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　　自１９９１年Ｇｅｒａｌｄ等
［１］首先报道腹腔内促纤维组织增生性

小圆细胞肿瘤（ｄｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃｓｍａｌｌｒｏｕｎｄｃｅｌｌｔｕｍｏｒ，ＤＳＲＣＴ）以

来，目前文献报道不超过３００例
［２］，而关于影像表现方面的报

道甚少。本文着重从影像学角度对腹部ＤＳＲＣＴ的诊断以及鉴

别诊断要点作一综述。

临床资料

早期文献报道ＤＳＲＣＴ多发生于男性青少年，近期文献报

道也仍以青少年为主，但年龄跨度较大（５～５２岁），男女比为

４∶１
［３］，其中国内报道１例为６５岁女性发病

［４］。该肿瘤多发生

于腹腔或盆腔腹膜，但也有胸膜、附睾、肝脏、颅内、腮腺、眼眶

皮肤、舌根、球后肌锥内、肾脏等处发病的报道［５，６］，提示该肿瘤

并不具有特定发病部位。腹部ＤＳＲＣＴ临床表现无特异性，Ａｌ

ｂｅｒｔｏ和Ｄａｏ等
［２，７］回顾性分析了７１例患者，其临床表现起初

主要为腹部疼痛（５２．１％）、进而引起腹部膨隆，并可触及明显

肿块。

文献报道该肿瘤侵袭能力强，恶性度高，预后极差［５，８］，也

有报道称要根据发生部位、分化程度、肿瘤大小、浸润及转移状

况等多种因素综合分析判定，如有多种分化或出现一些较成熟

组织而 无 转 移 者 预 后 较 好［４］。关 于 治 疗，Ｋｉｍ 等
［９］提 出

ＤＳＲＣＴ以化疗、手术及放疗结合的综合治疗原则。

病理

大体标本示肿瘤绝大多数为多结节，大小不一，直径０．５～

４０．０ｃｍ，大多表面光滑，附着或借蒂附着于腹膜、胸膜和睾丸鞘

膜。肿瘤切面呈实性，灰白色，质实、坚硬，可有粘液感、出血或

坏死［１０］。其组织起源仍不清楚，可能来源于具有多潜能分化的

原始间叶细胞或为神经外胚叶和原始间叶组织共同起源［５］。

主要组织学诊断指标如下：①有大量致密纤维增生；②肿瘤细

胞为呈团、索状排列的小圆细胞（图１）；③少数小圆细胞伴有多

种分化潜能；④免疫组化肿瘤细胞有不同程度地表达上皮、间

叶及神经内分泌的标记。近来文献资料显示该肿瘤在遗传学

上有一独特的细胞遗传学特点，即ＥＷＳ基因与 ＷＴ１ 基因融合

后发生染色体异位［ｔ（１１；２２）（ｐ１３；ｑ１２）］
［３，１１，１２］。免疫组化的

结果显示瘤细胞具有上皮源性、间叶性和神经源性等多向分化

的特点，其中ＣＫ、ＥＭＡ、Ｄｅｓｍｉｎ、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ、ＭＩＣ２ 和 ＮＳＥ均呈

