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１５例儿童炎症性肌纤维母细胞性肿瘤的临床及病理分析

吕孟兴，高　燕，周　军（昆明市儿童医院　６５００２８）

　　【摘要】　目的　探讨儿童炎症性肌纤维母细胞性肿瘤（ＩＭＴ）的临床特点、病理组织学特征及鉴别诊断。方法

　回顾性分析２００６～２０１４年１５例儿童ＩＭＴ的临床资料，进行组织形态学分析及免疫表型检测。结果　１５例

ＩＭＴ术后随访时间为３～６０个月，其中１０例无瘤生存，３例术后半年到１年内复发，１例发生恶变。１例失访。免

疫组化结果：梭形细胞胞质内波形蛋白、平滑肌肌动蛋白、肌特异性肌动蛋白、结蛋白阳性率分别为１００％（１５／１５）、

８７％（１３／１５）、８０％（１２／１５）、４７％（７／１５）；间变型淋巴瘤激酶阳性率为４０％（６／１５）；Ｋｉ６７阳性超过１５％１例，Ｋｉ６７

阳性１０％２例，Ｋｉ６７阳性小于５％１２例。ＣＤ１１７、Ｓ１００、ＣＤ３４（内皮细胞标记）、肌调节蛋白、肌浆蛋白、肌红蛋白均

为阴性。结论　儿童ＩＭＴ是具有恶变倾向的间叶性肿瘤，具有一定的复发率。手术彻底切除仍为目前首选的治疗

方法，放疗和化疗的作用有待进一步探讨。
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　　炎症性肌纤维母细胞性肿瘤（ＩＭＴ）是一种中间性软组织

肿瘤，由肌纤维母细胞性梭形细胞和浆细胞、淋巴细胞、嗜酸性

粒细胞等炎症细胞构成。同义词有浆细胞肉芽肿、浆细胞假

瘤、炎症性肌纤维母细胞性增生、网膜肠系膜性黏液样错构瘤、

炎性假瘤。其局部复发、浸润性生长方式及染色体异常的特

点，支持这一病变为真性肿瘤。

１　资料与方法

１．１　一般资料　收集昆明市儿童医院２００６～２０１４年明确诊

断为ＩＭＴ的病例１５例，其中男８例，女７例。年龄１３ｄ至１２

岁，平均８岁，中位年龄５岁。发病部位为肺部３例，肠系膜３

例，回盲部２例，结肠２例，盆腔２例，肾脏１例，腹膜后１例，

头皮１例。

１．２　仪器与试剂　免疫组织化学染色试剂一抗、二抗、ＤＡＢ

显色系统均购自Ｄａｋｏ公司。

１．３　方法　标本均经１０％中性甲醛固定，石蜡包埋，３μｍ厚

切片，常规制片。免疫组织化学采用ＥｎＶｉｓｉｏｎ两步法。

２　结　　果

２．１　肿瘤大体情况　１５例送检标本最大者为８．５ｃｍ×５．８

ｃｍ×４．０ｃｍ，最小者为３．０ｃｍ×２．０ｃｍ×１．２ｃｍ，界限清楚或

多结节状，质韧，切面灰白色或灰黄色，呈旋涡状、编织状或黏

液样。少数有局灶出血、坏死或钙化。

　　注：瘤细胞梭形或短梭形，稀疏排列，混有炎细胞，背景水肿

性黏液样。

图１　肿瘤细胞 ＨＥ染色（×４００）

２．２　 镜下观察　 肿瘤细胞均为梭形或短梭形，稀疏或紧密

排列，核分裂少见；混有炎症细胞，背景为水肿性黏液样（图

１）。部分病例中可见神经节样肌纤维母细胞核大泡状，核仁嗜

酸性，细胞质丰富（图２）。部分病例肿瘤胶原化明显，细胞成

分少，炎细胞少，可有钙化和骨化，似瘢痕或硬化型纤维瘤病。

　　注：神经节样肌纤维母细胞核大泡状，核仁嗜酸性，胞质丰富。

图２　神经节样肌纤维母细胞 ＨＥ染色（×４００）

图３　梭形细胞 ＭＳＡ染色呈块状或弥漫的阳性（ＥｎＶｉｓｉｏｎ

两步法，×４００）

２．３　免疫表型　梭形细胞胞质内波形蛋白（ｖｉｍｅｎｔｉｎ）、平滑

肌肌动蛋白（ＳＭＡ）、肌特异性肌动蛋白（ＭＳＡ）、结蛋白

（Ｄｅｓｍｉｎ）阳性率分别为１００％（１５／１５）、８７％（１３／１５）、８０％

（１２／１５）、４７％（７／１５）；间变型淋巴瘤激酶（ＡＬＫ）阳性率为
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４０％（６／１５）；Ｋｉ６７阳性超过１５％１例，Ｋｉ６７阳性１０％２例，

