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膀胱高级别黏液纤维肉瘤1例报道并文献复习

蒲麟龙,李 波,罗宇成,李琳洁,何瑞宝,杨 雷,汤召兵△

(重庆医科大学附属第一医院泌尿外科,重庆
 

400016)

  [关键词] 膀胱恶性肿瘤;黏液纤维肉瘤;病例报道;文献复习

[中图法分类号] R737.14 [文献标识码] B [文章编号] 1671-8348(2025)09-2234-04

  膀胱肉瘤临床少见,膀胱黏液纤维肉瘤(myxofi-
brosarcoma,MFS)更为罕见。本科室于2021年收治

1例膀胱高级别 MFS患者,现对本病例诊治过程进行

报道并进行相关文献复习。本研究为回顾性病例分

析,患者所有临床资料均来源于患者既往诊疗过程中

形成的医疗记录。根据《赫尔辛基宣言》及我国《涉及

人的生物医学研究伦理审查办法》相关规定,经本院伦

理委员会审核,该研究符合免除患者知情同意的条件。

1 临床资料

  患者,男,68岁,因“无痛性肉眼血尿2个月余”于
2021年10月入本科室住院治疗。入院前外院就诊,
彩超提示:膀胱左侧壁实性结节。CT 下尿路造影

(CT
 

urography,CTU)提示:膀胱左侧壁增厚,呈结节

状充盈缺损,增强后轻度强化,见图1。膀胱镜检查:
膀胱左侧壁一大小约3

 

cm新生物,宽基底。本院病

理切片复核结果:送检组织见少许不典型细胞,癌不

能除外,病变组织太少,请结合临床。科内讨论后建

议行膀胱根治性切除术,患者要求保留膀胱,于2021

年11月行膀胱部分切除术,术中见肿瘤位于膀胱左

侧壁,大小约32.5
 

cm,呈块状、蒂短粗。术后病检结

果提示:高级别 MFS,侵入深肌层(图2A)。免疫组化

结果:Vimentin+(图2B)、CK5/6阴性、CK 阴性、

ALK阴性、α-SMA 阴性、Desmin阴性、S100阴性、

SOX-10阴性、CD34阴性、CD117阴性、Dog-1阴性、

MyoD1阴 性、Myogenin阴 性、Ki-67
 

40%阳 性(图
2C)。建议进一步行膀胱根治性切除术+放疗、化疗,
患者选择观察随访。

患者术后7个月复查CT见膀胱左侧壁、前列腺

及盆壁复发,未见远处转移(图3)。于外院手术探查,
见肿瘤已侵及周围组织,难以切除肿瘤,行双侧输尿

管皮肤造口术,术后行全身化疗,化疗方案为AI,即:
异环磷酰胺+表柔比星,共6个疗程。术后13个月

复查提示盆腔区肿瘤较前增大,予以挽救性盆腔放

疗,放疗剂量50
 

Gy,25次,共4个疗程,同时予以安

罗替尼治疗4个疗程。术后16个月复查提示盆腔肿

瘤增大伴肺转移(图4A)、肝转移(图4B)、阴茎转移。
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患者选择不采取治疗。2024年1月(术后27个月)患 者死于肿瘤全身转移、多器官功能衰竭。

  A:动脉期见膀胱左侧壁肿块,周围膀胱壁增厚,增强后稍强化;B:排泄期见膀胱左侧壁充盈缺损,左侧壁不均匀增厚。

图1  患者术前CT检查图像
 

  A:HE染色(100×);B:免疫组化染色检测Vimentin表达(200×);C:免疫组化染色检测Ki-67表达(200×)。

图2  患者术后的病理检查结果

  A:动脉期见膀胱左侧壁、盆壁肿块,考虑肿瘤复发;B:动脉期见前列腺内肿块,考虑肿瘤侵及前列腺。

图3  患者术后7个月复查CT图

  A:双肺多发肺结节,考虑转移;B:门静脉期见肝右叶下段结节,考虑转移。

图4  患者术后16个月复查CT检查图
 

2 讨  论

2.1 临床及病理特点

MFS曾归类为恶性纤维组织细胞瘤(malignant
 

fibrous
 

histiocytoma,MFH)的一种亚型[1],其临床特

点是局部复发率高。2002年版世界卫生组织软组织

肿瘤分类标准重新整理了 MFH的概念[2],将黏液型

MFH更名为 MFS,其特征为多结节性生长、富含黏

液样基质、多态性及具有独特的曲线型血管。MFS在

临床上非常少见,约占所有软组织肉瘤的5%[1],多发

于四肢,以下肢居多,且多位于浅筋膜下,其次为躯
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干、头颈部、腹膜后,偶见于心脏[3]、胰头[4]、阴囊[5]

等。膀胱 MFS更为罕见,1985年 GOODMAN等[6]

首次报道了该类疾病,搜索文献发现目前国内外报道

了34例膀胱 MFH,其中膀胱 MFS仅6例[7-12],加上

本例,共7例,见表1。

表1  已报道膀胱 MFS病例资料

病例
年龄

(岁)
性别 症状 部位 大小 免疫组化 治疗方式 预后

组织学

等级

病例1[7-8] 67 男 膀胱出口梗

阻症状

左侧壁 15.0
 

cm×13.0
 

cm×
8.0

 

cm
S100阴性 根治性切除+辅助化疗

(阿霉素)+放疗

随访3年后失访 低级别

病例2[8] 25 男 肉眼血尿 最大径7.0
 

cm Vim阳性 根治性切除+化疗(阿霉

素+异环磷酰胺)
随访12个月后

失访

病例3[9] 38 女 间歇性腹痛 底部偏右

侧壁

5.0
 

cm×4.0
 

cm Vim 阳 性,S100
阴性,CD68阳性

膀胱部分切除+化疗(阿
霉素+顺铂)