阳性表达，少数病例尚可表达Ｌｅｕ７、ＳＭＩ３３、Ｓ１００、Ａｃｔｉｎ、Ｃｈｒｏ

ｍｏｇｒａｎｉｎ和突触素等，ＷＴ１ 抗体胞核强阳性表达
［８］。电镜下肿

瘤细胞为分化差的小细胞，伴有明显的桥粒样连接，较突出的

特征是常可见核旁丰富的中间丝形成同心圆结构，间质为典型

的肌纤维母细胞间质［８］。

影像学表现

腹部ＤＳＲＣＴ的影像学表现方面的文献报道比较少，最具

特征性的表现为位于网膜、肠系膜内或邻近膀胱的没有明确器

官来源的软组织肿块，单发或多发均可［１３］。肿瘤生长最常见的

部位是盆腔，其次是沿腹膜广泛分布，也可见于腹膜后［２］。肿

瘤可发生腹膜多发种植播散、邻近脏器的直接侵犯，肝脏多发

转移也比较常见，另外也可见腹、盆腔淋巴结多发转移以及不

同程度的腹水形成［１３，１４］。腹部外的血行转移比较少见，但也有

文献报道可见肺部、胸膜、髂骨及阴囊转移［７，１４１６］。

１．超声

ＤＳＲＣＴ的超声检查主要表现为腹腔巨大肿块，回声不均

匀，多普勒血管显像显示血供丰富［９］，或表现为边界清楚的低

回声肿块，其中心可见无回声区［８，１３］。

２．ＣＴ

ＣＴ是腹部ＤＳＲＣＴ最常用的检查方法，平扫显示腹腔、盆

腔内或腹膜后多发分叶状无明确器官来源的软组织肿块

（图２），边界较清楚，大小不一，最大径达４０ｃｍ，密度多不均匀，

其中心区域的不同范围低密度改变与大体标本中的坏死灶相

对应，Ｐｅｒｒｙ等
［１３］报道９例患者中７例可见肿块中央低密度改

变。部分患者可见肿块内多发斑点状高密度钙化灶，当发生腹

膜种植转移时，腹膜呈局限性或弥漫性不同程度增厚，可呈结

节样改变（图３），肝脏多发转移灶表现为大小不等低密度改变，

也可伴发腹水、腹膜后及腹股沟多发肿大淋巴结，但比较少见，

亦可出现压迫输尿管引起的肾盂积水等继发表现［１３，１６］。增强

扫描肿瘤呈轻度强化（图４）或不均匀强化
［８，１２１４］，其强化程度接

近于腹壁肌肉强化［１３］。

３．ＭＲＩ

有关ＤＳＲＣＴ的 ＭＲＩ表现的文献报道更为少见，Ｔ１ＷＩ上

肿物多呈中等信号，Ｔ２ＷＩ多呈高信号，Ｕｋｉｈｉｄｅ等
［１６］报道２例

肿瘤呈不均匀信号，Ｔ１ＷＩ信号低于或等于骨骼肌信号，其内可

见小囊样改变，Ｔ２ＷＩ显示６个肿块内可见液液平面，以上表

现反映了肿瘤出血、坏死的病理特点，增强扫描呈不均匀强化，

肿瘤中心可见无强化的低信号区，强化特点也符合病灶的病理

表现。Ｏｕｔｗａｔｅｒ等
［１７］报道１例升结肠前方的 ＤＳＲＣＴ肿块，

Ｔ１ＷＩ呈等信号，其内可见高信号改变（出血性坏死），Ｔ２ＷＩ肿

块中心出血坏死区为高信号，肿块实质部分呈等信号。ＭＲＩ的

优势在于多方位成像更易于显示肿瘤及其种植转移的范围，冠
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　图１　ＨＥ染色。瘤组织呈巢片状分布，间质为硬化的纤维组织，瘤细胞小，核大异型性明显。

