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[摘　要]	 目的：探讨未分化多形性肉瘤(undifferentiated pleomorphic sarcoma，UPS)的临床病理学特征、免疫

组织化学及鉴别诊断。方法：收集10例UPS患者的临床及病理资料，对其组织学形态和免疫表型及

预后进行回顾性研究。结果：在10例UPS患者中，男8例，女2例，男女比为4:1，年龄45~73(平均

57.7)岁，肿瘤直径1.5~7.0(平均3.9) cm。肿瘤细胞呈梭形和多形性排列成束状、交织状或席纹状。

核分裂易见，可见多核瘤巨细胞及间质多少不等的炎症细胞浸润。免疫组织化学染色显示可表达 

Vimentin，CD68，不表达HMB-45，S-100，CKpan，SMA，CD34，Desmin。结论：UPS临床症状无

特异性，诊断依赖病理学形态及免疫组织化学。需与胃肠道间质瘤、多形性脂肪肉瘤、多形性平滑

肌肉瘤、多形性横纹肌肉瘤、黏液纤维肉瘤、分化差的癌和恶性黑色素瘤相鉴别。
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Abstract Objective: To investigated the clinicopathological features, immunohistochemistry and differential diagnosis of 

undifferentiated pleomorphic sarcoma (UPS). Methods: The clinical and pathological data of 10 patients with 

UPS were collected. The histological morphology, immunophenotype and prognosis were retrospectively studied. 

Results: Among the 10 patients with UPS, 8 were male and 2 were female, with a male-to-female ratio of 4:1, age 

of 45–73 years (average 57.7 years), tumor diameter of 1.5–7.0 cm (average 3.9 cm). Tumor cells were fusiform and 

pleomorphic in a bundle, interlaced or mat-like shape. Nuclear fission was easy to see, showing multi-nuclear giant 

cells and interstitial inflammatory cell infiltration. Immunohistochemical staining showed the could expression of 

Vimentin, CD68, HMB-45, S-100, CKpan, SMA, CD34, Desmin. Conclusion: The clinical symptoms of UPS are 

non-specific, and the diagnosis depends on pathological morphology and immunohistochemistry. UPS needed to 
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未分化多形性肉瘤(undifferentiated pleomorphic 
sarcoma，UPS)主要发生在四肢、腹膜后和头颈部[1]，

可表现为疼痛和局部包块，临床症状及辅助检查

结果无特异性，诊断主要依赖病理形态学及免疫

组织化学。该肿瘤具有侵袭性特征，包括较高的

局部复发和远处转移率，预后差。本文分析其临

床病理特征，探讨UPS的诊断要点及鉴别诊断，旨

在提高对该肿瘤的认识。

1  对象与方法

1.1  对象

纳入标准：收集龙岩市第二医院2016年至2019年

经手术切除、病理证实的UPS患者，并获得患者知

情同意。排除标准：重复病例及诊断不明确不纳

入。最终纳入10例UPS患者。本研究已获得患者知

情同意，经龙岩市第二医院医学伦理委员会批准。

1.2  免疫组织化学染色

标本经4%中性甲醛固定，常规脱水，石蜡包

埋，切片厚4  μ m。采用Ma x  Vi s i o n二步法对标本

进行CD68，Ki-67，Vimentin，HMB-45，S-100，

C K p a n ， C D 3 4 ， D e s m i n 染色，以上抗体均购自

罗 氏 公 司 ， 均 为 鼠 抗 / 兔 抗 人 单 克 隆 抗 体 。 M a x 
Vi s i o n 试剂盒购自福州迈新生物技术开发有限公

司。染色前切片经高压修复，染色步骤按试剂盒

说明书进行，DA B显色。用已知阳性切片作为阳

性对照，用PBS代替一抗作为阴性对照。

1.3  结果判读标准

用 半 定 量 积 分 法 判 读 免 疫 组 织 化 学 染 色 结

果，按照阳性细胞比例和细胞着色强度计分[2]。阳

性细胞的比例：阳性细胞≤5%为0分，6%~25%为

1分，26%~50%为2分，51%~75%为3分，>75%为 
4分。阳性细胞的着色强度：无着色为0分，浅黄

色为1分，黄色为2分，棕黄色为3分。两项结果相

乘<1分为阴性，≥1分为阳性。

1.4  随访

10例通过临床病历资料获得随访情况。 

2  结果

2.1  临床病例资料

在10例UPS患者中，男8例，女2例，男女比为

4:1，年龄45~73(平均57.7)岁，肿瘤直径1.5~7.0(平

均3.9) cm。5例表现为无痛性肿块，3例表现为软组

织肿块伴疼痛，1例(例5)表现为咳嗽、咳痰，1例

(例7)表现为头晕就诊。患者均手术完整切除肿物，

切缘均阴性。其中5例术后补充放疗或化疗(表1)。

be differentiated from gastrointestinal stromal tumors, pleomorphic liposarcoma, pleomorphic leiomyosarcoma, 

pleomorphic rhabdomyosarcoma, mucinous fibrosarcoma, poorly differentiated carcinoma, and malignant 

melanoma.

