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骨原发性恶性纤维组织细胞瘤的 ＭＲＩ表现及其诊断价值
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【摘要】　目的：探讨骨原发性恶性纤维组织细胞瘤（ＭＦＨ）的 ＭＲＩ表现及其诊断价值。方法：对５例手术病理或穿刺

活检证实的骨原发性 ＭＦＨ 的 ＭＲＩ表现、临床及病理学资料进行回顾性分析，并复习相关文献。结果：５例骨原发性

ＭＦＨ发生于股骨下端３例，发生于眶壁及脊柱各１例。ＭＲ平扫肿瘤组织呈不均匀长或稍长Ｔ１、长或稍长Ｔ２ 信号，与正

常骨组织分界清晰。含纤维组织成分较多的纤维瘤型恶性纤维组织细胞瘤Ｔ２ＷＩ则呈低信号强度。静脉注入ＧｄＤＴＰＡ

后，Ｔ１ＷＩ脂肪抑制序列肿瘤组织呈明显不均匀强化。结论：骨原发性 ＭＦＨ少见，易误诊为其他恶性骨肿瘤。ＭＲＩ能清

楚显示骨原发性 ＭＦＨ的病变部位、范围、轮廓以及与邻近组织结构的关系，但没有特异性，其最后确诊需临床、影像和病

理三者结合，病理检查是确诊的主要手段。
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　　恶性纤维组织细胞瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｆｉｂｒｏｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙ

ｔｏｍａ，ＭＦＨ）又称恶性纤维黄色瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｆｉｂｒｏｕｓ

ｘａｎｔｈｏｍａ）、纤维黄色瘤（ｆｉｂｒｏｘａｎｔｈｏｍａ），是原发于软

组织或骨的恶性肿瘤，主要由组织细胞和成纤维细胞

组成。１９６４年 Ｏｂｒｉｅｎ等首先报道 ＭＦＨ，１９７２年

Ｆｅｌｄｍａｎ等首次报道原发于骨的 ＭＦＨ。一般认为原

发于骨和软组织的 ＭＦＨ，其组织结构基本相似，但原

发于骨者少见，组织结构较为复杂，对其影像学表现更

是缺乏认识，常易误诊为骨肉瘤或纤维肉瘤等［１，２］。

本文搜集５例骨原发性ＭＦＨ，分析其ＭＲＩ表现，并与

手术病理对照，旨在探讨其影像学表现的病理基础及

ＭＲＩ对骨 ＭＦＨ的诊断价值。

材料与方法

搜集我院１９９５年１２月～２００３年１１月有完整

ＭＲＩ资料及手术病理结果的骨原发性 ＭＦＨ 患者５

例，其中男３例，女２例，年龄２７～６８岁，平均４１．６

岁，病程３个月～４年，平均１３个月。５例患者均以局

部疼痛或／和肢体活动受限为首发症状而就诊，３例患

者局部可触及明显的软组织肿块。５例患者均未检出

淋巴结肿大。血碱性磷酸酶（ＡＬＰ）水平均正常。发病

部位：股骨下段３例，眶壁１例，脊柱１例。所有患者

手术前均行 ＭＲＩ检查，３例同时行Ｘ线平片或ＣＴ检

查。１例发生于眶壁的 ＭＦＨ经穿刺活检证实，其余４

例均经手术病理证实。患者标本均行大体病理及免疫

组织化学检查。

结　果

３例原发于长骨的 ＭＦＨ 均位于干骺端，Ｘ线或
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ＣＴ表现为不规则溶骨性骨质破坏，无骨膜反应，伴周

