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肾上腺骨外骨肉瘤 1例并文献复习
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【摘 要】 报道 1例肾上腺骨外骨肉瘤( ESOS) 患者的临床资料，并进行文献复习。
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【Abstract】 This paper reports the clinical data of a case of adrenal extraskeletal osteosarcoma and reviews the relevant

literature.
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患者，男，59 岁，因“左腰背部胀痛 1 周”于 2023 年 5 月 2
日入院。患者 1 周前无明显诱因出现左腰背部胀痛，呈持续
性，活动后加重，休息后稍缓解，伴乏力、食欲减退，无发热、寒
战、恶心、呕吐、血尿、黑便等症状。患者自服“布洛芬缓释胶囊
300 mg”后疼痛稍有缓解，为进一步诊疗入院。既往体健，无特
殊病史，无外伤及放疗史。体格检查: 腹部平坦，未见包块，未
触及肝脾，腹部软，无压痛或反跳痛，背部无肿胀，左侧肾区叩

痛( +) 。胸腹部 CT示:左上腹膜后见一大小 9．0 cm×9．5 cm×
6．7 cm肿块，内有不规则团块状钙化影，考虑肾上腺癌 ( 见图
1) 。患者在全麻下行腹腔镜左侧肾上腺肿瘤切除术，术后病理

检查明确诊断为骨外骨肉瘤 ( 图 2) 。免疫组化示: 肿瘤细胞
Vim( +) ，CD56 ( +) ，SATB2 ( +) ，P16 ( +) ，CK ( －) ，S-100 ( － ) ，
CgA( －) ，Syn( 散在+) ，SMA( －) ，Des( －) ，CD34( 血管+) ，热点
区域 Ki-67 约 40%，P63 ( － ) ，P53 ( 散在 + ) ，MDM2 ( + ) ，CDK4
( 弱+) 。患者拒绝术后行辅助治疗，术后定期随访，2025年 3月
30日复查未见肿瘤复发、转移。
讨 论 骨外骨肉瘤( extraskeletal osteosarcoma，ESOS) 是

起源于软组织而非骨骼的罕见恶性间叶组织肉瘤，组织学与骨

肉瘤相似，特征为在软组织中生成肿瘤性骨样或软骨样物质，

通常不与骨骼或骨膜明显附着［1］。ESOS的发病率占全部软组

注: A．CT平扫见腹膜后不规则肿块伴粗粒样钙化及骨化; B．增强扫描见软组织肿块不均匀强化; C．冠状位见肿块侵犯左侧肾上腺。

图 1 肾上腺骨外骨肉瘤患者 CT表现

·868· 疑难病杂志 2026年 7月第 25卷第 7期 Chin J Diffic and Compl Cas，July 2026，Vol．25，No．7



注: A．可见大量红色条索状骨样基质( HE染色) ; B．可见核大深染的片状肿瘤细胞( HE 染色) ; C．可见软骨样基质，伴散在矿化( HE 染色) ; D．肿

瘤细胞核弥漫表达 SATB2( 免疫组化染色) 。

图 2 患者左侧肾上腺肿块组织病理学特点和免疫组化检测( ×100)

织肉瘤的 1%～2%和骨肉瘤的 4% ～ 5%［2］。ESOS 常见于老年
人群，且男性的发病率略高于女性。该肿瘤最常发生在四肢，
尤其是大腿，同时臀部、躯干、腹腔和腹膜后也是常见的发病部
位。除此之外，肺、肝、膀胱和皮肤等部位也有相关病例的报
道［3-6］。ESOS 潜在病因包括日光暴露、既往外伤或辐射、恶性
黑色素瘤、骨 Paget病等［7-8］。ESOS发病机制尚不清楚，推测理
论包括化生理论、缺氧理论、胚胎休养理论、成骨细胞迁移理论
等［9-10］。ESOS临床表现不典型，起病隐匿，早期无特异症状。
肿瘤增大后可出现肢体疼痛、肿胀;压迫周围组织或器官时，可
致周围器官功能受损。

