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　 　 患者男，７５ 岁，因“上腹痛 ２０ ｄ”来院就诊。 患者约 ２０ ｄ
前开始出现上腹痛，夜间明显，性质难明，稍有腹胀，无嗳气、反
酸、烧心、恶心等，外院胃镜检查提示慢性胃炎。 既往有 ４５ 年吸

烟史，每日半包。 外院胸片未见明显异常。 入院后全腹部 ＣＴ
示：双侧肾上腺区占位，建议完善全身检查。 肿瘤标志物（括
号内为正常参考值范围）：鳞状细胞癌相关抗原 ７．５５（０．５０ ～
２􀆰 ７０） μｇ ／ Ｌ，游离 ／总前列腺特异抗原 ２１．５％（≥２５􀆰 ０％），余未

见明显异常。 超声内镜引导下左肾上腺占位细针穿刺活组

织检查病理示可见异型细胞（图 １），结合免疫组织化学检测

结果 ＢＲＧ１ 表达缺失，考虑 ＳＭＡＲＣＡ４ 缺失的未分化肿瘤

（ＳＭＡＲＣＡ４⁃ｄｅｆｉｃｉｅｎｔ ｕｎｄｉｆｆｅｒｅｎｔｉａｔｅｄ ｔｕｍｏｒ， ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ），
请临床排除转移后考虑原发。 具体免疫组织化学检测结果：
嗜铬素 Ａ（少量＋），突触素（少量＋），广谱细胞角蛋白 ＡＥ１ ／
ＡＥ３（弱 ＋），ＧＡＴＡ３ （ ＋）， Ｓ⁃１００ （少量 ＋）， ＢＲＧ１ ／ ＳＭＡＲＣＡ４
（－），细胞增殖核抗原 Ｋｉ⁃６７（约 ５０％＋），抑制素 ｉｎｈｉｂｉｎ（－），
Ｍｅｌａｎ Ａ（－），肠道上皮特异性基因 ＣＤＸ２（－），甲状腺转录因

子⁃１（－），配对盒 ８（ｐａｉｒｅｄ ｂｏｘ ８， ＰＡＸ８；－），精氨酸酶⁃１（ａｒｇｉ⁃
ｎａｓｅ⁃１；－），平滑肌肌动蛋白（ ｓｍｏｏｔｈ ｍｕｓｃｌｅ ａｃｔｉｎ， ＳＭＡ；－），
结蛋白 （ ｄｅｓｍｉｎ， －）， ＣＤ３４ （ －），抗黑色素瘤特异性单抗

ＨＭＢ４５（－），ＣＤ３０（－），细胞角蛋白 ２０（－），Ｐ４０（ －），整合酶

相互作用分子 １（ｉｎｔｅｇｒａｓｅ ｉｎｔｅｒａｃｔｏｒ １， ＩＮＩ１） ／ ＳＭＡＲＣＢ１（＋），
人类婆罗双树样基因 ４ （ ｓｐａｌｔ⁃ｌｉｋｅ ｔｒａｎｓｃｒｉｐｔｉｏｎ ｆａｃｔｏｒ ４，
ＳＡＬＬ４；－）。

１８Ｆ⁃ＦＤＧ（江苏华益科技有限公司） ＰＥＴ ／ ＣＴ （美国 ＧＥ
Ｄｉｓｃｏｖｅｒｙ ＭＩ）显像示纵隔不规则软组织肿块，密度均匀，沿
纵隔脂肪间隙弥漫性生长，与周围上腔静脉及右肺动脉分界