围软组织肿胀或肿块形成。ＭＲ平扫肿瘤组织呈长或

稍长Ｔ１、Ｔ２ 信号，与正常骨组织分界清晰，其内信号

不均匀，可见更长Ｔ１、Ｔ２ 信号液化坏死区，瘤周未见

明显水肿。静脉注入 ＧｄＤＴＰＡ后，Ｔ１ＷＩ脂肪抑制

序列显示肿瘤组织呈明显不均匀强化。１例原发于右

股骨下端的 ＭＦＨ 表现为右股骨远端骨质信号异常，

呈长Ｔ１、稍长Ｔ２ 信号，右胫骨近端亦可见小点、片状

长Ｔ１、稍长Ｔ２ 异常信号（图１）。１例原发于脊柱的

ＭＦＨ可见多个椎体呈团片状长Ｔ１、稍长Ｔ２ 信号，椎

管内硬膜外亦可见条带状稍长Ｔ１、稍长Ｔ２ 异常信号，

邻近的硬脊膜囊受压变形，增强后病变区域呈轻度至

中度不均匀强化（图２ａ～ｃ）。手术后标本肿瘤组织多

呈淡黄及灰白色相间，切面质脆呈鱼肉状，并可见出血

坏死区，与周围组织分界不清，伴骨皮质及骨膜破坏。

镜下观肿瘤主要由成纤维细胞和组织细胞构成，此外

还有泡沫细胞、Ｔｏｕｔｏｎ细胞、瘤巨细胞及各类数量不

等的炎性细胞等（图２ｄ）。免疫组织化学检查Ｖｉｍｅｎ

ｔｉｎ、Ｌｙｓｏｚｙｍｅ和ＣＤ６８均呈阳性。

讨　论

１．临床特点

骨恶性纤维组织细胞瘤（骨 ＭＦＨ）。多为原发，

亦可继发于畸形性骨炎、骨梗死、多发性骨软骨瘤等。

其发病率低，在原发性骨肿瘤中约占１．９％，在恶性骨

肿瘤中约占４．０％。好发于中年以上，３０～６０岁多见，

男略多于女。临床病程缓慢，可持续数月至数年，常有

疼痛、肿胀、功能障碍及骨折等表现。局部可出现大小

不等的肿块，质软、边界不清。多累及长骨骨干及干骺

端，发生于股骨下端、胫骨上端者占５０％，少数发生于

脊柱、颌面骨或其它扁骨。实验室检查一般无异常发

现［３６］。本组５例患者均以局部疼痛或／和肢体活动受

限为首发症状而就诊，３例局部可触及明显的软组织肿

块。５例实验室检查均无异常发现。

２．组织起源与病理学特点

关于骨 ＭＦＨ的组织起源大体有３种意见
［３，４，７］：

①起源于组织细胞；②起源于纤维母细胞；③起源于未

分化间叶细胞。通过本组４例手术病例镜下的观察，

笔者认为骨 ＭＦＨ起源于未分化间叶细胞。该种细胞

相当于一种多能干细胞，可以向多方向分化，所以

ＭＦＨ肿瘤细胞可以同时向纤维母细胞、组织细胞、多

核巨细胞（Ｔｏｕｔｏｎ细胞）及瘤巨细胞等多方向分化发

展，并出现一些中间型及变异型细胞，肿瘤细胞的多样

性反映了原始间叶细胞的不同发展分化阶段。根据骨

恶性纤维组织细胞瘤内各种组织含量的多少，分为组

织细胞型、纤维瘤型和黄瘤型等三种亚型［１３，８］。分化

程度不同的纤维母细胞及编织状胶原纤维组成Ｓｔｏ

