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摘  要 

神经原肌球蛋白相关激酶(Neurotropomyosin-related kinase, NTRK)重排的梭形细胞肿瘤是世界卫生

组织第五版软组织和骨肉瘤分类中的一类新肿瘤。迄今为止，很少有报告纵隔发生NTRK重排的梭形细

胞瘤病例。因此，我们收集了一例巨大的(27 × 21 × 10 cm)纵膈NTRK重排的梭形细胞肿瘤病例。手术

采取了保留肋骨的三切口开胸术。术后病理诊断为梭形细胞瘤。免疫组化结果显示，肿瘤组织中平滑肌

肌动蛋白、S100、CD34、NTRK均呈阳性表达。通过讨论该病的病理类型、诊断和治疗，为其临床诊疗

提供更多参考。 
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Abstract 
Neurotropomyosin-related kinase (NTRK) rearranged spindle cell neoplasm (SCN) represents a 
new group of tumors included in the fifth edition of the World Health Organization (WHO) classi-
fication of soft tissue and bone sarcomas. To date, few cases of NTRK-rearranged SCN in the me-
diastinum in the mediastinum have been reported. Herein we present a case of a giant (27 × 21 × 
10 cm) NTRK rearranged SCN in the right thoracic cavity removed through a special thoracotomy 
that preserves the rib. The neoplasm was removed surgically and was pathologically diagnosed as 
a spindle cell tumor. Immunohistochemistry results showed that smooth muscle actin (SMA), S100, 
CD34 and NTRK were positively expressed in tumor tissue. By discussing the pathologic types, di-
agnosis and treatment of the disease, we can provide more references for clinical diagnosis and 
treatment of this disease. 
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1. 引言 

NTRK 重排的梭形细胞肿瘤是一种以 NTRK 基因重排为分子特征的罕见软组织肿瘤，主要由单一形

态的梭形细胞组成[1]。据统计，该肿瘤在四肢和躯干的浅表或深层软组织中发生的占比约为 82%，在胃

肠道和腹腔中发生的占比约为 12% [2]。本文报告 1 例长径达 27 cm 的巨大纵膈梭形细胞瘤患者，于我院

行巨大纵膈肿物切除术。通过讨论该疾病的病理类型及手术方式，为其临床诊疗提供更多参考。 

2. 病例报告 

2.1. 一般资料 

患者，女性，51 岁，于 2023-08-12 就诊于本科，初诊为右侧胸前占位并右肺不张。该患者 1 个月前

因胸闷、咳嗽、下肢水肿就诊于当地医院，行胸部强化 CT 检查提示右侧胸腔巨大占位性病变并右肺不

张。患者为求进一步治疗就诊于本院。自入院来偶有咳嗽、咳痰及胸闷憋喘，病程中无其他不适主诉，

近期体重无明显变化。患者既往状况良好，无特殊慢性病史，无吸烟饮酒史，7 个月前有新冠病毒感染

史。体格检查：体温 36.7℃，脉搏 88 min−1，呼吸 16 min−1，血压 140/91 mmHg，一般情况可，营养良好，

神志清，精神可。全身浅表淋巴结未触及肿大，口唇无紫绀，颈软，气管居中，颈静脉无怒张。胸廓对

称无畸形，双侧呼吸动度对称，右侧语颤减弱，左肺呼吸音清，右肺呼吸音微弱，未闻及干湿性啰音。

心界左移，心率 88 min−1，心率规整，心律齐，各瓣膜区未闻及病理性杂音。腹平软，无压痛和反跳痛，

肝脾肋下未探及，肠鸣音正常。四肢肌力和肌张力正常，病理征阴性。 

2.2. 诊疗经过 

入院后患者行胸部增强 CT 检查(2023-08-12)：右侧胸腔见巨大混杂密度团块，截面大小约 18.9 × 17.4 
cm，内见多发团块状、颗粒状钙化(见图 1)，右肺中、下叶受压导致肺不张并向左前方移位，增强扫描动
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脉期病灶内见多发迂曲血管走行，多为右肺动脉分支，病灶前下缘见一粗大迂曲血管，起自腹主动脉前

壁，病灶内见多发片状渐进性强化区，邻近骨质未见明显异常。纵隔左偏，纵隔未见明显增大淋巴结，

右肺上叶见片絮状稍高密度灶，边界欠清；左肺段及段以上支管通畅，肺野未见明显异常密度灶。右侧

胸腔见少许液体密度影。左胸腔内未见明显液体密度影。影像学诊断为：1) 右侧胸腔巨大占位，符合肿

瘤CT表现，首先考虑孤立性纤维瘤；2) 右肺上叶炎性改变；3) 右侧胸腔少量积液。肺功能检查(2023-08-12)
示 MVV：23.78 L/min，FEV1：0.86 L，提示：极重度混合性通气功能障碍；中度弥散功能障碍；通气储

