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1　病例资料　患者男，34 岁，因“右上肢远端结节、

溃疡、坏死伴疼痛 5 个月”于 2023 年 12 月 28 日收

入中国人民解放军联勤保障部队第九四〇医院皮肤

科治疗。2023 年 7 月，患者在无明显诱因的情况下，

发现右上肢远端伸侧出现数个黄豆大小的红色结节，

伴有疼痛，但未予重视。2023 年 10 月，患者自觉右

上肢皮损疼痛症状加重，于当地医院就诊。2023 年

11 月 1 日患者接受皮肤组织病理活检，活检结果：

真皮层内纤维组织增生，胶原变性，周围可见栅栏状

组织细胞。当地医院诊断为“环状肉芽肿”，给予

外用卤米松乳膏（每日 2 次）、复方多黏菌素 B 软

膏（每日 3 次）及口服脉管复康片（每日 3 次，每

次 3 片）治疗，患者皮损及疼痛症状无明显缓解，皮

损逐渐坏死，发展为深部溃疡，并有新发结节出现。

为进一步诊治，就诊于中国人民解放军联勤保障部队

第九四〇医院皮肤科。患者为务工人员，无特殊职业

暴露史、化学类物品接触史、强紫外线曝光史，无病

毒、细菌、寄生虫感染史，无家族皮肤肿瘤及类似疾

病病史。体格检查：各系统检查未见明显异常，浅表

淋巴结未触及肿大。皮肤专科查体：右上肢远端伸

侧可见 5 个呈线状排列、直径约 1～3 cm 的暗红色

结节，部分皮损中央坏死形成溃疡，皮损周边红肿隆

起，局部可见脓血性分泌物及结痂（图 1）。辅助检

查：肿瘤标志物糖类抗原 125 为 251.2 U/mL，血常

规、自身抗体、Ig、结核菌素试验、胸部平片等检查

未见明显异常。皮肤组织病理活检示真皮中层及下

层可见胶原纤维组织坏死，坏死组织周围可见上皮细

胞样细胞及梭形细胞聚集成结节状或排列成旋涡状 

（图 2）。免疫组织化学染色显示 CD34 阳性、广谱

细胞角蛋白（cytokeratin pan，CKp）阳性、S100 阳性、

上皮膜抗原（epithelial membrane antigen，EMA）阳性、

CD31 阴性、平滑肌肌动蛋白（smooth muscle actin，

SMA）阳性、CD68 阴性、整合酶相互作用因子 1

（integrase interactor 1，INI1）阴性、Ki67 增殖指数

为 50%（图 3）。诊断为多中心上皮样肉瘤（epithelioid 

sarcoma，ES），建议转上级医院治疗。患者于 2024 年 

4 月于北京大学肿瘤医院化学治疗 3 个周期后行右前

臂离断术，术后化学治疗 5 个周期。目前患者病情平

稳，2024 年 10 月于中国人民解放军联勤保障部队第

九四〇医院肿瘤科门诊复查浅表淋巴结彩色多普勒超

声及胸部 CT，未发现明显异常。
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物品接触史、强紫外线曝光史，无病毒、细菌、寄生虫感染史，无家族皮肤肿瘤及类似疾病病史。体格检

查：各系统检查未见明显异常，浅表淋巴结未触及肿大。皮肤专科查体：右上肢远端伸侧可见 5 处呈线状

排列约 1～3 cm 大小的暗红色结节，部分皮损中央坏死形成溃疡，皮损周边红肿隆起，局部可见脓血性分

泌物及结痂（图 1）。辅助检查：肿瘤标记物糖类抗原-125 251.2 U/mL，血常规、自身抗体、免疫球蛋白、

结核菌素试验、胸部平片等检查未见明显异常。皮肤组织病理活检示真皮中层及下层可见胶原纤维组织坏

死，坏死组织周围可见上皮细胞样细胞及梭形细胞聚集成结节状或排列成旋涡状（图 2）。免疫组织化学

染色显示 CD34 阳性、广谱细胞角蛋白（cytokeratin pan，CKp）阳性、S100 阳性、上皮膜抗原（epithelial 

membrane antigen，EMA）阳性、CD31 阴性、平滑肌肌动蛋白（smooth muscle actin，SMA）阳性、CD68

阴性、整合酶相互作用因子 1（integrase interactor 1，INI1）阴性、Ki67 增殖指数为 50％（图 3）。诊断为

多中心上皮样肉瘤，建议转上级医院治疗。患者于 2024 年 4 月于北京大学肿瘤医院化疗 3 个周期后行右

前臂离断术，术后化疗 5 个周期。目前患者病情平稳，于中国人民解放军联勤保障部队第九四〇医院肿瘤

科门诊定期复查浅表淋巴结彩色多普勒超声及胸部 CT。 

 

图 1 患者右上肢皮损表现 

右上肢远端伸侧可见 5 处呈线状排列、约 1～3 cm 大小的暗红色结节，皮损呈多中心性，部分皮损中央坏

死形成溃疡，皮损周边红肿隆起，局部可见脓血性分泌物及结痂. 

 

  
图 2 患者皮损组织病理表现（苏木精-伊红染色） 
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图 3 患者皮损组织免疫组织化学染色（100×） 

图 3 患者皮损组织免疫组织化学染色（100×）

A：广谱细胞角蛋白阳性；B：Ki67 增殖指数为 50%；C：上皮膜抗原阳性；D：S100 阳性；E：平滑肌肌动蛋白阳性；F：CD34 阳性； 

G：整合酶相互作用因子 1 阴性.