ｒｉｆｏｒｍ结构，这是本病的特征性表现。间质中见不到

成骨或软骨的成分。近年来，随着免疫组织化学技术

的广泛应用，对骨 ＭＦＨ 有了新的认识。骨 ＭＦＨ 肿

瘤细胞均表达Ｖｉｍｅｎｔｉｎ，并不同程度的表达了Ｌｙｓｏ

ｚｙｍｅ、ａＡＴ、ａＡＣＴ和ＣＤ６８
［８］。本组５例免疫组织化

学检查Ｖｉｍｅｎｔｉｎ、Ｌｙｓｏｚｙｍｅ和ＣＤ６８均呈阳性。

３．影像学表现

骨恶性纤维组织细胞瘤影像学表现复杂多样，单

纯溶骨性骨质破坏及周围软组织肿块是其常见和主要

的影像学表现，但其形态、范围和程度有较大差异。Ｘ

线及ＣＴ检查显示病变区骨质常呈虫噬样、鼠咬状或

地图样溶骨性破坏，边界不清，无残留骨和硬化缘，骨

皮质中断缺损、骨膜反应和膨胀性生长罕见。肿瘤穿

破皮质后，常形成软组织肿块［１，２］。肿瘤组织在 ＭＲ

Ｔ１ＷＩ呈低到中等信号强度，Ｔ２ＷＩ呈不均匀性高、低

混杂信号强度。Ｔ２ＷＩ上低信号部分表示纤维性病

变，主要由致密胶原纤维构成，细胞成分较少；高信号

区表示基质中含有成纤维细胞以及其他类型细胞等较

多的细胞成分。静脉注入 ＧｄＤＴＰＡ后，Ｔ１ＷＩ脂肪

抑制序列显示病变区呈不均匀性强化，周围部分强化

明显，中央坏死区无明显强化，但这些表现缺乏特异

性［１３］。ＭＲＩ可清楚显示肿瘤对骨外软组织的侵犯情

况。本组５例骨 ＭＦＨ 患者中，１例原发于右股骨下

端的 ＭＦＨ 表现为右股骨远端骨质呈长Ｔ１、稍长 Ｔ２

信号，右胫骨近端亦可见小点片状长 Ｔ１、稍长 Ｔ２ 信

号，这种跨关节的多骨病变文献中未见报道。１例原

发于脊柱的 ＭＦＨ可见多个椎体呈团片状长Ｔ１、稍长

Ｔ２ 信号，椎管内硬膜外亦可见条带状稍长Ｔ１、稍长Ｔ２

信号，邻近硬脊膜囊受压变形，增强后病变区域呈轻度

至中度不均匀强化，文献中亦较少报道。

４．诊断与鉴别诊断

骨原发性 ＭＦＨ的确诊主要根据其组织病理学表

现，其组织相必须具备：①存在大量的纤维母细胞与组

织细胞以及两者之间的异型过渡形态；纤维母细胞的

特征性轮辐状或花瓣状排列具有重要的诊断意义，但

这些结构并不是 ＭＦＨ所特有；②Ｔｏｕｔｏｎ细胞及瘤巨

细胞是诊断 ＭＦＨ 必备的成分，Ｔｏｕｔｏｎ细胞胞浆丰

富、均匀、粉红染色，核较多、大小一致呈花环状排列整

齐。瘤巨细胞可以是多核或单核，核异型性明显，胞浆

略嗜碱性呈紫红色。③肿瘤组织内有较多炎性细胞浸

润，以淋巴细胞为主，甚至可见淋巴滤泡样结构［３，８］。
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图１　右股骨下端 ＭＦＨ。ａ）膝关节 ＭＲＩ平扫冠状面Ｔ１ＷＩ，示右股骨远端骨质呈长

