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Myopericytomas



Myopericytomas /

•是一种位于皮下的良性肿瘤，由卵圆形至梭形的肌样细胞组成，在血管周围呈显著

的同心圆状排列。与血管平滑肌瘤、肌纤维瘤、血管球瘤、所谓的婴幼儿型血管外

皮瘤共同构成一个瘤谱。

•可见于任何年龄，但常见于中年人；

•多发生于皮下，常累及肢体远端，表现为无痛性、缓慢生长的结节；

•大体检查:直径一般＜2cm,界限清楚；



• 组织病理学：

• 无包膜，但大多数有明显局限性；

• 病变由相对较一致的卵圆形至梭形肌样细胞构成，多层排列在血管周围，呈明

显同心圆状生长，胞质嗜酸性，核分裂少见，小于1个/10HPF；

• 病变可以是实性细胞结节，也可伴显著粘液样变，而细胞成分少；

• 病变内含大量大小不一的血管， 有时有大量薄壁分支状或不连续的血管；

• 常见血管壁内皮下肿瘤细胞增生，有时也可表现为血管球细胞的特征（立方形，

细胞界清，胞质透明，核居中）





• 免疫组化常表达SMA、 h-caldesmon，少数病例可灶性表达desmin和CD34,但不

表达S-100和CK。

• 暂时被认为是肌性周细胞瘤的一个特殊类型（但尚存

争议），特征在于其独特的细胞遗传学特征： t(7;12)(p22;q13)，导致位于

7p22上的ACTB基因与位于12q13上的GLI基因的融合。



• 非常少见，由Dahlen和他的同事于2004年首次报道，到目前为止，加上本文中

所报道的总共15例。



三个病例临床病理特征



Case1

• 女,57y,右腿无痛性肿块3月；

• MRI显示：胫骨内侧骨内可见一1.9×1.8×2.3cm的肿瘤以及周围软

组织内一 9.8×3.8×4.5cm的包块；



• 包块位于胫骨骨骺和干骺端，大小约5.5×4.0×3.0cm；

• 红白相间，以囊性骨内肿瘤为主，可见出血；其邻近的软组织内

可见一个粉红色的实性包块；



• 低倍镜：

• 显示肿瘤存在于髓腔内，浸润骨皮质，并延伸到邻近的骨膜，且浸润邻近

的软组织；

• 高倍镜：

• 显示肿瘤表现为多结节和局灶性血管周围生长，有明显的“血管外皮细胞

瘤”样血管；

• 肿瘤细胞较小，呈圆形到卵圆形，核为卵圆形或不规则形，可见小核仁，

胞质嗜酸性；

• 核分裂像约5/10HPF；大约40%的肿瘤坏死（主要为骨内囊性变成分），手

术切缘阴性。





• 分子检测：

• EWSR1的FISH阴性；

• NGS显示三个基因改变：ACTB-GLI1重排、JAK2 G571S突变以及NOTCH2 P6fs*27突变；

• FISH证实了ACTB和GLI1基因的重排;

ACTB GLI1



•

• 新辅助治疗后手术

•

• 诊断后27个月，患者出现胸壁疼痛，X线片显示第八肋骨的破坏性病变。

• 穿刺活检和肋骨大面积切除标本证实与胫骨肿瘤相似的形态学特征。



Case2

• 男,62y,右肩部肿块；

• MRI显示一6×8×10cm实性肿块，伴右肩胛骨骨质破坏；

• 大体标本：肩胛骨区一7.5cm的肿块；有多个卫星结节与主要肿块分

开，并有明显的血管侵犯；

• 显微镜下：肿瘤细胞由圆形到椭圆形的小细胞组成，染色质细腻，

胞质透明，背景中可见微血管，肿瘤呈腺样排列，核分裂像罕见

（1/50HPF）；间质局部粘液样变，无坏死。



FIGURE 3. Case 2, Pathologic findings. A, Gross examination of the resected thigh metastasis shows a well-demarcated, soft,
red_x0002_white ovoid mass within the skeletal muscle that focally erodes the adjacent cortex of the femur. B, On low power,
the neoplastic cells are arranged in small groups with a delicate background vascula_x0002_ture and foci of myxoid stroma
(hematoxylin and eosin). C, A high_x0002_power image shows a proliferation of cytologically uniform small cells with
round-to-ovoid nuclei, dispersed chromatin, and small nucleoli with variably distinct cell borders (hematoxylin and eosin).



