死亡，位于肋骨

、骨盆、肩胛骨的四周性软骨肉瘤可通过手术切除而治愈，

脊椎和骶骨的四周性软骨肉瘤极少能治愈。 100Test 下载频道

开通，各类考试题目直接下载。详细请访问 www.100test.com 