Ｔ１ 异常信号（箭），右胫骨近端亦可见小点片状长Ｔ１ 异常信号；ｂ）冠状面Ｔ２ＷＩ示

上述病变区域呈稍长Ｔ２ 异常信号（箭）。　图２　脊柱 ＭＦＨ。ａ）ＭＲ平扫矢状面

Ｔ１ＷＩ示多个椎体呈团片状长Ｔ１ 异常信号。椎管内硬膜外亦可见条带状稍长Ｔ１ 异

常信号（箭），邻近的硬脊膜囊受压变形；ｂ）矢状面Ｔ２ＷＩ示上述病变均呈稍长Ｔ２ 异

常信号（箭）；ｃ）ＭＲ增强扫描示病变区域呈轻度至中度不均匀强化（箭）；ｄ）病理片

镜下示肿瘤主要由成纤维细胞和组织细胞构成，还有泡沫细胞、瘤巨细胞及各类数量

不等的炎性细胞等（×４００，ＨＥ）。

　　骨原发性 ＭＦＨ需与以下４种疾病鉴别。①骨肉

瘤：好发于青少年，病程进展快，血清碱性磷酸酶

（ＡＬＰ）常升高，骨膜反应明显，可见Ｃｏｄｍａｎ三角及放

射状骨针。组织学上肿瘤内可见新生瘤性骨样组织，

但无纤维母细胞花瓣状特殊排列，也无典型之组织细

胞。骨 ＭＦＨ内未见新生瘤性骨样组织，只是偶见残

存骨组织，这是从形态上与骨肉瘤相鉴别的关键所在。

②骨纤维肉瘤（ＦｉｂｒｏｕｓＳａｒｃｏｍａ，ＦＳ）：以３０～４０岁多

见，Ｘ线表现为溶骨性破坏和软组织肿块影，骨破坏区

边界不清，软组织肿块相对较少，骨膜反应少或无，病

理骨折多见。镜下细胞形态相对较一致，常排列呈束

状，缺少典型的Ｓｔｏｒｉｆｏｒｍ结构，无

组织细胞样及其它背景细胞。免

疫表型：ａＡＴ、ａＡＣＴ、ＣＤ６８、Ｌｙｓｏ

ｚｙｍｅ一般不表达。骨 ＭＦＨ 属于

一种广泛意义范畴的ＦＳ或称变异

型ＦＳ，而组织细胞样细胞和其它

背景细胞的存在成为骨 ＭＦＨ 区

别于ＦＳ的主要标志。③恶性骨巨

细胞瘤：多见于３０～４０岁，Ｘ线表

现为溶骨性破坏，一般不形成软组

织肿块，肿瘤多呈偏心性、膨胀性

生长，轮廓清晰。镜下可见异型性

瘤巨细胞和多核巨细胞，但缺少纤

维母细胞和Ｓｔｏｒｉｆｏｒｍ结构，可部

分表达Ｖｉｍｅｎｔｉｎ和巨噬细胞标记

酶［７］。④溶骨性骨转移瘤：发病年

龄多在４０岁以上，常累及骨干而

较少累及骨端。病灶往往多发，骨

膜反应和软组织肿块少见。有些

瘤细胞ＣＫ、ＥＭＡ、ＣＥＡ呈阳性表

达以及临床发现其它脏器有原发

肿瘤则有助于鉴别诊断［４］。本组１

例发生于脊柱的原发性 ＭＦＨ，其

影像学表现与脊柱转移瘤十分相

似，但患者年龄仅３３岁，应考虑到

血液病、骨 ＭＦＨ的可能。

总之，骨原发性 ＭＦＨ 无论是

临床表现和实验室检查，还是 Ｘ

线、ＣＴ及 ＭＲＩ表现均无特征性，

其最后确诊需临床、影像和病理三

者结合，病理检查是确诊的主要手

段。尽管如此，ＭＲＩ检查仍具有独

特的优越性，它不仅能显示骨原发

性 ＭＦＨ的病变部位、范围、轮廓、肿瘤的组成成分以

及与周围组织的关系，而且对脊柱 ＭＦＨ 病变的显示

更是其他影像学检查所无法比拟的，从而为临床治疗

方案的制订、预后判断以及疗效观察等提供重要依据。
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图１　ＣＴ增强扫描示左侧第７肋腋缘处一６．０ｃｍ×４．５ｃｍ×

１１．０ｃｍ大小团块状影（箭），肿块以软组织密度为主，其内可见

不连续的壳状及斑点状骨质密度影，部分区域可见不规则坏死。

图２　术后６个月胸片复查，示左侧胸壁巨大软组织肿块影（箭）。
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　　病例资料　患者，男，１６岁，发现左侧胸壁包块５个月余，

