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滑膜肉瘤致肠套叠及消化道出血一例并文献复习
周永斌

运城市中心医院 

[摘　要]目的：分析探讨小肠滑膜肉瘤的临床特征、诊断及病理、免疫组织化学特征，以提高对小肠滑膜肉瘤的临床认识。方

法：通过报道一例小肠滑膜肉瘤患者的临床资料、辅助检查、术中情况及术后病检，分析小肠滑膜肉瘤的特征、诊断与影像学表现。

结果：小肠滑膜肉瘤术前诊断困难，CT检查敏感度差，术后病检是确诊的金标准，且预后差，易复发转移。结论：对小肠滑膜肉瘤临

床特征、鉴别诊断及治疗有了较为全面的认识，为此类患者，尤其小肠病变患者在今后的临床诊治中提供一定的参考价值。
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 一、病例资料 

患者男性，61岁，因“腹痛伴恶心、呕吐1天”于2019-10-16

入院。行全腹平扫CT示：右下腹部肠管改变，考虑肠套叠可能；

左肾上腺占位 腺瘤？。于2019-10-20行全腹部直接增强CT（图

1）提示：右下腹部肠管改变并右下腹少量积液，考虑肠套叠，

较2019-10-16肠管扩张加重；左肾上腺占位 腺瘤可能。于2019-

10-21在全麻下行腹腔镜探查、肠切除肠吻合术，术中见距回盲部

40cm处回肠处可见肠管相互套入，内可触及一质韧肿物，未浸透

浆膜层，近端小肠肠管扩张，水肿，套入肠管嵌顿致密，难以复

位，予以切除，术中标本所见肿物呈灰绿色，大小5*3*1.5cm，切

面实性，灰白色。术后病理（图2）诊断：（小肠及肿物）小肠恶

性肿瘤，肿物坏死明显，瘤细胞弥漫分布，结合免疫组化结果，

瘤细胞呈上皮和间叶双向化，考虑为滑膜肉瘤；肿物累及肠壁全

层，肠管两侧切缘未见癌。淋结未见瘤转移0/4。免疫组化结果：

AE1/AE3（+），LCA（-），S100（神经+），CDX-2（-），SATB-2

（+），Vim（+），CK7（-），CK20（-），Ki-67（约80%+），

DOG-1（-），CD117（-），CD34（-），CEA（-），EMA（-），

CDK4（-），MDM2（-），p16（-），CR（-），WT-1（-），TLE-1

（+）。特殊染色结果：PAS（-），网织（网状纤维+）。术后恢

复顺利，于2019-10-31出院。 
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于2019-11-12因“乏力、纳差1周，便血1天”再次入院。