不清，摄取异常增高（ＳＵＶｍａｘ ＝ ４３．３）；两侧肾上腺肿块，右颈

部、两肺门及腹膜后小淋巴结，左侧胸膜局部结节均伴摄取

异常增高，考虑纵隔恶性病变伴多发转移（图 ２）。 另外，右
侧额叶局部摄取增高灶 ＳＵＶｍａｘ为 ９．８，因同机 ＣＴ 图相应部位

未见明显密度改变，建议行头颅 ＭＲ 检查。 增强 ＭＲ 示右侧

额叶异常强化灶，考虑脑转移；两肺肺气肿、肺大疱，两肺多

发小结节。 结合病理结果及 ＰＥＴ ／ ＣＴ 影像学表现，考虑纵隔

原发 ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ 伴全身多发转移。 患者现已转入肿瘤科

行静脉化疗。
讨论　 胸部 ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ 曾命名为 ＳＭＡＲＣＡ４ 缺失的

胸部肉瘤［１］ 。 好发于成年人，中位发病年龄 ４８ 岁（范围 ２７～

图 １　 胸部 ＳＭＡＲＣＡ４ 缺失的未分化肿瘤（ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ）患者

（男，７５ 岁）病理检查图。 Ａ．光学显微镜下见肿瘤细胞呈上皮

样形态（ＨＥ ×１００）；Ｂ．可见部分肿瘤细胞呈横纹肌样，胞质丰

富，嗜酸性，核偏位（ＨＥ ×４００）

９０ 岁） ［２］ 。 好发于有重度吸烟者的男性，有少数病例无吸烟

史，但可伴有肺泡和间质性肺病［３］ 。 好发部位为纵隔、肺门、
肺及胸膜，常累及肺，仅个别病例无肺组织侵犯。 实性肿块

表现为浸润性和压迫性扩张，肿块内可见坏死，囊变及钙化

少见。 患者通常就诊时已伴有淋巴结、肾上腺、肝脏、脑和骨

骼等处转移。 胸部 ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ 侵袭性高、预后差，患者的

中位生存时间仅 ５～７ 个月［４⁃５］ 。 该病主要依靠病理诊断，相关

ＰＥＴ／ ＣＴ 影像学报道极少。 Ｃｒｏｍｂé 等［５］总结了 ２１例 ＳＭＡＲＣＡ４⁃
ＵＴ 的 ４ 种主要的影像学表现：（１）纵隔型，表现为中、上纵隔

浸润性肿块，伴周围血管、支气管、食管及胸腺浸润；（２）胸膜

型，表现为巨大的壁层和脏层胸膜肿块，常为单侧；（３）颈部

型，表现为颈部多发融合肿大淋巴结伴坏死；（４）腹膜后型，
表现为腹膜后肿块包绕和侵犯主动脉及腹膜后大血管。
Ｏｋａｚａｋｉ 等［６］ 报道了 １ 例 ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ 胸膜型患者的１８ Ｆ⁃
ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 影像学表现。 既往研究显示该肿瘤原发灶及

转移灶均表现出１８ Ｆ⁃ＦＤＧ 高摄取，ＳＵＶｍａｘ 为 １６．６± ８．２（范围

９􀆰 １～３３．８） ［５］ 。
本例患者为老年男性，有 ４５ 年重度吸烟史，胸部 ＣＴ 见

明显的肺间质改变，与本病的流行病学特点相符。 既往报道

中，发生于纵隔的胸部 ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ 常表现为巨大肿块，其
长径约（１２７．６±５６．６） ｍｍ（范围 ４６～ ２６６ ｍｍ），压迫及侵犯周

围组织，超过 ２ ／ ３ 的病例存在肺实质受累。 临床常表现为呼

吸困难、胸闷及胸背疼痛等症状［５］ 。 本例患者 ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像

发现边界不清的纵隔肿块，肿块沿纵隔脂肪间隙铸形生长，
侵犯周围上腔静脉及右肺动脉，侵犯右侧肺门，发病部位符

合纵隔型特点，但未见病变明显的肺部累及。本例患者的腹
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图 ２　 胸部 ＳＭＡＲＣＡ４ 缺失的未分化肿瘤（ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ）患者（男，７５ 岁） １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图（箭头示病灶）。 Ａ．全身最大密度投影图示