失访

病例4[10] 61 男 肉眼血尿 右侧壁 最大径4.0
 

cm Vim 阳 性,CD68
阳性,S100阴性

膀胱部分切除 随访4个月后死

于肿瘤复发转移

病例5[11] 55 男 肉眼血尿 右后壁 8.0
 

cm×6.5
 

cm×3.5
 

cm
Vim 阳 性,CD68
阳性

手术 失访

病例6[12] 4 男 排尿困难 2.5
 

cm×1.0
 

cm×0.8
 

cm

无治疗 确诊10
 

d后死亡

本病例 68 男 肉眼血尿 左侧壁 3.0
 

cm×2.5
 

cm Vim 阳性,Ki-67
 

40% 阳 性,S100
阴性

膀胱部分切除+化疗(异
环磷酰胺+阿霉素)+放

疗+靶向治疗(安罗替尼)

随访27个月后

全身转移死亡

高级别

  Vim:Vimentin。

  MFS好发于50~70岁老年人,男性略多见。膀

胱 MFS罕见,多发于40~70岁男性,其临床表现缺

乏特异性,无痛性血尿为主要症状,仅根据症状学难

以与其他膀胱恶性肿瘤相互鉴别[8]。免疫组化特点:
Vimentin、CD34及 Ki-67多为阳性,其中以 Vimem-
tin阳性最具特征性[13],S100、α-SMA[14]、

 

Desmin、
 

Myogenin阴性可辅助诊断。其中高级别 MFS常需

要与未分化多形性肉瘤(undifferentiated
 

pleomor-
phic

 

sarcoma,UPS)相鉴别,但 MFS和 UPS均无特

异性免疫组化标志物。鉴别 MFS和 UPS的主要标

准是黏液成分比例,目前使用的比例范围为10%~
50%[1,15]。此外,有研究报道在 MFS中闭合蛋白-6
(claudin-6,CLDN6)的表达水平明显高于其他肿瘤,
且高表达CLDN6与高法国癌症中心联合会(French

 

Federation
 

of
 

Cancer
 

Centers
 

Sarcoma
 

Group,FN-
CLCC)等 级 和 高 美 国 癌 症 联 合 委 员 会(American

 

Joint
 

Committee
 

on
 

Cancer,AJCC)阶段有关[16]。
本例术前病理结果与术后病理结果存在一定差

异。术前膀胱肿瘤活检组织较少,缺乏免疫组化结

果,考虑为低分化癌。术后病理最终确诊为膀胱高级

别 MFS,说明术前活检存在一定局限性,可能会导致

后续诊疗方案产生差异,也说明免疫组化对 MFS的

诊断及鉴别具有重要意义。
2.2 治疗及预后

研究 表 明 MFS 术 后 局 部 复 发 率 较 高,可 达

50%~60%[17]。目前对于局部MFS的治疗是以手术

为主的综合治疗。放疗适用于肿瘤无法彻底切除或

手术切缘阳性的患者。POGAKAS等[18]指出,放疗

对延长所有分期的局部 MFS患者的无复发生存时间

均有积极作用,化疗主要用于恶性程度高或发生转移

的 MFS。COLIA等[19]的一项回顾性研究指出,异环

磷酰胺+表柔比星组合治疗 MFS有效,在已使用蒽

环类药物+异环磷酰胺方案的 MFS患者中高剂量异

环磷酰胺也表现出了一定的疗效。在膀胱平滑肌肉

瘤的综合治疗方案中,化疗具有重要意义,目前一线

化疗方案为异环磷酰胺+表柔比星[20]。研究表明,对
于部分晚期软组织肉瘤,靶向药物可作为一线治疗方

案[21]。例如,抗血管生成酪氨酸激酶抑制剂(tyrosine
 

kinase
 

inhibitors,TKIs)
 

已被证明可延长晚期软组织

肉瘤患者的无进展生存期[22]。2019年中国临床肿瘤

学会(Chinese
 

Society
 

of
 

Clinical
 

Oncology,CSCO)指
南推荐安罗替尼为晚期或不可切除软组织肉瘤的二

线治疗[23]。本例患者术前检查未见肿瘤转移,术前病

理诊断不明确,患者拒绝行膀胱根治性切除术,行膀

胱部分切除术,术后病理明确为膀胱高级别 MFS,建
议进一步行根治性切除联合放疗、化疗的综合治疗,
患者选择观察随访。术后7个月复查见肿瘤局部复

发,无远处转移,患者于外院行手术探查见肿瘤侵犯

周围组织,行双侧输尿管皮肤造口,给予放疗+化

疗+靶向的综合治疗策略。术后13个月复查见肿瘤

进一步增大,术后27个月患者死于全身多处转移、多
器官衰竭。
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综上所述,膀胱 MFS极为罕见、恶性程度高、诊
断困难、易出现局部复发,根治性手术为主的综合治

疗是局限性 MFS的首选方案,对于远处转移目前暂

无有效的治疗策略,需要更多病例报道及经验总结。
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