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　　软组织肉瘤是一种具有异质性的恶性肿瘤，其组织形
态、分子特征复杂多样，病理诊断极具挑战性［１－３］。目前已

有临床指南强调准确报告的重要性，病理要素在个体和群体

层面肿瘤治疗中的核心作用日趋显著。标准化和结构化病

理报告对于患者管理、临床试验和临床研究至关重要。

国际癌症报告联盟（ＩｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌＣｏｌｌａｂｏｒａｔｉｏｎｏｎＣａｎｃｅｒ
Ｒｅｐｏｒｔｉｎｇ，ＩＣＣＲ）为国际癌症组织与多个病理中心的联盟组
织，致力于推进基于循证研究的国际公认标准化病理报

告［４－６］。２０２３年ＩＣＣＲ专家组针对软组织肉瘤活检和切除
标本制定规范化病理报告数据集，旨在病理报告内呈现软组

织肉瘤活检和切除标本所有诊治相关因素［７］。本文旨在通

过解读该数据集，为规范化软组织肿瘤病理报告提供参考。

１　适用范围

　　根据ＩＣＣＲ数据集，软组织肉瘤病理诊断要素可总结为
核心要素和非核心要素，并对有争议的知识点提出共识性意

见，以辅助病理诊断［８－９］。核心要素为临床管理、分期或预

后至关重要、具有Ⅲ２级或以上证据支持的要素［１０］。非核

心要素为缺乏Ⅲ２级证据，但一致认为具有临床重要性和实
践性的要素。

该规范化报告适用于软组织肉瘤活检和切除标本。一

些罕见软组织肿瘤主要发生在骨内，应使用 ＩＣＣＲ原发性骨
肿瘤规范化病理报告［５，８］。该规范不适用于婴幼儿横纹肌

肉瘤、软组织淋巴瘤、子宫肉瘤和转移瘤。胃肠间质瘤（ｇａｓ
ｔｒｏｉｎｔｅｓｔｉｎａｌｓｔｒｏｍａｌｔｕｍｏｒｓ，ＧＩＳＴ）因病理特征独特而需单独
评估，推荐使用专门ＩＣＣＲ规范化报告数据集［１１－１２］。

２　核心要素和非核心要素

　　病理报告的最低标准是包括所有核心要素。本次推荐
的ＩＣＣＲ软组织肉瘤规范化报告中，活检标本包括７个核心
要素和３个非核心要素（表１），切除标本包括１４个核心要
素和６个非核心要素（表２）。

表１　ＩＣＣＲ软组织肉瘤活检标本规范化报告的

核心要素和非核心要素

核心要素 非核心要素

手术过程 临床信息

肿瘤部位 淋巴管血管受累

组织学类型 合并病变

组织学分级

核分裂象计数

坏死

辅助检查

表２　ＩＣＣＲ软组织肉瘤切除标本规范化报告的

核心要素和非核心要素

核心要素 非核心要素

新辅助治疗

手术过程

肿瘤部位

肿瘤深度－组织平面
肿瘤大小

　最大径
组织学类型

组织学分级

核分裂象计数

坏死

新辅助治疗的反应

切缘状态

　Ｒ０
　Ｒ１
　Ｒ２
　到最近切缘的距离和定位
淋巴结转移

辅助检查

组织学证实的远处转移

临床信息

肿瘤大小

　附加尺寸
淋巴管血管受累

切缘状态

　未累及
　到其他切缘的距离
合并病变

病理分期

　　Ｒ０．阴性边缘；Ｒ１．显微镜下受累；Ｒ２．肉眼可见肿瘤未完整切除
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２．１　核心要素
２．１．１　新辅助治疗　术前放、化疗和（或）其他治疗可能对
肿瘤形态产生影响，如新辅助化疗可导致肿瘤细胞坏死、肿

瘤血管闭塞等（图１）。了解术前治疗方案有助于解释术后
病理总肿瘤分化、细胞异型性改变、坏死、脉管改变和炎症细

胞的存在，从而准确评估软组织肿瘤标本。

２．１．２　手术过程　外科医师需注明手术类型和目的，有助
于准确病理评估。

２．１．３　肿瘤部位　肿瘤部位是重要的预后参数，常影响肿
瘤侵袭性风险的判定。例如，非典型性脂肪瘤样肿瘤／高分
化脂肪肉瘤，浅表部位者局部复发风险约为１０％［１３］，腹膜后