图２　ＣＴ平扫示盆腔腹膜后巨大不规则实质性团块，中等密度，与周围脏器分界不清。

图３　肿瘤切除术后４个月。ＣＴ增强扫描示下腹腔及腹膜后多发结节状肿块，不均匀轻度强

化，与周围组织分界不清。　图４　术前ＣＴ增强扫描，示病灶轻度强化。

状面Ｔ２ＷＩ显示多发腹膜种植

播散 的 高 信 号 病 灶 较 为 清

楚［１６］。

综上所述，腹部 ＤＳＲＣＴ

的影像学表现复杂多样，无特

异性，相对的特征性表现为腹

腔、盆腔及腹膜后多发无明确

器官来源的软组织肿块，ＣＴ

对于显示肿瘤内多发斑点状

钙化比较敏感，ＭＲＩ易于显示

肿瘤的出血、坏死灶及病变累

及范围，增强扫描肿瘤呈轻度

强化或不均匀强化，部分肿瘤

直接侵犯邻近脏器，可以发生

腹膜多发种植转移，也可发生

肝脏转移及腹膜后、腹股沟的

多发淋巴结转移。发生于青

少年或年轻人的具有此特点

的 腹 部 病 变 要 注 意 考 虑

ＤＳＲＣＴ的可能。

鉴别诊断

腹部ＤＳＲＣＴ无特异性的

影像学表现，而且目前报道的

病例数目有限，诊断经验不

足，需与其它发生于腹腔和腹

膜后的肿瘤相鉴别。

恶性纤维组织细胞瘤 （ｍａｌｉｇｎａｎｔｆｉｂｒｏｕｓｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｍａ，