ESOS的诊断主要依据临床表现、影像学及病理结果。典
型的 CT表现为不均质的肿块中含有棉絮样骨样组织，且钙化
形态不一。MＲ影像显示大部分肿块边界清晰，部分肿块呈现
完整或不完整的包膜。T1WI 显示肿块的实质信号与肌肉相
似，而 T2WI则呈现等、高信号。ESOS 常见囊性变，且可在 MＲ
影像中清晰呈现。增强 CT或 MＲ扫描时，肿瘤实质显著强化，
MＲ能清晰地展示肿瘤对周围组织的侵袭情况［11］。

ESOS的肿瘤细胞呈多形性、梭形或多角形，伴有类骨质
( 未矿化基质) 和骨组织，是诊断的关键。组织学上可分为成骨
细胞型( 最常见) 、成纤维细胞型、软骨母细胞型、毛细血管扩张
型及小细胞型［12］。ESOS 缺乏特异性免疫组织化学 ( immuno-
histochemistry，IHC) 标记，IHC主要用于排除其他病因。骨钙素
特异性较高( 肿瘤细胞阳性率 82%) ，SATB2在骨肉瘤中敏感但
非特异，且可在成骨细胞来源的 ESOS中表达，但并不作为确诊
标准［13-14］。分子层面常见 MDM2 扩增、H3K27me3 缺失及
CDKN2A、TP53、ＲB1 等基因的拷贝数缺失［15-16］。结合临床和
影像学表现，需与肾上腺皮质癌、转移瘤、淋巴瘤及骨源性骨肉
瘤转移鉴别。
目前，针对 ESOS的治疗策略，主要采取手术、放疗和化疗

相结合的多模式治疗。根治性手术可有效降低 ESOS局部复发
风险，但难以抑制远处转移［17］。根据报告，骨外骨肉瘤的 3 年
总生存率约为 61%，5年总生存率仅为 25%［18］。
放疗在 ESOS的治疗中应用有限，多作为辅助治疗。Longhi

等［19］研究表明，放疗对肿瘤直径＞5 cm 且经 Ｒ0 切除的患者效
果显著，可改善局部控制; 但对于 Ｒ1 切除的患者，放疗难以弥
补手术不足。另有研究指出，尽管放疗能够提高局部无复发生
存率，但并未显著改善疾病特异性生存率［17］。当前证据表明，
放疗可降低局部复发风险，并在 Ｒ1 /Ｒ2 切除患者中带来总生存

期( OS) 的获益;然而，在总体人群中，并未证实放疗对总生存、
局部控制率或无进展生存期的显著提升［20-21］。
化疗在 ESOS治疗中的应用存在争议，多项研究表明化疗

( 如 MAP 联合异环磷酰胺) 未能显著改善 OS、无进展生存期
( PFS) ［20-23］。肿瘤直径较大、组织学分级高、年龄≥60 岁、位于
躯干或内脏器官、发生转移以及未能手术切除等因素，均被认
定为不良预后的预测指标［19，22］。但也有研究显示化疗在提高
患者预后方面具有潜力。一项欧洲多中心研究发现，基于铂类
的骨肉瘤化疗方案相较于以阿霉素为主的方案，可为患者带来

更优的长期生存获益［19］。另一项研究进一步证实，接受铂类药
物治疗的患者，其 OS 和 PFS 均显著延长［24］。Tsukamoto 等［25］

研究指出新辅助或辅助化疗对局限性骨外骨肉瘤的疗效有限。
目前尚无标准化疗方案，开展大样本多中心回顾性研究被认为

是探索最佳治疗策略的有效途径。
综上，ESOS是一种罕见的间叶组织恶性肿瘤，具有特征性

的组织学表现，包括多形性梭形细胞和骨样基质，确诊通常需

依靠免疫组化检查。治疗以手术切除为主，并强调多学科综合
策略，但复发率仍较高，是患者死亡的主要原因。目前 ESOS的
发病机制和基因组特征尚不明确，治疗瓶颈在于仍沿用骨肉瘤

或软组织肉瘤的方案。鉴于其遗传复杂性，未来需基于分子分
型和免疫状态进行更精细的分型诊疗，方可实现真正突破。
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