者复发风险接近８０％。此外，某些肿瘤好发于特定部位，如
掌跖纤维瘤病、腱鞘纤维瘤、腱鞘巨细胞瘤、ＧＩＳＴ和肺动脉
内膜肉瘤等。

２．１．４　肿瘤深度－组织平面　肿瘤深度为重要参数。如不
同部位平滑肌肉瘤远处扩散的风险，由浅表皮肤到深部位置

从０～５０％不等［１４］。因此，应尽可能明确肿瘤的位置，明确

浅表部位肿瘤是否累及筋膜。如果切除肿瘤周围无任何正

常组织或外科医师未提供任何信息，则需标记为“未知”。

２．１．５　肿瘤大小　肿瘤最大径为核心要素，是评估某些肿
瘤恶性风险的关键参数。比如在孤立性纤维性肿瘤、ＧＩＳＴ
等肿瘤危险度分级评分中，肿瘤大小是必要危险因素之

一［１２，１５－１６］。某些肿瘤如血管肉瘤，因其常为多灶性而导致

肿瘤大小评估存在问题。

２．１．６　组织学类型　参考第５版 ＷＨＯ软组织和骨肿瘤分
类［１７－１８］，根据组织学特点，结合免疫组化和（或）分子检测

结果作出最终诊断［１９－２１］。如未做进一步检测，可进行描述

性诊断。

２．１．７　组织学分级　肿瘤组织学分级最适用于切除标本，
为重要的预后因子之一。推荐采用应用最广泛的法国癌症

中心联盟肉瘤组（ＦéｄéｒａｔｉｏｎＮａｔｉｏｎａｌｅｄｅＣｅｎｔｒｅｓｄｅＬｕｔｔｅ
ＣｏｎｔｒｅｌｅＣａｎｃｅｒ，ＦＮＣＬＣＣ）制定的分级系统［１５，１７，２２］，以肿瘤

分化、核分裂象计数和坏死作为分级依据（图２）［２２］。但仅
适用于特定组织学类型（表３），其他组织学类型不可分级，
如ＧＩＳＴ。若术前曾行辅助性放、化疗或靶向治疗，通常会导
致肿瘤坏死和（或）肿瘤细胞退变消失，不适合再作分级。

２．１．８　核分裂象计数　核分裂象计数是恶性肿瘤组织学分
级的关键参数，也是复发风险的评估因素之一。核分裂象计

数应避开溃疡、坏死或细胞密度低的区域，在肿瘤中核分裂最

活跃区域连续计数（物镜４０×），测量每２ｍｍ２的核分裂象计
数［２３］。在ＧＩＳＴ危险度分级中，现多建议用５ｍｍ２代替５０ＨＰＦ
观察计数核分裂象（目镜２２ｍｍ，约２１个视野，物镜４０×）［１１－１２］。
２．１．９　坏死　坏死是恶性肿瘤组织学分级的关键参数，需
全面取材，在大体和镜下综合评估［２３］。真正的肿瘤凝固性

坏死伴有中性粒细胞和肿瘤细胞异型核碎片（图１），应区分
间质纤维化、梗死及缺血性坏死等，非肿瘤性坏死如平滑肌

瘤红色变性继发的坏死，肿瘤细胞和坏死组织之间有肉芽组

织移行带形成，存在机体修复性改变（图３）。ＦＮＣＬＣＣ分级

① ②
图１　高级别肉瘤，新辅助治疗导致肿瘤细胞坏死　　图２　高级别

肉瘤，ＦＮＣＬＣＣ３级，肿瘤细胞高度异型，核分裂象易见，伴凝固性坏死

表３　软组织肉瘤分级指南

高级别肿瘤

　尤因肉瘤
　横纹肌肉瘤（各种类型）
　血管肉瘤
　多形性脂肪肉瘤
　骨外骨肉瘤
　间叶性软骨肉瘤
　促结缔组织增生性小圆细胞肿瘤
　肾外横纹肌瘤
　内膜肉瘤
低级别肉瘤