Keywords undifferentiated pleomorphic sarcoma; immunohistochemistry; differential diagnosis; treatment

表1 10例UPS患者的临床资料

Table 1 Clinical data of 10 patients with UPS

病例 性别 年龄/岁 原发部位 直径/cm 症状 治疗 随访/结局

1 男 58 左大腿 5.0 无痛性肿物 手术切除 2个月/存活

2 男 54 食管 1.5 疼痛 手术切除+化疗 2个月/存活

3 男 50 阴茎 2.5 疼痛 手术切除+化疗 5个月/存活

4 男 66 右腋窝 6.0 无痛性肿物 手术切除+化疗+放疗 32个月/存活

5 男 50 左主支气管 7.0 咳嗽、咳痰 放弃治疗 5个月/存活

6 女 61 右腮腺浅叶 2.0 无痛性肿物 手术切除 7个月/存活

7 男 73 额顶部 1.7 头晕 手术切除+化疗+放疗 16个月/存活

8 女 45 右乳腺 6.0 无痛性肿物 手术切除 17个月/死亡

9 男 64 左扁桃体 3.0 疼痛、咽部异物 放疗+化疗 7个月/存活

10 男 56 右大腿 4.0 无痛性肿物 手术切除 25个月/存活
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2.2  病理形态学特征

镜下形态特点：肿瘤由异型明显的梭形细胞

和 多 形 性 细 胞 混 合 组 成 ， 排 列 呈 束 状 或 席 纹 状

(图1 )，核分裂易见(图2 )。局部可见多核瘤巨细

胞，肿瘤细胞质丰富，细胞核大，深染，核仁明

显(图3)。

2.3  免疫组织化学

肿 瘤 细 胞 V i m ， C D 6 8 均 阳 性 表 达 ( 图 4 ， 
图 5 ) ； H M B - 4 5 ( 图 6 ) ， S - 1 0 0 ， C K p a n ( 图 7 ) ，

SMA，CD34(图8)，Desmin均阴性。Ki-67增殖指

数为20%~80%(平均44%)(表2)。

图1 肿瘤由束状排列的梭形细胞组成(HE，×100)

Figure 1 Tumor consists of bundles of spindle cells (HE, 

×100)

图2 核分裂易见(箭头所示；HE，×200)

Figure 2 Nuclear splitting is easy to see (indicated by the 

arrows; HE, ×200)

图3 肿瘤细胞形态多样，可见多核瘤巨细胞，细胞质丰

富，细胞核大，深染，核仁明显(HE，×200)
Figure 3 The morphology of tumor cells is diverse, and the giant 
cells of polynuclear tumors are abundant, the cytoplasm is 
abundant, the nucleus is large, deep staining, and the nucleolus 
is obvious (HE, ×200)

图4 肿瘤细胞CD68阳性(IHC，×200)
Figure 4 Neoplastic cells are positive for CD68 (IHC, ×200)

图5 肿瘤细胞Vimentin阳性(IHC，×40)
Figure 5 Neoplastic cells are positive for Vimentin (IHC, ×40)
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2.4  随访

随 访 时 间 从 2 0 1 6 年 1 0 月 1 日 到 2 0 1 9 年 5 月  
30日。10例患者随访时间为2~32(平均11.8)个月。

1 例 ( 例 8 ) 患 者 术 后 随 访 1 0 个 月 出 现 乳 腺 肿 瘤 复

发 及 肺 部 、 腹 腔 、 腰 部 等 处 转 移 。 患 者 拒 绝 接

受 根 治 性 手 术 切 除 及 腋 窝 淋 巴 结 清 扫 ， 放 弃 术

后 放 疗 或 化 疗 ， 术 后 1 7 个 月 患 者 死 亡 。 其 余 患

者均存活。

3  讨论

UPS过去称为恶性纤维组织细胞瘤(malignant 
f ibrous histioc y toma，MFH)。MFH于1963年首次

被描述 [3]；1978年，MFH被分为4种组织学亚型：

黏液样，梭形细胞型，巨细胞型和炎症型[4]。2013
年版WHO软组织分类中删除了MFH的名称，命名

为UPS，归类于未分化/未分类软组织肉瘤。

UPS来源于原始的未分化间质细胞，缺乏特异

免疫组织化学标记的高级别软组织恶性肿瘤，这类

肿瘤无明确的分化方向，是一个排他性的诊断[5]。

U P S 比 较 少 见 ， 约 占 所 有 软 组 织 肉 瘤 的 2 0 % [ 6 ]。

UPS主要发生于60~70岁的老年人，通常累及四肢

(下肢49%；上肢19%)、腹膜后和腹腔(16%)[4]，其

图6 肿瘤细胞HMB-45阴性(IHC，×200)

Figure 6 Neoplastic cells are negative for HMB-45 (IHC, 

×200)

图8 肿瘤细胞CD34阴性(IHC，×100)

Figure 8 Neoplastic cells are negative for CD34 (IHC ×100)

