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小肠原发性恶性肿瘤在临床少见，发病率在胃

肠道恶性肿瘤不足 1%。组织学类型以不同分化程度

的腺癌为主，常见于十二指肠，肉瘤更是罕见。本研

究报告 1 例空肠未分化多形性肉瘤（undiferentiated 

pleomorphic sarcoma, UPS）病例，结合国内外相关文

献对其临床表现、影像学及病理学检查进行回顾，探

讨空肠 UPS 的诊断、治疗和预后情况。

1    临床资料

患者男性，51 岁，因间断性黑便伴左季肋部阵发

性胀痛 2 个月，加重 3 d，急诊以消化道出血收入中南

大学湘雅三医院胃肠外科。体查 ：左上腹压痛，无反

跳痛，局部腹肌紧张，腹部无其他异常体征。检验结果：

Hb 41 g/L，粪便隐血阳性，其余无明显异常。胃肠镜 ：

结肠少量积血。胸腹部增强 CT ：左中上腹部空肠区

肠壁节段性非均匀增厚，局部形成 2 个大小分别为

8 cm×7 cm 和 9 cm×7 cm 的肿块，相关肠系膜根部及

腹膜后多发肿大淋巴结，均呈非均匀强化。积极予以

对症处理，病情不见好转，遂急诊行剖腹探查术。术

中见腹腔少量粪水，探查见距屈氏韧带 10 cm 肠系膜

侧一大小为 8 cm×7 cm 的肿块，质韧，与横结肠粘连

紧密，表面破溃，距肿块 8 cm 远端肠系膜侧可见另一

肿块（见图 1A），大小为 9 cm×7 cm，质韧，2 个肿块

穿透肠壁相互连接。考虑小肠恶性肿瘤，遂行空肠部

分切除 + 肠吻合术。患者术后恢复佳，按期出院。病

理所见 ：瘤组织无包膜，瘤细胞异形增生，局灶有大

片坏死，细胞形态各异，呈类圆形、梭形等，大小不一，

并可见多核瘤巨细胞，胞质丰富，核大，呈圆形或卵

圆型，部分核有偏位，核仁明显，核分裂可见，弥漫呈

片排列，脉管可见肿瘤侵犯（见图 1B）。免疫组织化

学检测结果 ：Vimentin（+），CD10（+），CD30（少数

阳性），Ki-67（约 40%），c-myc（少数阳性），Kappa（少

数阳性 )，CK（少数阳性），EMA（个别阳性），CD163（少

数阳性 )，其余均为阴性（见图 1C、D）。细胞形态学

及免疫组织化学支持空肠 UPS，肠周可见多处转移瘤

结节。患者半个月后返院拟行放、化疗等综合治疗，

因严重恶心呕吐，复查全腹增强 CT 考虑小肠肿瘤复

A：肉眼可见肿瘤，呈乳白色，横切面灰褐，实性，质稍硬，

与周边分界尚清，可见坏死出血；B：肿瘤标本切片的显微图像显

示细胞形态各异，呈类圆形、梭形等，并可见多核瘤巨细胞，胞质

丰富，核大，深染，核仁明显，核分裂可见。脉管可见肿瘤细胞

侵犯（HE 染色 ×10）；C：肿瘤细胞 Vimentin 弥漫强阳性（+），

MaxVision 法；D：肿瘤细胞 Ki-67 约 40%。

图 1    病理标本的宏观和微观图像
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发并周围淋巴结、腹膜、肝脏转移。家属放弃治疗，

出院次日死亡。

2    讨论

肉瘤占所有癌症的不到 1%，发生于小肠更是

罕见。UPS 前身为恶性纤维组织细胞瘤（malignant 

fibrous histiocytoma, MFH），MFH 是一种高级别肉瘤，

是肉瘤的一种罕见亚型，2002 年被世界卫生组织删除。

2013 年，世界卫生组织修订软组织肿瘤分类，UPS/

MFH 的概念消失，代表 UPS/MFH 创建未分化 / 未能

分类肉瘤。该病可累及身体任何部位，多见于四肢、

腹膜后、头部和颈部，原发于消化道者少见，小肠甚

是罕见。到目前为止，国内外已经报告几起出现在胃

肠道的 UPS 病例，但这些报告缺乏长期随访数据 [1]。 

本文报告 1 例 UPS 患者手术切除小肠原发肿瘤及癌

旁转移灶后半个月复发转移死亡。

UPS 多见于老年人，本例患者早期症状隐匿，完

全无症状，出现黑便、腹部不适等症状时肿瘤已转移

播散且增大到一定程度。因此，对有症状的患者，应

积极完善相关检查，明确诊断，避免误诊与治疗的延

迟，为患者争取最大的受益。UPS 无典型的影像特

征，其病理组织学特征为镜下多形性和梭形肿瘤细

胞，呈无定向排列，且缺乏特异性的免组织化学标志

及特定的谱系分化，肿瘤细胞主要表达 Vimentin 等 [1]， 

基本上是通过排除诊断，因此，有必要使用电子显微

镜和免疫组织化学技术仔细排除病理组织学与 UPS

重叠的其他肉瘤 [1]。此外，小肠病灶应排除其他部位

UPS 转移而来，因此需积极询问病史、全面的体格检

查及辅助检查有助于排除转移性肿瘤的可能。

UPS 与其他软组织肉瘤比较，恶性程度更高，易

发生局部复发和远处转移，预后差，2 年生存率为

60%，5 年生存率为 47%[2]。根据美国国立综合癌症网

络（NCCN）软组织肉瘤指南 [5]，手术切除留有足够的

边缘是 UPS 的首选治疗方法，辅以放化疗，然而并未

取得令人满意的效果。OGURI 等 [1] 报道 1 例胃未分化

多形性肉瘤伴小肠系膜转移的病例，在根治术后 6 个

月发现在乙状结肠系膜中肿瘤复发，行再次手术切除

复发肿瘤，患者存活 7 年以上，可见手术治疗仍是治

疗首选。本例患者发现时已有远处转移，姑息术后不

足半个月肿瘤复发转移，足见其恶性程度高。UPS 的

遗传和分子特征尚未确定，难以治疗，复发率高，预后

差 [1]。尽管肉瘤的多样性和罕见性对这些癌症的生物

标志物研究构成普遍的障碍，但近年来在精准治疗方

面的探究已取得长足的进展。GURAM 等 [3] 研究发现，

免疫检查点阻断治疗在 UPS 的研究中取得令人乐观

的结果，但客观反应率仍低于 20%。根据 CONLEY 等 [4] 

的研究发现，黑色素瘤抗原 -A3（MAGE-A3）有望

成为 UPS 的相关治疗靶点，虽然还需要进一步验证，

但其表达水平在预后预测中具有重要作用。对复发

的 UPS，定期使用有针对性的第 2 代基因测序来治疗，

有助于及时作出治疗决策。因此，对 UPS 进行更进一

步的分子生物学研究可能会为分子靶向治疗与免疫治

疗提供依据，从而为改善 UPS 患者的预后带来希望。
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