纵隔及两侧肾上腺肿块，左侧胸膜结节，右颈部、两肺门、腹膜后多发淋巴结，均伴１８Ｆ⁃ＦＤＧ 高摄取；Ｂ．横断面 ＰＥＴ ／ ＣＴ 图像示右颈部小淋巴结，
大小约 ７ ｍｍ×５ ｍｍ，ＳＵＶｍａｘ为 ３４．３；Ｃ．纵隔软组织肿块，大小约 ７３ ｍｍ×３８ ｍｍ×６５ ｍｍ，沿纵隔脂肪间隙铸型生长，侵犯周围上腔静脉、右肺动

脉及右肺门，ＳＵＶｍａｘ为 ４３．３；Ｄ．肺门淋巴结，ＳＵＶｍａｘ为 ６．８；Ｅ．两侧肾上腺肿块，左侧大小约 ５６ ｍｍ×４５ ｍｍ×８６ ｍｍ，右侧大小约 ３０ ｍｍ×２２ ｍｍ×

４１ ｍｍ，ＳＵＶｍａｘ为 ３９．４；Ｆ．腹膜后淋巴结，较大者大小约 １０ ｍｍ×６ ｍｍ，ＳＵＶｍａｘ为 ２３．３；Ｇ．左侧胸膜局部结节，最大径约 ５ ｍｍ，ＳＵＶｍａｘ为 ７．９

痛可能与两侧肾上腺肿块对周围器官的压迫有关。 胸部

ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ 的淋巴结转移较常见，其转移淋巴结可伴有坏

死及周围软组织浸润［７］ ；本例患者的转移淋巴结体积较小，
未见明显坏死及周围浸润。 该患者伴有两侧肾上腺、淋巴

结、胸膜及脑转移，所有病灶均未见钙化及囊性改变，均伴

有１８Ｆ⁃ＦＤＧ 摄取的异常增高。
胸部 ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ 的１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 影像学表现相对

缺乏特征性，需与淋巴瘤、混合性非精原细胞性生殖细胞瘤

（ｎｏｎ⁃ｓｅｍｉｎｏｍａｔｏｕｓ ｇｅｒｍ ｃｅｌｌ ｔｕｍｏｒ， ＮＳＧＣＴ）、小细胞肺癌

（ｓｍａｌｌ ｃｅｌｌ ｌｕｎｇ ｃａｎｃｅｒ， ＳＣＬＣ）和胸腺癌等进行鉴别。 纵隔

原发的淋巴瘤多表现为前纵隔肿块，淋巴结常表现为多发、
境界较清、均匀的类圆形肿大淋巴结，部分可融合成团［８］ ；而
胸部 ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ 多为中上纵隔肿块，淋巴结受累可见坏

死，且伴有周围软组织浸润［７］ 。 混合性 ＮＳＧＣＴ 多见于 ２０ ～
４０ 岁的青壮年，好发于前上纵隔，且可分泌 α⁃胎儿蛋白和 β⁃
人绒毛膜促性腺激素；ＳＣＬＣ 是 １ 种神经内分泌癌，好发于 ６０～
７０ 岁老年患者，常可引起内分泌副肿瘤综合征，约 ２３％的患

者肿瘤可伴钙化；胸腺癌常以前纵隔为中心，囊变及钙化常

见，这在一定程度上可以帮助鉴别。 尽管如此，１８ Ｆ⁃ＦＤＧ
ＰＥＴ ／ ＣＴ 作为全身检查，在 ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ 的早期诊断及精准

分期中仍具备独特的优势［５，７］ 。
在遇到这类有严重吸烟史的男性患者伴有１８Ｆ⁃ＦＤＧ 异常

高摄取的侵袭性胸部肿瘤时，需要考虑 ＳＭＡＲＣＡ４⁃ＵＴ 的可能。
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