2 讨 论 ES 是临床上较为罕见的高度恶性间叶源

性肿瘤，约占所有软组织肿瘤的 1%［1］。该病恶性程

度高、易复发、易转移、临床表现多样、致死率高、

治疗效果及预后差，且极易误诊为鳞状细胞癌、结

核、结节病等其他皮肤病［2］。ES 病因未明，在 WHO

（2020）软组织肿瘤分类中将 ES 归为未确定分化的

肿瘤类别，并将其分为经典型 ES、近端型 ES、大细

胞型 ES［3］。ES 好发于中年男性，常为四肢受累，以

上肢多见。皮损主要表现为皮内或皮下丘疹、结节、

斑块等，边界不清，可单发或多发，发生于浅表的结

节常在 2～3 个月后形成糜烂、溃疡，如皮损累及神

经，可出现疼痛或感觉异常等症状。ES 可通过血管、

淋巴管远处转移，最常见的转移部位为肺及淋巴结［2］。

ES 临床皮损形态多样，且皮损形态随病程发展出现改

变，极易误诊、漏诊而延误最佳治疗时机。本例患者

早期皮损表现为上肢远端多发的红色结节，与多种皮

肤疾病皮损表现相似，例如环状肉芽肿、脂膜炎、皮

肤结核、结节性红斑、结节性类天疱疮等。ES 组织

病理多可见 2 种胞核不典型的瘤细胞，一种为呈多边

形的上皮细胞样细胞，另一种为可聚集成大结节状的

梭形细胞。组织内瘤细胞呈不规则状聚集，中央明显

坏死，周围瘤细胞排列呈栅栏状［4］，该病例中可见上

皮细胞样细胞及梭形细胞聚集成结节状或排列成旋涡

状。在 ES 的免疫组织化学染色中 CD34 通常呈阳性；

细胞角蛋白和 EMA 也有一定的表达率［5］；约 90% 的

ES 病例中 INI1 呈现为阴性［6］，是 ES 较为特异性的特 

征［7］。本例患者的免疫组织化学染色结果示：CD34、 

CKp、S100、EMA、SMA 阳性，CD31、CD68、INI1 

阴 性，Ki67 增 殖 指 数 为 50%。 其 中 CD31 阴 性、

CD68 阴性、EMA 阳性、CKp 阳性、SMA 阳性有助

于排除环状肉芽肿、纤维组织细胞瘤、慢性肉芽肿性

炎症、坏死性肉芽肿等病理表现相似的疾病。CKp 阳

性表明上皮性分化，INI1 阴性表明 SMARCB1（SWI/

SNF 相关基质关联肌动蛋白依赖性染色质亚家族 B 成

员 1）表达缺失，S100 阳性、EMA 阳性、SMA 阳性

提示 ES 细胞的其他可疑组织分化来源。ES 至今仍缺

乏特异性免疫组化标记，只能借助肉瘤相关标记物进

行鉴别诊断。既往报道中用于诊断 ES 的免疫组化标
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记有 EMA、波形蛋白、CD34、Ki67、GATA 结合蛋

白 3、细胞角蛋白 19、CD117 抗原（又称 c-kit 蛋白）、

CD34、SMA、CD31、肌分化因子 1、CKp、S100、

胃肠道间质瘤发现基因 1、结蛋白、肌细胞生成素、

INI1 等［8-10］，以上免疫组化标记结合特定临床特征可

以帮助临床医生进行鉴别诊断，从而降低误诊率。ES

治疗主要以广泛切除病灶或截肢为主，术后辅助放射

治疗、化学治疗。

环状肉芽肿是一种相对常见的良性炎症性增生

性皮肤病，病因未明，好发于 30 岁以下女性，四肢

远端伸侧多见；典型皮损呈离心性分布，最常累及手

背、足，以红色、暗红色、紫红色丘疹、结节为主，

中央消退呈环状，可孤立或融合［11］。患者多无自觉

症状。环状肉芽肿诊断主要靠组织病理，表现为不完

全胶原变性，真皮浅、深层可见胶原纤维变性，黏蛋

白沉积，阿新蓝或胶样铁染色阳性，可见淋巴细胞、

组织细胞和成纤维细胞浸润，组织细胞通常呈栅栏状

排列或呈小集合散布于胶原束间［4］。环状肉芽肿治

疗方式多样，有自限性。本例患者早期皮损表现为右

上肢远端红色结节，与环状肉芽肿类似，但线状排列

及随着疾病进展出现的中央坏死等仍有 ES 特点，该

表现提示临床医生在疾病早期阶段应十分警惕相似皮

损表现的恶性疾病。

本病例被误诊为环状肉芽肿，结合上述 2 种疾病

特点，分析主要原因是 ES 的临床表现、组织病理与环

状肉芽肿极为相似；外院对患者行组织病理切片检查，

但未进一步行免疫组织化学染色检查，不能有效鉴别

与 ES 组织病理表现类似的疾病；治疗后皮损未好转，

未能警惕恶性疾病可能。回顾国内外文献，目前还未

见误诊为环状肉芽肿的 ES 病例，此次病例报道增加了

ES 病例资料，拓宽了诊疗思路。ES 患者的临床症状及

体征异质性高，疾病误诊率高、复发率高、预后较差，

因此以线状排列丘疹结节伴坏死为表现的皮损应重视

病理检查及免疫组织化学染色检查以排查 ES 可能，治

疗方案无效时更应警惕肿瘤性疾病的发生，以期做到

早发现、早治疗，提高患者生活质量。
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