图7 肿瘤细胞CKpan阴性(IHC，×40)

Figure 7 Neoplastic cells are negative for CKpan (IHC, ×40)

表2 10例UPS免疫组织化学特点

Table 2 Immunohistochemical characteristics of 10 patients with 

UPS

病例 CD68 Ki-67 VIM HMB-45 S-100 CKpan SMA CD34 Desmin

1 + 70% + − − − − − −

2 + 30% + − − − − − −

3 + 40% + − − − − − −

4 + 50% + − − − − − −

5 + 20% + − − − − − −

6 + 30% + − − − − − −

7 + 50% + − − − − − −

8 + 40% + − − − − − −

9 + 80% + − − − − − −

10 + 30% + − − − − − −
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他部位的U P S比较罕见。本组中发生在四肢的有 
2例，头颈部4例，腋窝1例，肺部1例，乳腺1例，

阴茎1例，本组患者平均年龄(57.7岁)与上述文献

报道相近。

U P S 的临床表现无特异性，往往在疾病进展

后才表现出来[7]。当肿瘤出现在四肢时表现为软组

织肿块或疼痛；当肿瘤出现在消化道时，患者常

表现为腹痛、腹胀，消化不良、体重减轻。本组

病例中，1例(例5)因咳嗽、咳痰来医院就诊，1例 
(例7 )因头晕症状来院就诊，3例表现为疼痛性肿

块，5例表现为无痛性肿块。患者常在肿块较大或

出现疼痛时才来院就诊。

在组织学形态上， U P S表现为明显异型的梭

形细胞和多形性细胞混合存在，可呈束状或席纹

状排列，核分裂易见。可伴有多少不等的组织细

胞和炎症细胞浸润。腺瘤的间质可伴有不同程度

的胶原化及黏液变性，但曲线状或弧线状血管不

明显。Vim，CD68，AAT，AACT免疫组织化学染

色往往呈阳性，SM A在大多数肿瘤细胞一般为阴

性，且上皮标志物(如CK5/6，AE1/AE3)往往也呈

阴性 [8]。本组中Vim，CD68弥漫阳性，HMB-45，

S-100，CKpan，SMA，CD34，Desmin阴性。Ki-67
增殖指数20%~80%(平均44.0%)。

诊断UPS需要排除具有特异性分化的其他恶性

肿瘤。鉴别诊断包括胃肠道间质瘤、多形性脂肪

肉瘤、多形性平滑肌肉瘤、多形性横纹肌肉瘤、

黏液纤维肉瘤及分化差的癌和恶性黑色素瘤。多

形性脂肪肉瘤往往可以见到多少不等的异型脂母

细 胞 ， 并 常 表 达 S - 1 0 0 。 胃 肠 道 间 质 瘤 细 胞 呈 梭

形、上皮样或多形性，CD117，CD34，Dog-1往往

阳性，部分病例表达SMA，S -100，分子学可以检

测到KIT基因及PDGFR A基因突变。去分化脂肪肉

瘤常发生于腹腔、腹膜后，在形态上难与UPS区分

时，如果FISH检测显示M DM2基因扩增，则应考

虑去分化脂肪肉瘤。多形性平滑肌肉瘤和多形性

横纹肌肉瘤是肌源性分化的肿瘤，对于结蛋白都

呈阳性，但前者h-caldesmon阳性，后者骨骼肌标

志阳性。黏液纤维肉瘤可见细长的曲线状或弧线

状血管，局部血管呈丛状或分支状。分化差的癌

可以表达相应的角蛋白。恶性黑色素瘤肿瘤细胞

除表达S-100外，还可以表达HMB-45和Melan-A。

肿瘤切缘情况是患者重要的预后因素，当肿瘤

切缘阳性时容易局部复发和远处转移，肿瘤容易转

移至肺，有较高的病死率[9]。所以UPS的患者建议

进行胸部CT检查，以排除肺部发生转移 [10]。当肿

瘤>5 cm时，10年生存率仅为38%，表明早期诊断

及早期治疗的重要性[11]。本组肿瘤直径1.5~7.0(平

均3.9) cm，其中1例(例8)患者肿块直径为6.0 cm，

后期出现肺部、腹腔、腰部转移。该患者放弃术

后放疗或化疗，术后17个月死亡。

U P S 的治疗主要是早期手术完整切除，术后

辅助放疗。对于手术无法完整切除或转移的U P S
患者可以采用化疗方案，如多柔比星和异环磷酰

胺[12-13]。UPS患者的预后较差，2年生存率为60%，

复发率为44%，转移率为42% [4]。由于肿瘤在早期

诊断和肿瘤较小时有较好的预后，因此建议早期

诊断和早期治疗，并积极预防并发症。肿瘤手术

切除后应定期进行CT监测，评估是否有复发或晚

期肺转移。

综上，UPS这一类软组织肉瘤比较少见，特别

是发生在消化道和实质脏器的。对于此肿瘤的探

索需要更多的病例数量和更深入的研究。
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