•FLI-1、calponin、myogenin、MyoD1、CD45、syn和CgA均阴性；

•EWSR1的FISH检测阴性。



• 手术，术后放疗；

• 术后7年，左肺出现转移瘤，与原肿瘤形态相似；

• 术后9年，右肺出现转移瘤，进行了手术切除；

• 术后15年，右大腿发现一包块，包块切除后肿瘤组织学形态及免疫表型均与原
肿瘤一致，且用PCR方法检测到了ACTB和GLI1基因的融合；



Case3

• 女,41y,因偶然发现左卵巢囊肿而就诊，患者无异常阴道流血、盆腹腔疼痛、

腹胀、泌尿或肠道习惯等的改变；

• MRI显示左侧附件内有一囊实性肿块，大小约5.5×7.4×5.5cm；行全子宫

及双附件切除术；

• 大体检查：左侧卵巢肿块部分破裂，大小约7.0×4.5×3.0cm，表面光滑；

切面为囊实性，灰褐色，坏死少见，无残存的正常卵巢组织。

• 显微镜下：肿瘤由均匀的卵圆形细胞组成，细胞密集区与水肿区交替出现。

间质内血管丰富，局部可见坏死，但核分裂罕见（1个/50HPF）。





• PAX8、SF-1、inhibin、SALL4、β-catenin、HMB45、Melan A和syn均阴性；

•分子检测：NGS显示仅t（7；12）GLI1-ACTB重排。

•



讨论：

1.伴t（7；12）周细胞瘤



• 本文提出了3例与微血管相关、由圆形至卵圆形细胞组成的肿瘤，其免疫表

型至少局灶性有肌源性分化（表达SMA），同时有ACTB-GLI1基因的融合，

我们暂时将其命名为“伴t（7；12）周细胞瘤”。

• 伴t（7；12）周细胞瘤目前被认为是伴有ACTB-GLI1基因融合的肌性周细胞

瘤的一个特殊亚型。





临床病理特征：

• 女性多于男性（女：男=2：1）；

• 年龄9-79y,平均年龄39岁；

• 肿瘤大小从0.8-15cm，平均大小约5.5cm；

• 好发于软组织（4例）、舌头（3例）和骨（3例），少见部位有

胃（2例）、卵巢（2例）和腹膜后（1例）；



• 镜下肿瘤主要由相对一致的卵圆形至梭形细胞组成，大部分病例以卵圆形细胞为

主，围绕血管生长。

• 肿瘤细胞体积较小，胞质嗜酸性或透明，核为圆形或卵圆形，无明显非典型性，

可见小核仁，但核分裂像少见（0-5个/HPF)。

• 大多数肿瘤呈浸润性生长，约一半病例伴局灶性粘液样间质，偶见坏死（20%，

n=3/15）。



Case15

Case13 Case2Case15



• 免疫组化：肿瘤细胞表达SMA，但DES、S-100、CK、EMA常阴性。

• 具有独特的细胞遗传学特征： t(7;12)(p22;q13)，导致位于7p22

上的ACTB基因与位于12q13上的GLI基因的融合。

• 预后：11/15患者无病生存，虽然有4例有淋巴结或远处转移，但都

存活，提示其多数为良性。



讨论：

2.ACTB和GLI1基因



• t(7;12)(p22;q13)移位导致ACTB与GLI1基因的融合，从

而使表达的ACTB基因的启动子驱动了GLI1表达的增加；

进而导致下游靶基因的转录激活和再调控，最终影响细

胞的周期调控、细胞粘附、凋亡、信号转导和细胞增殖

等。

• GLI1基因的过表达可见于多种肿瘤中，如胶质母细胞瘤

和横纹肌肉瘤等，其主要作用在于参与了SHH信号通路，

而与其相关的治疗靶点正在研究中。

Rimkus TK, Carpenter RL, Qasem S, et al. Targeting the Sonic Hedgehog signaling pathway: review
of smoothened and GLI inhibitors. Cancers (Basel). 2016;8:22–45.



• ACTB-GLI1基因融合在其它肿瘤中罕见报道。

• 仅Antonescu等人报道了4例与ACTB-GLI1融合相关的“恶性上皮样

肿瘤”；





• 本文报道了3例伴有 t(7;12）周细胞瘤，其形态学表现为肿瘤细胞呈圆形

到卵圆形，排列在薄壁血管周围，肿瘤细胞表达SMA，但不表达DES、S-100、

CK、EMA，有ACTB-GLI1基因的融合。

• 具有这种遗传学异常的肿瘤常表现为侵袭性的生物学行为，但之前的报道

和本文都证实了，虽然有转移的病例，但治疗后却无明显进展。

• 本文扩展了我们对ACTB-GLI易位相关肿瘤的认识，其基因靶点可能为此类

肿瘤提供新的治疗方向。