ＭＦＨ）：ＭＦＨ在临床与影像学表现方面均与腹部 ＤＳＲＣＴ相

似，临床上可以出现腹痛及腹部肿块，ＣＴ平扫密度稍低于肌

肉，肿块较大时也伴发出血、坏死及钙化，并且易于侵犯周围组

织器官，术后容易复发。但以下几点有助于鉴别诊断［１８，１９］：①

ＭＦＨ发病年龄以中老年多见，而 ＤＳＲＣＴ以青少年多见；②

ＭＦＨ好发部位为腹膜后，从而易侵犯腹膜后器官使之变形，与

腹腔脏器脂肪间隙存在，而ＤＳＲＣＴ主要发生部位为盆腔；③

ＭＦＨ内部钙化多呈团块状及弧形，ＤＳＲＣＴ钙化主要为斑点

状；④ＭＦＨ增强扫描呈中、重度强化，较ＤＳＲＣＴ强化明显，并

且不发生种植转移，而ＤＳＲＣＴ可以发生腹膜广泛种植。

腹膜后或腹腔淋巴瘤：腹膜后或腹腔恶性淋巴瘤临床也常

表现为腹部不适、腹痛及腹部包块等，亦可伴发贫血、发热及体

重减轻，后期肿大淋巴结多融合成团块状，密度均匀或不均匀，

也与 ＤＳＲＣＴ 有相似之处，但两者在以下几个方面表现不

同［２０］：①淋巴瘤多发生于中年男性，而ＤＳＲＣＴ多为青少年；②

淋巴瘤发病早期ＣＴ平扫表现为腹膜后或腹腔多数淋巴结肿

大，ＤＳＲＣＴ则早期即表现为实质性肿块，不具有淋巴结肿大的

影像特征；③淋巴瘤在增强扫描动脉期可稍有强化，静脉期病

灶密度稍降低，并且具有瘤灶较小者强化相对明显，瘤灶较大

者强化较差的特点，而ＤＳＲＣＴ的强化程度与病灶大小无明确

关系；④淋巴瘤可以推移、包绕邻近血管，而ＤＳＲＣＴ多表现为

推移邻近脏器；⑤脾未受浸润前即出现体积增大，也是淋巴瘤

的一个显著特点，而ＤＳＲＣＴ未见此表现。

局限性腹膜间皮瘤：也可表现为腹腔肿块，并可侵犯相邻

脏器，但以下几方面与腹部ＤＳＲＣＴ不同
［２１］：①局限性腹膜间

皮瘤多见于４０岁以上中老年人，可能有石棉接触史，而ＤＳＲＣＴ

多发生于青少年，无特殊病史；②ＣＴ平扫局限性腹膜间皮瘤表

现为腹腔、盆腔或后腹膜腔内巨大囊实性肿块，以囊性为主伴

多发囊腔形成，部分囊壁厚薄不均，并可见壁结节，而ＤＳＲＣＴ

则表现为以实质性为主的肿块，可伴坏死及出血；③增强扫描

局限性腹膜间皮瘤实质部分显著强化，而 ＤＳＲＣＴ表现为轻度

或不均匀强化；④局限性腹膜间皮瘤一般无远处转移，也不伴

发腹水，而ＤＳＲＣＴ可以发生腹膜种植转移、远处脏器及淋巴结

转移，也可以出现腹水。

脂肪肉瘤：发生于腹膜后间隙的脂肪肉瘤起病隐匿，发现

时往往已经很大，可占据大部分腹腔、盆腔，与腹部ＤＳＲＣＴ也

较相似，但两者也存在以下不同：①脂肪肉瘤发病年龄多在

５０～６０岁，不同于ＤＳＲＣＴ；②脂肪肉瘤以沿各间隙侵袭性生长

为特点，易包绕大血管及腹腔脏器［２２］，而ＤＳＲＣＴ多表现为推

挤邻近脏器；③大多数脂肪肉瘤内可见到脂肪密度，ＤＳＲＣＴ尚

未见含脂肪组织的报道。但硬化性脂肪肉瘤ＣＴ不论平扫还是

增强扫描密度较均匀，呈均匀的肌密度［２３］，与不伴有坏死的

ＤＳＲＣＴ难以鉴别。
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转移瘤：发病年龄较大，多发生于肝门区及腹膜后，且有

胃、胰腺、结肠等原发肿瘤的病史，结合临床资料及比较固定的

发病部位比较容易与腹部ＤＳＲＣＴ鉴别。

神经母细胞瘤：多见于婴幼儿，常位于脊柱旁，肿块多单

发，较大时可以推挤邻近组织和器官，并可包埋腹主动脉和下

腔静脉，钙化形式多样，而腹部ＤＳＲＣＴ发生年龄为青少年为

主，发生部位广泛，并且可以多发或腹腔广泛种植转移。

平滑肌肉瘤：腹部平滑肌肉瘤是肠系膜平滑肌源性原发恶

性肿瘤，多见于小肠系膜，瘤体中等硬度，影像学表现多样，也

无特征性，可为数个肿块粘连在一起，也可为单发大的多囊性

肿物，或为一个巨大实性肿瘤，含多数扩张薄壁的血管，易出

血，与腹部ＤＳＲＣＴ较难鉴别。但是两者在临床资料方面存在

以下不同点：① 平滑肌肉瘤多发生于成人，女性多见，而

ＤＳＲＣＴ多发生于男性青少年；②平滑肌肉瘤多经血行转移，少

数可转移到局部淋巴结，不发生腹膜种植转移。

由于ＤＳＲＣＴ的临床表现无明显的特异性，并随着促纤维

增生性小圆细胞瘤逐渐被大家认识，其诊断很可能首先由影像

学检查提示，所以放射科医生要熟悉这种少见的肿瘤。
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２３４．

［３］　ＲｏｂｅｒｔｓＰ，ＢｕｒｃｈｉｌｌＳＡ，ＢｅｄｄｏｗＲＡ，ｅｔａｌ．ＡＣｏｍｂｉｎｅｄＣｙｔｏｇｅｎｉｃ

ａｎｄＭｏｌｅｃｕｌａｒＡｐｐｒｏａｃｈｔｏＤｉａｇｎｏｓｉｓｉｎａＣａｓｅｏｆＤｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃ

ＳｍａｌｌＲｏｕｎｄＣｅｌｌＴｕｍｏｒｗｉｔｈａＣｏｍｐｌｅｘＴｒａｎｓｌｏｃａｔｉｏｎ［Ｊ］．Ｃａｎｃｅｒ

ＧｅｎｅｔＣｙｔｏｇｅｎｅｔ，１９９９，１０８（１）：１９２５．

［４］　高冬霞，廖松林，石雪君，等．促纤维小圆细胞肿瘤５例临床病理、

免疫组化及电镜观察［Ｊ］．临床与实验病理学杂志，２０００，１６（５）：

３５３３５６．

［５］　王子慧，丁鼎，蔡广玲，等．成人腹腔内促纤维组织增生性小细胞瘤

１例［Ｊ］．诊断病理学杂志，２００４，１１（１）：６．

［６］　ＳｕＭＣ，ＪｅｎｇＹＭ，ＣｈｕＹＣ．ＤｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃＳｍａｌｌＲｏｕｎｄＣｅｌｌＴｕｍｏｒ