　高分化脂肪肉瘤／非典型脂肪性肿瘤
　隆凸性皮肤纤维肉瘤ａ

　婴儿型纤维肉瘤
分级或肿瘤特异性风险评估可能对预后有用的肿瘤

　黏液样脂肪肉瘤
　平滑肌肉瘤
　恶性周围神经鞘膜瘤
　孤立性纤维性肿瘤
　黏液纤维肉瘤
　去分化脂肪肉瘤ｂ

分级参数尚未明确的肿瘤

　上皮样血管内皮瘤
　骨外黏液样软骨肉瘤
分级价值不大但随访１０～２０年内常转移的肿瘤
　腺泡状软组织肉瘤
　软组织透明细胞肉瘤
　上皮样肉瘤
　滑膜肉瘤ｂ

　低级别纤维黏液样肉瘤
　硬化性上皮样纤维肉瘤

　　ａ隆凸性皮肤纤维肉瘤通常被认为是中间型；ｂ一些研究表明，
使用法国ＦＮＣＬＣＣ分级系统２级和３级的患者预后存在差异

系统［１７］仅适用于未经治疗的肿瘤，不应对新辅助治疗后坏

死进行评估。

２．１．１０　新辅助治疗的反应　软组织肉瘤术前新辅助全身
和（或）局部治疗越来越多，故治疗反应为核心要素。可在

报告中描述残余肿瘤细胞的数量占比、组织反应类型。残余

肿瘤细胞是指存活细胞，不包括退变、坏死细胞。组织学反
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应通常表现为肿瘤细胞退化后间质纤维化（图４）、组织细胞
聚集、局部出血伴含铁血黄素沉积等。评估新辅助治疗反应

时要求取材至少一个完整中央部位的组织切片［２４］。

２．１．１１　切缘状态　切缘状态直接影响患者预后，大多数切
缘状态特征为核心特征，但也有部分为非核心特征（表２）。
如切缘受累，要区分显微镜下受累（Ｒ１）和肉眼可见肿瘤未
完整切除（Ｒ２）。切缘阴性（Ｒ０）时，应记录肿瘤到最近切缘
的距离。有些组织类型如筋膜比其他组织更坚固，需记录清

楚手术切缘处组织类型。但某些情况下无法评估切缘，如腹

膜后脂肪肉瘤切除标本、减瘤手术切除标本或肿瘤破裂时。

因此明确手术目的及手术具体情况是确保准确报告的关键，

必要时与手术医师及时沟通。

２．１．１２　淋巴结转移　成人软组织肉瘤淋巴结转移不常见，
但少数例外，如上皮样肉瘤、软组织透明细胞肉瘤和横纹肌

肉瘤是为数不多的易发生淋巴结转移的软组织肉瘤（图５）。
常规软组织肿瘤切除术一般不包含淋巴结清扫／活检，但区
域淋巴结转移具有重要的预后价值，应予以报告。

２．１．１３　辅助检查　需记录诊断性免疫组化检查及相关分
子检测结果，如滑膜肉瘤及具有特定分子异常的肿瘤（如

ＣＩＣ重排肉瘤、ＢＣＯＲ重排肉瘤）等［２５－２６］。

２．１．１４　组织学证实的远处转移　高级别肉瘤转移风险高，
远处转移严重影响预后（图６、７）。软组织肉瘤的转移方式
通常取决于特定组织学类型。如平滑肌肉瘤易发生肺转移，

而黏液样脂肪肉瘤常见其他软组织、骨和腹膜后转移，而肺

转移少见［２７］。

２．２　非核心要素　非核心要素为 ＩＣＣＲ委员会一致同意纳
入数据集，但缺乏Ⅲ２级证据支持的要素。
２．２．１　临床信息　强烈建议由临床医师提供标准的、包括
相关重要临床信息的病理申请单／表格，并由病理医师核实。
如合并免疫抑制等全身性疾病，可能与 ＥＢ病毒相关性平滑
肌肿瘤和卡波西肉瘤（人类疱疹病毒 ＨＨＶ８导致的血管肿
瘤）等特定病变诊断有关。

２．２．２　肿瘤尺寸　最大肿瘤尺寸以外的其他尺寸为非核心
要素（表２）。
２．２．３　淋巴管血管受累　淋巴管血管侵犯为潜在预后因子
（图８），但尚未被广泛采用。
２．２．４　切缘状态　大多数与切缘状态相关的特征为核心要
素，但与其他切缘的距离（非最近切缘）并非核心特征（表２）。
２．２．５　合并病变　病理医师应报告其他合并病变组织学类
型，如恶性周围神经鞘膜瘤中存在前驱病变神经纤维瘤等。