量百分比 70%。为明确全身情况，行心电图检查、腹部彩超、肾上腺彩超、双侧颈动脉及下肢静脉血管

超声、冠状动脉 CTA 和颅脑磁共振均未见明显异常。 
 

 
注：A、在右胸腔内发现一实质纵隔肿块，横截面尺寸约为 18.9 cm × 17.4 cm。右中肺叶和下肺叶被压缩并向左前方

移位。(肺窗、横断位)；B、心脏受压并向左移位。(纵隔窗，横断位)；C、右肺中、下叶受压向左前方移位。(肺窗，

冠状位)；D、肿块内可见多发颗粒状和结节状钙化。(纵膈窗，冠状位) 

Figure 1. Chest enhanced CT examination results 
图 1. 胸部增强 CT 
 

患者临床确诊为右侧胸腔占位并右肺不张。经院内多学科会诊并结合患者及家属意见，患者于

(2023-08-16)于山东省立医院胸外科行纵膈肿物切除术。手术经过：麻醉成功后取左侧卧位，消毒手术区，

铺无菌巾单，贴皮肤保护膜。于患者右后外侧第 6 肋间做一约 30 cm 横切口，进胸。探查见：胸腔内少

量胸水，脏壁层胸膜无转移结节。右胸腔内巨大肿瘤，包膜完整，囊实性，部分与肺组织粘连，肺组织

受压明显，明显萎缩，切口难以暴露肿瘤上下级。遂再取第 4 肋间及第 8 肋间切口，保留肋骨(见图 2(A))。
分别进胸探查，并以超声刀分离肿瘤周围条带组织，部分较粗条带给予丝线结扎。以康迪吻合器及钉仓，

切开部分肿瘤与肺组织间粘连。完整切除肿瘤，测量切除标本大小约 20 × 30 cm (见图 2(B)))。蒸馏水冲

洗胸腔，使用激素后，缓慢胀肺，上叶及中叶膨胀良好，但肺体积较正常有所缩小，反复胀肺，下叶背

段膨胀略差，但可见通气表现。彻底止血，用止血材料贴覆创面，于右腋中线第 8 肋间置胸腔闭式引流

管 1 根，清点器械、敷料无误，逐层关胸。手术顺利，术中出血约 500 ml，因患者术前即贫血，术中查

血红蛋白低于 70 g/L，给予 O 型 Rh 阳性红细胞 6 U，血浆 620 ml。术中麻醉满意，生命体征稳定。术毕

https://doi.org/10.12677/acm.2024.1451651


陈毓新，刘相燕 

 

 

DOI: 10.12677/acm.2024.1451651 2066 临床医学进展 
 

患者至重症医学科对症支持治疗。切除标本送病理检查。术后 1 天(2023-08-17)血气分析各项指标未见明

显异常，评估病情后转回普通科室继续治疗。术后第 3 天(2023-08-19)复查血常规及胸部 X 线未见明显异

常(图 3(C))，予以拔除胸导管。术后第 5 天(2023-08-21)患者一般情况及刀口恢复良好，准予出院。出院

后通过电话及门诊复查随访。 
 

 
注：A、手术切口示意图：右后侧第 6 根肋骨间行 30 cm 水平开胸，经 2 个肋间切口(第 4、第 8)分别游离肿瘤上、

下缘；B、手术切除的纵膈肿瘤照片(约 20 × 30 cm)。 

Figure 2. Surgical method and neoplasm 
图 2. 手术方式及肿瘤样本 
 

 
注：A、低倍镜下癌组织样本；B、高倍镜下癌组织样本；C、术后第 3 天胸部 X 线；D、术后第 33 天胸部 X 线。 

Figure 3. Postoperative pathological results and chest X-ray 
图 3. 术后病理结果及胸部 X 线 
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患者术后病理回示：(纵隔肿物)梭形细胞肿瘤，与胸肌上皮呈分叶状生长方式(图 3(A))，伴有软骨样

组织形成，部分区域可见花环样细胞，部分区域间质硬化(图 3(B))，结合免疫标记，NTRK、CD34 和 S-100+，
Ki-67 增殖活性为低级别 10%肿瘤，结合形态和免疫标记，考虑 NTRK 重排的梭形细胞肿瘤。(大小为 27 
× 21 × 10cm)；免疫组化结果：2 号片：SMA(+)，Desmin(−)，S100+(部分)，SOX10(−)，CD34(+)，SATA+ 
(弱)，Ki-67+ (约 10%)，TNT-1(+)，Brg1(+)，NTRK(+)；3 号片：CK(AE1/AE3)+ (上皮)，CK7- (上皮)，
Calretinin(−)，CK5/6(−)。患者术后 1 个月于我院门诊复查，自述憋喘较前明显好转，下肢水肿减轻，近

日无咳嗽咳痰等症状。查体见胸部刀口愈合良好，无红肿破溃。行胸部X线复查见右肺复涨良好(图3(D))。
术后 3 个月及 6 个月电话随访，患者一般情况良好，未诉明显不适。 

