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INTRODUCTION
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lICD-O编码：9045-3
l男：女=1:2；发病中位年龄：52岁；好发于鼻腔和筛窦的上方，也可延伸至眼眶
或筛板。
l肿瘤境界不清，由密集的梭形细胞组成，呈长束状或交错束状排列，常见血管外
皮瘤样结构，瘤细胞核形态温和，核分裂象罕见，未见坏死。
lIHC：S100(+)、SMA(+)

CD34 、desmin 、MYOD1、myogenin、EMA
Ø Lewis JT, Oliveira AM, Nascimento AG, et al. Low-grade sinonasal sarcoma with

neural and myogenic features: a clinicopathologic analysis of 28 cases. Am J Surg
Pathol. 2012;36:517–525.

Ø 赵明,刘绮颖,赵丹珲,王哲,王坚.双表型鼻腔鼻窦肉瘤临床病理和分子遗传学特征分析[J].中华病理学杂 志,
2017,46(12):841-846.



INTRODUCTION

Genetic profile

ØPAX3 -MAML3 gene
fusion
ØPAX3 -FOXO1 gene
fusion
ØPAX3 –NCOA1 gene
fusion
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lICD-O编码：9540-3
l起源于三叉神经的眼分支或上颌窦分支。肿块、疼痛、鼻出血、扁桃体易位和
肿胀。
l由细胞致密区和黏液样变的细胞疏松区相交互，可见局部坏死和血管周肿瘤细
胞的聚集。瘤细胞胖梭形，紧密编织状排列，呈“鱼骨样”或波浪状排列。
lIHC：S100(+)、SOX10(+)
l遗传学：NF1



INTRODUCTION

lICD-O编码：9040-3
l有单向性和双向性之分，双向性滑膜肉瘤具有上皮和梭形细胞成分，上皮细胞
排列成腺样腔隙，腔内含上皮性黏液，细胞胞浆丰富，梭形细胞成分稀少；单向
性滑膜肉瘤由一致性较小的椭圆形肿瘤细胞构成束状和片状，可含有大量的肥大
细胞。
lIHC：CD99(+)、Bcl2(+)、CD56(+)

S100(-)、WT1(-)
l遗传学：SS18 gene fusion



INTRODUCTION

lICD-O编码：8815-1
l发生于任何年龄，无性别差异。鼻塞，鼻出血和其他非特异症状。肿瘤常为息
肉状，质硬。
l由不同程度增生的形态温和的卵圆形细胞,“绳索样”瘢痕胶原纤维及穿插于其
中的薄壁血管构成。
lIHC：STAT6 (+)、CD34(+)、Bcl2(+)
l遗传学：NAB2-STAT6 gene fusion



INTRODUCTION

lICD-O编码：9150-1
l发生于任何年龄，女性占优势。鼻塞，鼻出血和其他非特异症状。肿瘤常为息
肉状，质软。
l由密集的梭形细胞组成，呈短束状、席纹状、旋涡状排列，散在血管腔扩张伸
展似珊瑚状或鹿角状，血管壁常伴有玻璃样变，核轻度异型。
lIHC：SMA(+)、β-catenin(+)、cyclin D1(+)、 XIIIa（+）、 Vimentin（+）
l遗传学：β-catenin （CCNB1）



INTRODUCTION

PAX3
lPAX3基因是PAX家族转录因子的成员。PAX家族由九个人类基因
（PAX1-PAX9）和九个小鼠基因（Pax1-Pax9）成员组成，分成四个亚族。
lPAX3可作为大多数靶基因的转录激活因子。在PAX3靶基因中，第一组与肌肉
发育相关，第二组与神经和黑色素细胞发育相关。靶基因编码的蛋白质调节各种
功能活性，包括分化，增殖，迁移，粘附和凋亡。
l在多种肿瘤中检测到表达：
•
•
•
•
•



INTRODUCTION

PAX8

lPAX转录因子家族的成员。参与甲状腺滤泡细胞的发育和甲状腺特异性基因的
表达。
lPAX8（和PAX2）是泌尿生殖系统形态发生的重要调节因子之一。
l主要表达于甲状腺、肾导管组织、副中肾管组织及相关肿瘤中，并在子宫内膜，
卵巢，输卵管，精囊，附睾，胰岛细胞和淋巴样细胞中表达。



结直肠癌、膀胱癌、胶质瘤、肺癌、肉瘤、黑色素瘤、乳腺

分泌性癌、腮腺分泌性癌共21例，均检测到NTRK基因融合。

20/21Pan-Trk免疫组化染色阳性。
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MATERIALS AND METHODS

Ø15 BSNS
Ømalignant peripheral nerve sheath tumor(MPNST)
Ømonophasic synovial sarcoma
Øspindle cell rhabdomyosarcoma (RMS)
Øsolitary fibrous tumor(SFT)
Øsinonasal hemangiopericytoma(HPC)
Ø cellular schwannoma
Ø10 alveolar RMS

10例



MATERIALS AND METHODS

IHC
lPAX3 monoclonal antibody (clone 274212, Fisher Scientific, Pittsburgh, PA)
lPAX8 polyclonal antibody ( Proteintech, Chicago, IL)
lpan-TRK monoclonal antibody (clone EPR17341, Abcam, Cambridge, MA)
FISH

l

l
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RESULTS

FIGURE 10. Cytoplasmic expression of
pan-TRK was seen in most (12/14)
cases of BSNS.



DISCUSSION

malignant
peripheral nerve
sheath tumor

•S-100 、SOX10 、
H3K27me3
•PAX3

monophasic synovial
sarcoma

•EMA、TLE1 /
•SMA, desmin, and
PAX3
•SS18 rearrangement

.spindle cell
rhabdomyosarcoma

(RMS)
•PAX3 MyoD1
•molecular testing

solitary fibrous
tumor
•characteristic
“patternless pattern
•STAT6 and PAX3
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sinonasal
hemangiopericytoma
•CTNNB1 mutations
•β-catenin

alveolar RMS
•PAX3 and PAX7
rearrangement
•PAX3-FOXO1 and
PAX3-NCOA1 fusion
•PAX2 (100%),

PAX5 (7.1–67%)
PAX8 (35.4%)

.cellular schwannoma
•unencapsulated in the
sinonasal tract
•not infiltrative
•SOX10 （+）

PAX3（-）

Pan-TRK
tumors with NTRK
fusion genes



CONCLUSION

l PAX3 immunohistochemistry is a useful diagnostic marker for BSNS, and
enables distinction from its morphologic mimics with high sensitivity and
specificity.

l PAX8 has much lower specificity (75%) for BSNS and should be interpreted
with caution in the context of other immunohistochemical markers.

l evaluating a low grade spindle cell neoplasm in the sinonasal tract
SMA, desmin,S-100, SOX10, and PAX3 .
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