２．２．６　病理分期　大多数肉瘤通常不适用病理分期，为非
核心要素。但多数现有报告系统（如 ＵＩＣＣ或第８版 ＡＪＣＣ
分期系统）要求病理分期［６，２８］，全球多数癌症中心也将其作

为质控指标之一。

３　结论

　　软组织肉瘤临床罕见且诊断复杂，精准有效的治疗方案
需建立在准确肿瘤病理诊断的基础上。在全球范围内采用

③ ④

⑤ ⑥
图３　平滑肌瘤红色变性继发坏死，肿瘤细胞和坏死组织之间有肉

芽组织移行带形成伴间质胶原化　　图４　治疗后肉瘤细胞退化伴

间质纤维化　　图５　软组织透明细胞肉瘤淋巴结转移　　图６　

滑膜肉瘤肺转移

最新ＷＨＯ分类有助于显著提高病理诊断质量和一致性［１８］。

同样，明确并正确使用ＦＮＣＬＣＣ分级有助于软组织肉瘤的预
后和治疗决策。因此，结构化软组织肿瘤病理报告整合了核

心要素和非核心要素，有助于确保精准诊断，辅助优化治疗

决策、改善患者预后（附病理报告模版见表４、５）。

表４　软组织肉瘤活检标本病理报告模版

临床信息：　　○未提供
○已存的软组织疾病或家族综合征
○其它（放疗史等） 　

标本种类： ○粗针穿刺标本　　○切开活检标本
肿瘤部位： 　
组织学类型：○第５版ＷＨＯ软组织和骨肿瘤分类： 　

○无法明确类型，具体描述： 　
组织学分级：○不适合评估 ○Ｇｒａｄｅ１○Ｇｒａｄｅ２○Ｇｒａｄｅ３
核分裂象计数：　○　　　／２ｍｍ２
肿瘤性坏死： ○无　○有
淋巴管血管受累： □淋巴管受累　○无　○有　○不确定

□血管受累　　○无　○有　○不确定
合并病变： ○无　○有 ： 　
辅助检测： ○无

○有　□免疫组化 　
□分子检测 　
□其他 　

　　核心要素；□代表多选；○代表单选
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表５　软组织肉瘤切除标本病理报告模版

临床信息：　　○未提供

○已存的软组织疾病或家族综合征： 　

○其它（放疗史等） 　
新辅助治疗：○未提供信息　○无

○有　□新辅助化疗　□新辅助放疗

□新辅助新疗法 　

□栓塞治疗　□纳入临床试验
标本种类：　○囊内切除 ○边缘切除 ○广泛切除 ○根治切除

○其他（转移灶切除或淋巴结清扫标本等） 　
肿瘤部位： ○ 　
肿瘤深度－组织平面：○真皮 ○皮下组织 ○筋膜 ○肌层

○未知
肿瘤大小： ○单灶，大小 ＿＿＿＿＿＿＿＿＿＿＿○多灶，大小 　
组织学类型：○第５版ＷＨＯ软组织和骨肿瘤分类： 　

○无法明确类型，具体描述： 　
组织学分级：○不适合评估 ○Ｇｒａｄｅ１○Ｇｒａｄｅ２○Ｇｒａｄｅ３
核分裂象计数：○　　　／２ｍｍ２

肿瘤性坏死：　○无　○有
切缘评价： ○Ｒｘ

○Ｒ０，肿瘤距切缘最近的距离＿＿＿＿＿＿＿＿＿ｍｍ

○Ｒ１

○Ｒ２
淋巴管血管受累：□淋巴管受累　○无　○有　○不确定

□血管受累　○无　○有　○不确定
淋巴结转移：○无　○有 ： 　
组织学证实的远处转移：○无　○有 ： 　
合并病变：○无　○有 ： 　
新辅助治疗的反应：○未行新辅助治疗　

○有，残余肿瘤细胞的数量占比　　％

○无法评估，原因 　
辅助检测： ○无

○有　□免疫组化 　

□分子检测 　

□其他 　
病理分期（ｐＴＮＭ）：○　　　　

　　核心要素；□代表多选；○代表单选

⑦ ⑧

图７　横纹肌肉瘤骨转移，小图为免疫组化ＭｙｏＤ１肿瘤细胞核阳性，

ＥｎＶｉｓｉｏｎ两步法　　图８　多形性未分化肉瘤，见血管内瘤栓形成
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