ｏｆｔｈｅＫｉｄｎｅｙ［Ｊ］．ＡｍＪＳｕｒｇＰａｔｈｏｌ，２００４，２８（１０）：１３７９１３８３．

［７］　ＤａｏＨＮ，ＤａｃｈｍａｎＡＨ．ＣＴＦｉｎｄｉｎｇｓｏｆＲｅｇｒｅｓｓｉｏｎｉｎＩｎｔｒａａｂｄｏｍ

ｉｎａｌＤｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃＳｍａｌｌｃｅｌｌＴｕｍｏｒ［Ｊ］．ＣｌｉｎＩｍａｇｉｎｇ，１９９５，１９

（４）：２４４２４６．

［８］　曲利娟，季天海，余英豪，等．促纤维增生性小圆细胞瘤的光学显微

镜及电子显微镜观察［Ｊ］．电子显微学报，２００１，２０（６）：７２３７３３．

［９］　ＫｉｍＪＨ，ＧｏｏＨＷ，ＹｏｏｎＣＨ．ＩｎｔｒａａｂｄｏｍｉｎａｌＤｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃＳｍａｌｌ

ＲｏｕｎｄｃｅｌｌＴｕｍｏｒＭｕｌｔｉｐｈａｓｅＣＴＦｉｎｄｉｎｇｓｉｎｔｗｏＣｈｉｌｄｒｅｎ［Ｊ］．

ＰｅｄｉａｔｒｉｃＲａｄｉｏｌ，２００３，３３（６）：４１８４２１．

［１０］　季天海，张哉根，余英豪．促纤维增生性小圆细胞瘤的病理诊断及

其鉴别诊断［Ｊ］．国外医学：生理、病理科学与临床分册，１９９９，１９

（５）：４０８４１０．

［１１］　ＰｅｒｅｚＲＰ，ＺｈａｎｇＰＪ．ＤｅｔｅｃｔｉｏｎｏｆＥＷＳＷＴ１ＦｕｓｉｏｎｍＲＮＡｉｎａ

ＳｃｉｔｉｅｓｏｆａＰａｔｉｅｎｔｗｉｔｈＤｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃＳｍａｌｌＲｏｕｎｄＣｅｌｌＴｕｍｏｒ

ｂｙＲＴＰＣＲ［Ｊ］．ＨｕｍＰａｔｈｏｌ，１９９９，３０（２）：２３９２４２．

［１２］　ＳｈｉｍｉｚｕＹ，Ｍｉｔｓｕｉｔ，ＫａｗａｋａｍｉＴ，ｅｔａｌ．ＮｏｖｅｌＢｒｅａｋｐｏｉｎｔｓｏｆｔｈｅ

ＥＷＳＧｅｎｅａｎｄｔｈｅＷＴ１ＧｅｎｅｉｎａＤｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃＳｍａｌｌＲｏｕｎｄ

ＣｅｌｌＴｕｍｏｒ［Ｊ］．ＣａｎｃｅｒＧｅｎｅｔＣｙｔｏｇｅｎｅｔ，１９９８，１０６（２）：１５６１５８．

［１３］　ＰｉｃｋｈａｒｄｔＰＪ，ＦｉｓｈｅｒＡＪ，ＢａｌｆｅＤＭ，ｅｔａｌ．ＤｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃＳｍａｌｌ

ＲｏｕｎｄＣｅｌｌＴｕｍｏｒｏｆｔｈｅＡｂｄｏｍｅｎ：ＲａｄｉｏｌｏｇｉｃＨｉｓｔｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃ

Ｃｏｒｒｅｌａｔｉｏｎ［Ｊ］．Ｒａｄｉｏｌｏｇｙ，１９９９，２１０（３）：６３３６３８．

［１４］　ＭａｉｎｅｎｔｉＰＰ，ＲｏｍａｎｏＬ，ＣｏｎｔｅｇｉａｃｏｍｏＡ，ｅｔａｌ．ＲａｒｅＤｉｆｆｕｓｅＰｅｒ

ｉｔｏｎｅａｌＭａｌｉｇｎａｎｔＮｅｏｐｌａｓｍｓＣＴＦｉｎｄｉｎｇｉｎｔｗｏＣａｓｅｓ［Ｊ］．Ａｂ

ｄｏｍｉｎａｌＩｍａｇｉｎｇ，２００３，２８（６）：８２７８３０．

［１５］　ＴａｋｈｔａｎｉＤ，ＳａｌｅｅｂＳＦ，ＴｅｐｌｉｃｋＳＫ，ｅｔａｌ．ＧｅｎｅｒａｌＣａｓｅｏｆｔｈｅＤａｙ

［Ｊ］．ＲａａｄｉｏＧｒａｐｈｉｃｓ，１９９９，１９（２）：２５２２５４．

［１６］　ＴａｔｅｉｓｈｉＵ，ＨａｓｅｇａｗａＴ，ＫｕｓｕｍｏｔｏＭ，ｅｔａｌ．Ｄｅｓｍｏｐｌａｓｔｉｃｓｍａｌｌ

ＲｏｕｎｄＣｅｌｌＴｕｍｏｒ：ＩｍａｇｉｎｇＦｉｎｄｉｎｇＡｓｓｏｃｉａｔｅｄｗｉｔｈＣｌｉｎｉｃａｌｏ

ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃＦｅａｔｕｒｅ［Ｊ］．ＪＣｏｍｐｕｔＡｓｓｉｓｔＴｏｍｏｇｒ，２００２，２６（４）：

５７９５８３．

［１７］　ＯｕｔｗａｔｅｒＥ，ＳｃｈｉｅｂｌｅｒＭＬ，ＢｒｏｏｋｓＪＪ．ＩｎｔｒａａｂｄｏｍｉｎａｌＤｅｓｍｏｐｌａｓ

ｔｉｃＳｍａｌｌＣｅｌｌＴｕｍｏｒ：ＣＴａｎｄＭＲＦｉｎｄｉｎｇ［Ｊ］．ＪＣｏｍｐｕｔＡｓｓｉｓｔ

Ｔｏｍｏｇｒ，１９９２，１６（３）：４２９４３２．

［１８］　ＲｏｓＰＲ，ＪｒＭＶ，ＲｙｗｌｉｎＡＭ．ＭａｌｉｇｎａｎｔＦｉｂｒｏｕｓＨｉｓｔｏｃｙｔｏｍａ：

ＭｅｓｅｎｃｈｙｍａｌＴｕｍｏｒｏｆＵｂｉｑｕｉｔｏｕｓＯｒｉｇｉｎ［Ｊ］．ＡｍＪＲａｄｉｏｌ，

１９８４，１４２（４）：７５３．

［１９］　王鹰．恶性纤维组织细胞瘤的Ｘ线、ＣＴ诊断［Ｊ］．临床放射学杂

志，１９９９，１８（１０）：６３９６４０．

［２０］　曾庆勇，黄尧生，蓝博文，等．腹膜后恶性淋巴瘤的多层螺旋ＣＴ

诊断与病理基础［Ｊ］．中华放射学杂志，２００１，３５（１）：６０６２．

［２１］　郑祥武，吴恩福，殷微微，等．恶性局限性腹膜间皮瘤的ＣＴ诊断

（附１１例报告）［Ｊ］．中华放射学杂志，２００１，３５（１）：６０６２．

［２２］　潘志华．腹膜后巨大脂肪肉瘤一例［Ｊ］．放射学实践，２００４，１９（１）：

５６．

［２３］　刘权，王玖华，彭卫军，等．腹膜后脂肪肉瘤的ＣＴ表现及病理对

照［Ｊ］．临床放射学杂志，２００３，２２（１）：４０４３．

（收稿日期：２００５０６２０　修回日期：２００５０９３０）
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