Ｋｉ６７阳性小于５％１２例。ＣＤ１１７、Ｓ１００、ＣＤ３４（内皮细胞标

记）、ＭｙｏＤ１（肌调节蛋白）、肌浆蛋白（ｍｙｏｇｅｎｉｎ）、肌红蛋白

（ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ）均为阴性。

图４　梭形细胞ＡＬＫ染色阳性表达（ＥｎＶｉｓｉｏｎ两步法，×４００）

２．３　免疫表型　梭形细胞胞质内波形蛋白（ｖｉｍｅｎｔｉｎ）、平滑

肌肌动蛋白（ＳＭＡ）、肌特异性肌动蛋白（ＭＳＡ）、结蛋白

（Ｄｅｓｍｉｎ）阳性率分别为１００％（１５／１５）、８７％（１３／１５）、８０％

（１２／１５）、４７％（７／１５）；间变型淋巴瘤激酶（ＡＬＫ）阳性率为

４０％（６／１５）；Ｋｉ６７阳性超过１５％１例，Ｋｉ６７阳性１０％２例，

Ｋｉ６７阳性小于５％１２例。ＣＤ１１７、Ｓ１００、ＣＤ３４（内皮细胞标

记）、ＭｙｏＤ１（肌调节蛋白）、肌浆蛋白（ｍｙｏｇｅｎｉｎ）、肌红蛋白

（ｍｙｏｇｌｏｂｉｎ）均为阴性。

２．４　 随访　１４例获得随访资料，随访时间３～６０个月。其中

１０例恢复良好，无复发转移，肿瘤位于肺、肾、结肠及肠系膜。

３例术后半年到１年内复发，肿瘤位于回盲部、腹膜后。１例发

生恶变，肿瘤位于盆腔。１例失访。

３　讨　　论

　　ＩＭＴ最早由Ｂｒｕｎｎ等于１９３９年报道了２例肺梭形细胞

良性肿瘤，认为是一种炎症性瘤样病变。Ｕｍｉｋｅｒ等在１９５４年

提出肺内的这种梭形细胞增生是炎症后肿瘤（ｐｏｓｔｉｎｆｌａｍｍａ

ｔｏｒｙｔｕｍｏｒｓ）的观点。不久炎症后肿瘤这一名称逐渐过渡成为

易于理解和广泛应用的名称“炎性假瘤”。最近，ＷＨＯ软组织

肿瘤分类中将其归为纤维母细胞／肌纤维母细胞肿瘤、中间性、

偶有转移型。将ＩＭＴ定义为由分化的肌纤维母细胞性梭形细

胞组成的，常伴大量浆细胞和（或）淋巴细胞的一种肿瘤。ＩＭＴ

是一种少见的间叶性肿瘤，其病因与发病机制目前尚不清楚，

部分病例发生在手术、创伤或炎性反应以后，提示ＩＭＴ可能是

人体对损伤的一种异常或过度的反应。有文献报道１例病例

起病前曾行患侧附耳切除手术，术后反复感染经久不愈，推测

创伤等原因引起的炎症反应刺激与ＩＭＴ发生关系密切
［１］。

ＩＭＴ多发生于儿童及年轻人，平均年龄１０岁，中位数为９岁。

最常发生的部位是肺部［２］，肺外的部位包括肠系膜、大网膜、腹

膜后、膀胱、中枢神经系统、软组织、胃肠道、肝、肾、脾、胰

等［３５］。发生部位广泛，在不同的部位表现多样，肺部ＩＭＴ以

反复呼吸道感染、咳嗽、发热，常以支气管肺炎入院，腹腔内

ＩＭＴ可出现腹痛、腹胀，腹部包块等。膀胱内ＩＭＴ多以血尿

为主要症状。发生于回肠的ＩＭＴ可引起回结型肠套。

３．１　诊断与鉴别诊断　ＩＭＴ临床及影像学缺乏特异性表现，

确诊依赖病理学。ＩＭＴ光镜下主要由增生的肌纤维母细胞、

纤维母细胞、胶原纤维和炎性细胞组成。纤维母细胞／肌纤维

母细胞大部分呈梭形或短梭形，胞质嗜酸性，核卵圆形，居中，

可见核仁，轻度异型性，核分裂象少。Ｃｏｆｆｉｎ等
［６］提出３种组

织学类型：（１）黏液样／血管型。以黏液、血管、炎症细胞为主，

可类似结节性筋膜炎和横纹肌肉瘤。（２）梭形细胞密集型。以

梭形细胞为主，间杂炎细胞，类似纤维组织细胞瘤。（３）纤维

型。以胶原纤维为主类似瘢痕或硬化性纤维瘤少部分出现点

状或大片状的钙化和化生骨。本组病例中以梭形细胞密集型

多见，为１２例，黏液血管型２例，纤维型１例。ＩＭＴ在病理形

态上应与一些良、恶性的梭形细胞肿瘤病变进行鉴别，常见的

鉴别诊断如下：

３．１．１　结节性筋膜炎　多发生于皮下或浅筋膜的结节状肌纤

维母细胞性增生，细胞为梭形，呈不规则的短束状或交织状排

列，间质疏松，黏液样，可见外渗的红细胞和散在的淋巴细胞，

部分病例可见微囊性腔隙，通常不见浆细胞。ＡＬＫ阴性。