急查血常规提示：红细胞计数1.42x10^12/L，血红蛋白量37g/L

（危）。入院后予以消化道出血保守对症治疗效果欠佳，介入、

胃镜、肠镜未见明显出血位置，另胃镜发现会咽部隆起。CT[喉

部平扫+增强（图3）、全腹部平扫+增强]检查提示：右下腹部肠

管术后改变，吻合口周围多发肿[图片]大淋巴结；左肾上腺病

变，较前增大，转移可能；腹膜后多发稍大淋巴结；会厌右前

方占位。于2019-11-18急诊在全麻下行剖腹探查、肠切除肠吻合

术，术中见距十二指肠十二指肠悬韧带50cm远小肠内多发质硬

肿物，予以切除（图4）。术后病检（图5）：（小肠）恶性肿

瘤，考虑为滑膜肉瘤，肿物浸透肌层，未累及浆膜，肠管两侧

切缘均未见肿瘤细胞，肠周淋巴结见肿瘤转移2/19。免疫组化结

果：AE1/AE3（-），Vim（+），TLE-1（+），HMB45（-），CD31

（部分+）。于2019-11-29患者自行咳出会咽部肿物，送病检结

果（图6）示：（咽部肿物）送检组织坏死显著，见恶性肿瘤浸

润，肿瘤细胞异型性显著，见大量核分裂，结合临床病史及免疫

组化结果，考虑为双向分化型滑膜肉瘤转移。免疫组化结果：

AE1/AE3（灶+），TLE-1（+），Ki-67（index，60%），HMB45

（-），Vim（+），LCA（淋巴细胞+）。术后顺利出院。因晚期

癌痛及恶病质未能行术后放化疗。
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二、讨论

（一）定义

在组织学上，与其他软组织肿瘤不同的是滑膜肉瘤的组织

来源或致使肿瘤发生的遗传因素不能确定[1]。目前多数学者认

为，滑膜肉瘤既不起源于滑膜，也不向滑膜分化，而是起源于

原始间叶细胞，可向上皮和间叶组织双向分化，故滑膜肉瘤可

发生于无滑膜的全身各部位，如小肠。查阅所以关于滑膜肉瘤

的文献，发病部位以四肢的大关节为多，也可以发生在没有滑

膜组织的部位，如头、颈、胸壁、胸膜、肺、心脏、纵隔、腹

腔、肾脏等。而小肠滑膜肉瘤比较少见，目前国内外仅为个案

极少有相关文献报道。

（二）诊断

从以上病例看，小肠滑膜肉瘤恶性程度高，易复发，转

移。故如能早期发现或明确诊断，对后期治疗有重大意义[2]。

1.症状：小肠滑膜肉瘤病人前期多无明显症状。仅在占位逐渐

增大或转移至周临器官后伴随相应症状时被发现，如：腹痛、

腹胀、肠梗阻、消化道出血等症状。2.影像学诊断：患者首次

以腹痛来诊，腹部CT检查发现肠套叠，二次入院以便血就诊，

腹部增强CT未能明确消化道出血原因，且未见明显出血征象及

肿物。提示小肠滑膜肉瘤CT诊断敏感性差，特异度不高。3.病

理学诊断：诊断多在包块切除后行相关病理免疫组化检查明

确。依据肿瘤组织中幼稚的瘤细胞、上皮样细胞、梭形细胞的

数目以及分化程度的不同，可将SS 分为4 种类型：双相型、

单相上皮型、单相纤维型和低分化型。4.遗传学上：滑膜肉瘤

是来源于滑膜细胞或向滑膜细胞分化的间叶细胞的一种高度

恶性肿瘤, 其发病与特殊的染色体异常t（X；18）（p11.2；

q11.2）导致18号染色体上SYT基因融合到X染色体上SSX基因，

形成SYT-SSX融合基因有关。此种染色体在超过约90%的滑膜肉

瘤中被发现，且在其他软组织肿瘤中极少发现。这种融合基因

在胃肠道单相型滑膜肉瘤中100%出现，在胃肠道双相型滑膜肉

瘤中33%出现。

（三）综合治疗

腹腔内滑膜肉瘤的预后是很差的，影响预后的因素包括肿

瘤大小（>5cm ）、男性、大龄（>20岁）、肿瘤广泛坏死、晚

期、大量有丝分裂征象（核分裂率>10/10个高倍镜下）、累及

神经血管及SYT-SSX 染色体移位等[27]。腹腔内滑膜肉瘤平均

存活率只有17个月，而且复发率很高，一般死亡的原因都是由

于复发或局部进展导致的，而不是转移。提示对于以下几种情

况患者会有较好的治疗效果：1.早期发现；2.患者年龄小于15 

岁；3.肿瘤<5cm；4.没有侵润至周围组织器官；5.组化分型为

双向型的。和其他软组织肉瘤一样，手术是滑膜肉瘤最重要的

治疗手段。对于肿瘤局部复发的患者，手术依然是重要的治疗

手段。对于中晚期病人，已经有较广泛转移，但仍可予以姑息

性切除时，仅全部或部分切除肿瘤组织及部分切除转移灶，从

而治疗相应症状（如解决梗阻等），同时术后辅助以放化疗治

疗。滑膜肉瘤本身对放疗不敏感，故对于根本治疗及提高存活

率意义有限，且有较多副作用。但在>5cm肿瘤中的作用被证明

可以降低复发率。滑膜肉瘤对于化疗有较高敏感性，国内外多

以其辅助手术切除共同治疗滑膜肉瘤[3]。目前，治疗滑膜肉瘤

强力推荐新辅助化疗（术前化疗），术前化疗比术后化疗更为

有利。另外还有其他治疗，包括热疗、基因治疗、中药治疗及

心理治疗。

综上所述，原发性小肠滑膜肉瘤为罕见病，恶性程度高，

且预后差，易复发转移。症状及影像学表现无特异性，早期诊

断困难，病理诊断为确诊滑膜肉瘤的金标准，综合治疗有望改

善预后。加强多中心协助，对于明确其病因、发病率、提高其

诊断水平、制定标准治疗方案等方面有所帮助。
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