3. 讨论 

纵隔肿瘤包括多种肿瘤，包括胸腺瘤、非胸腺囊肿、内分泌肿瘤、淋巴瘤、生殖细胞肿瘤、软组织

肿瘤和其他罕见类型的肿瘤[3]。每一种肿瘤类型都有其独特的特征和临床表现。原发于纵隔的梭形细胞

肿瘤极为罕见。NTRK 重排梭形细胞肿瘤是世界卫生组织发布的新的第五版软组织和骨肉瘤分类中包含

的一组新肿瘤[4]。这些肿瘤以 NTRK 基因融合为特征，并表现出广泛的组织学和临床特征[5]。该肿瘤多

由单一形态的梭形细胞组成，伴有多少不等的玻璃样变间质和浸润性生长方式[6]。大多数肿瘤共表达

CD34 和 S-100，部分病例仅表达 CD34 或仅局灶性表达 S-100，也有部分病例不表达 CD34 和 S-100 [7]，
但所有病例均广泛表达 pan-NTRK 或 TrkA [8]。pan-NTRK 在 NTRK1 和 NTRK2 基因重排的肿瘤中呈胞

质染色，NTRK3 重排者呈胞核和胞质染色[9]。据统计，该肿瘤在四肢和躯干的浅表或深层软组织中发生

的占比约为 82%，在胃肠道和腹腔中发生的占比约为 12% [2]。大部分病例发生在小于 20 岁的患者身上，

像本例患者年龄 51 岁实属罕见。此前并无报道起源于纵膈的 NTRK 重排的梭形细胞瘤[2] [10] [11]。 
考虑到该患者纵膈肿物存在时间较长且无明显症状，可能为良性纤维性肿瘤。这种类型肿瘤的穿刺

病理通常不显示特定的细胞，也可能显示不清。此外，由于巨大纵膈肿物造成的压迫，患者已经出现胸

闷症状。因此无论术前是否行穿刺活检，均应行手术切除肿块，以缓解患者症状。 
该患者因为肿瘤体积巨大，手术中发现肺组织受压明显，明显萎缩，常规切口难以暴露肿瘤上下级，

手术方式的选择上采用了保留肋骨的三切口手术。分别于患者的第 4、6、8 肋间做手术切口，其中第 4
肋间切口用于游离肿瘤上缘，第 8 肋间切口用于肿瘤下缘，完全分离肿瘤后于第 6 肋间取出。此种手术

方式既保留了患者肋骨，又将胸腔内巨大肿瘤完整取出，对于患者的预后恢复影响较小。为应对麻醉后

纵膈肿物的压迫引起心脏骤停的可能性，要提前做好抢救准备。此外，在切除肿瘤和肺复张过程中，应

提前使用糖皮质激素，防止肺复张型肺水肿的发生。对于本例病人，在肺复张前 10 分钟静脉注射 40 mg
甲泼尼龙琥珀酸钠。同时，创新的手术方法为胸部巨大肿瘤的手术治疗提供了新的见解。 

病理上，梭形细胞瘤在肿瘤样本中呈现形态学变异，显微镜下，由形态相对一致的梭形细胞组成，

可见胶原纤维，瘤细胞呈条束状或鱼骨样排列。结合免疫组织化学染色诊断，肿瘤细胞表达 NTRK、CD34
以及部分表达 S-100 蛋白，均与 NTRK 重排的梭形细胞瘤一致。因此诊断被证实。病理诊断确定后，应

考虑肿瘤是否为原发性肿瘤，就本例病例来看，辅助检查尚未发现其他部位的明显肿瘤特征，因此首先

考虑为原发性的纵隔肿瘤。 
对于梭形细胞肿瘤，Yasui 等[12]强调将肿瘤全部切除联合辅助化疗、放疗可避免局部复发。随着对

NTRK 基因融合的认识增加，分子靶向治疗已成为治疗 NTRK 重排肿瘤的重要策略。NTRK1/2/3 基因融

合已成为癌症治疗的新靶点[5]，NTRK 基因融合阳性肿瘤可被靶向激酶抑制剂成功抑制。对于本例 NTRK
重排的纵膈梭形细胞肿瘤可进一步行基因检测后辅以手术后靶向治疗。一些靶向治疗最近被批准用于携

带 NTRK 融合物的肿瘤，这些肿瘤对选择性 NTRK 抑制剂(如拉罗替尼[13])表现出显著而持久的反应。
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在拉罗替尼的临床研究中，75%的患者在治疗后表现出明显的病情缓解，从而避免了截肢的必要性，提

高了整体生活质量[14]。此外，美国食品和药物管理局已批准将恩曲替尼用作治疗 NTRK 重排实体瘤患

者的药物[15]。目前该患者术后状况良好，相关研究结果或将对其未来的治疗策略有积极影响。 
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