３．１．２　炎症性恶性纤维组织细胞瘤　多发生于成年人，肿瘤

细胞呈多形性，异型性明显，有多量的黄色瘤细胞核炎症细胞，

核分裂活跃，可见病理性核分裂象。免疫组织化学不表达肌源

性标记。

３．１．３　平滑肌肉瘤　多发生于中老年患者，绝大多数病例发

生于盆腔腹膜后或腹腔，肿瘤细胞主要由平行束状或交织束状

排列的嗜伊红色梭形细胞组成。核两端平钝或呈雪茄样，部分

瘤细胞核的一端见空泡，常形成凹陷性压迹。病理性核分裂像

多见，一般无炎性细胞弥漫浸润。７０％～８０％病例表达结

蛋白。

３．１．４　纤维瘤病　多发生于新生儿和婴幼儿，有明显的区带

现象，由淡染的周边区和深染的中心区组成，瘤细胞为结节状

或短束状排列的胖梭形纤维母细胞组成，其间有数量不等的胶

原纤维。少见炎细胞浸润。

３．１．５　胃肠道、网膜及腹膜后间质瘤　好发于４０～７０岁，较

少发生于儿童和青少年。肿瘤细胞呈梭形或短梭形，多呈交织

的短条束状或漩涡状排列，部分病例核端可见空泡或呈两端平

钝的雪茄样。一般无炎细胞弥漫浸润。ＣＤ１１７和ＣＤ３４阳性。

３．２　治疗与预后　目前治疗ＩＭＴ的方法有根治性切除、激素

治疗、放疗和化疗。大部分病例预后较好，部分ＩＭＴ有复发和

远处转移，少数还可发生恶变。肺外ＩＭＴ复发率约为２０％～

２５％，转移率小于５％
［７］。最常见转移部位是肺和脑，其次是

肝和骨。转移最常发生于诊断后１年内，偶有发生于手术切除

后９年的报道，术后长期随访很重要
［８］。有文献报道对于

ＩＭＴ放化疗效果不明确，但对于侵袭性强的ＩＭＴ推荐辅助放

化疗［９］。目前，酪氨酸酶抑制剂（ｅｒｉｚｏｔｉｎｉｂ）用于 ＡＬＫ阳性的

ＩＭＴ患者有个别报道，并取得了一定的效果。ＡＬＫ成为潜在

的分子治疗靶点，受体酪氨酸激酶抑制剂靶向治疗对多次复发

或因发生部位无法完全手术切除的患者提供了新的选择［１０］。

Ｏｎｇ等
［１１］提出Ｋｉ６７和ＡＬＫ阳性表达、肿瘤切缘阳性及肿瘤

大小与预后和局部复发关系密切，尤其是 Ｋｉ６７和 ＡＬＫ阳性

同时存在时，术后应给予化疗或局部放疗。鉴于ＩＭＴ有复发、

转移甚至恶变的可能，有必要进行长期追踪随访。
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表３　两组患者治疗前后８羟基脱氧鸟苷水平比较（狓±狊）

组别 例数／眼数 治疗前 治疗后

观察组 ５２／１０４眼 １２．２５±２．０６ ７．９２±１．０４＃

对照组 ５２／１０４眼 １２．１４±２．１０ ９．７８±２．０１

　　注：与组内治疗前比较，犘＜０．０５；与对照组比较，＃犘＞０．０５。

３　讨　　论

　　有相关文献研究指出，ＴＧ水平与糖尿病视网膜病变之间

具有密切的联系，ＬＤＬＣ水平异常与糖尿病黄斑水肿相关，高

血脂水平是导致患者发生糖尿病黄斑水肿的重要因素，故有效

降低患者的血脂有助于降低脂质渗出及渗出物的清除［４］。

氧化应激是高血脂糖尿病视网膜病变发生的关键环节，故

在临床期间加强抗氧化治疗可为糖尿病视网膜病变的治疗带

来新的突破［５６］。８羟基脱氧鸟苷为羟自由基在ＤＮＡ碱基的

Ｃ４、Ｃ５或Ｃ８位置中与脱氧鸟嘌呤核苷酸残基相结合后，经

进一步的氧化生成的，能够作为反映氧化应激及反映自由基水

平的有效标志物［７］。普罗布考是临床常见的降低血脂药物，其

对细胞间黏附因子１及Ｐ选择素的表达具有有效抑制作用，

进而阻碍单核细胞黏附至内皮细胞，改善内皮舒张效果明

显［８］。本组研究中，观察组患者在常规降糖、降压和激光治疗

的基础上加用普罗布考辅助治疗，其疗效及血脂变化与对照组

比较差异均无统计学意义（犘＞０．０５），但其８羟基脱氧鸟苷水

平的下降情况明显优于对照组，组间比较差异有统计学意义

（犘＜０．０５）。
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