包块逐渐增大。体检：左侧腋前线第７肋间隙有一约４ｃｍ×

４ｃｍ包块，局部有压痛，质地较硬，边界清楚，活动度欠佳，无波

动，皮肤无红肿。胸片：左第７肋腋段梭形肿大，骨密度不均。

ＣＴ显示左侧第７肋腋缘处一肿块影，部分区域可见不规则坏

死（图１）。后行左第７肋骨肿瘤根治术。

术中见左第７肋骨肿瘤源于肋软骨，约１２ｃｍ×８ｃｍ×８ｃｍ

大小，侵及肋间肌、壁层胸膜、部分胸壁肌肉。包块向胸腔内突出

与左下肺基底段胸膜粘连，第６、８肋未受侵。术后病理诊断：（左

第７肋骨）原始神经外胚叶瘤。骨及周围肌组织均见肿瘤，补充

切除肋间肌未见肿瘤累及。免疫组化：ＣＤ９９（＋）、Ｓｙｎ和ＮＳＥ少

许瘤细胞（＋）、ｄｅｓｍｉｎ（－）、ＬＣＡ（－）。术后行化疗７次及放疗１

次，化疗期间出现肿瘤转移，现全身多处可见包块隆起，复查胸片

提示左侧胸壁巨大软组织肿块影（图２）。Ｂ超发现肝脏转移。

讨论 　 原 始 神 经 外 胚 叶 瘤 （ｐｒｉｍｉｔｉｖｅｎｅｕｒｏｅｃｔｏｄｅｒｍａｌ

ｔｕｍｏｕｒ，ＰＮＥＴ）是一种罕见的发病年龄小的高度恶性肿瘤，由

Ｈａｒｔ等
［１］于１９７３年首先提出这一名词，其组织学特征是９０％

的肿瘤实质由一种类似胚胎神经管原始未分化细胞构成，这些

细胞具有多向分化性，包括神经母细胞瘤（ｎｅｕｒｏｂｌａｓｔｏｍａ，ＮＢ）、

非ＮＢ的ＰＮＥＴ以及特定方向分化的ＰＮＥＴ，后二者又称为外

周性原始神经外胚叶瘤［２］。２０００年 ＷＨＯ将ＰＮＥＴ在神经系

统新的肿瘤分类中单独列出以区别于其他的胚胎性肿瘤。文

献报道非中枢神经ＰＮＥＴ有５种主要好发部位：头颈、肩胛骨

和腋窝、胸部、腹部、脊柱。患者多无急性病史，病程长，部分见

于外伤等诱因，可局部疼痛、功能障碍、无明显发热剧痛等［２］。

ＰＮＥＴ的预后很差，且不同的部位预后不同，总病死率约

６２％
［３］，发生于肩胛骨和脊柱的ＰＮＥＴ存活率高于其他部位，

发生于腹部的预后最差［４］。ＰＮＥＴ在影像上通常无特异性表

现，一般可有骨质破坏和软组织肿块，肿块通常较大，可由多种

成分构成，包括囊性、坏死、肿瘤内出血以及灶性的钙化［５］，骨

质破坏区呈偏心性、溶骨性改变，沿髓腔发展，内见软组织肿瘤

新生物，无骨膜反应和瘤骨，不易穿破骺板。肿瘤实质在ＣＴ上

为稍高密度，在 ＭＲ的Ｔ１ＷＩ上呈等信号或稍低信号，在Ｔ２ＷＩ

上呈等信号，有报道称其在弥散加权像有一定特征。其病理学

特征为弥漫的原始小细胞，形成 ＨｏｍｅｒＷｒｉｇｈｔ菊形团和明显

的纤维组织分隔成小叶，菊形团大多是完整的，并有成胶质细

胞或神经元分化［６］，免疫组化中ＮＳＥ阳性有诊断价值。ＰＮＥＴ

在影像学上缺乏特异性表现，与其他神经源性恶性肿瘤不易鉴

别，最后确诊还有赖于病理检查，通过ＣＴ和 ＭＲ的表现结合临

床资料可考虑其可能性。
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［６］　李勇刚，王仁法．脊柱原始神经外胚叶肿瘤一例［Ｊ］．临床放射学杂

志，２００４，２３（１）：８４．
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