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原发性骨恶性纤维组织细胞瘤的影像学分析
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【摘要】　目的：探讨原发性骨恶性纤维组织细胞瘤（ＢＭＦＨ）的临床及影像学特点。方法：回顾性分析经手术病理证

实的１３例原发性ＢＭＦＨ的临床及Ｘ线片、ＣＴ、ＭＲＩ表现，总结不同影像学检查方法的应用价值。结果：１３例中，男８例，

女５例，４０岁以上１０例；长骨骨端１１例，长骨骨干１例，髂骨１例。１３例Ｘ线和ＣＴ表现为溶骨性骨质破坏，其中６例病

灶边缘有轻度骨硬化，７例骨质破坏区间夹杂粗细不等的骨嵴，骨膜反应１例。全部病例均见超过骨破坏范围的软组织肿

块。ＭＲＩ表现为Ｔ１ＷＩ等低信号，Ｔ２ＷＩ以等信号为主，间有片状短Ｔ２ 和长Ｔ２ 信号，增强扫描病变不均匀强化。结论：

原发性ＢＭＦＨ以中老年男性多见，好发于长骨骨端。Ｘ线平片为首诊方法，ＣＴ和 ＭＲＩ对显示病灶范围及病变细微结构

价值大。骨破坏区内粗大骨嵴、超过骨破坏范围的软组织肿块及骨膜反应少见是原发性ＢＭＦＨ的影像特点，有助于诊断

与鉴别诊断。
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　　骨恶性纤维组织细胞瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｆｉｂｒｏｕｓｈｉｓｔｉ

ｏｃｙｔｏｍａｏｆｂｏｎｅ，ＢＭＦＨ）由Ｆｅｌｄｍａｎ于１９７２年首次

报道，为少见的骨恶性肿瘤，占原发恶性骨肿瘤的

２．２％～３．１７％
［１］，其临床及影像学表现缺乏特异性，

术前容易误诊。本文总结分析经手术病理证实的１３

例原发性ＢＭＦＨ患者的临床及影像学资料，旨在提高

对本病的认识和术前诊断能力。

材料与方法

本组１３例，男８例，女５例，年龄２１～７４岁，平均

４６岁。１３例中４０岁以上１０例，占７６．９％。全部患

者均有局部疼痛及软组织肿块，局部触痛及压痛明显，

病程１～１１个月。实验室检查血沉增快５例，碱性磷

酸酶增高４例。

１３例均摄Ｘ线平片，其中９例行ＣＴ检查，６例行

ＭＲＩ检查。检查仪器采用德国 ＡＧＦＡＣｏｍｐａｃｔｐｌｕｓ

计算机Ｘ线成像系统、美国ＧＥＬｉｇｈｔｓｐｅｅｄ１６层ＣＴ

机和美国ＧＥＳｉｇｎａ０．５Ｔ或３．０Ｔ磁共振仪。ＣＴ检

查采用轴面连续扫描，层厚２ｍｍ。ＭＲＩ采用常规自

旋回波（ｓｐｉｎｅｃｈｏ，ＳＥ）序列行矢状面、冠状面、轴面

Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ成像及冠状面抑脂 Ｔ２ＷＩ成像，层厚为

４ｍｍ，层间距为１ｍｍ。

全部病例外科手术，术后均行病理组织学检查。
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图１　股骨下端原发性ＢＭＦＨ。ａ）Ｘ线正位片，示右股骨下端斑片状不规则骨质破坏，边缘模糊（箭），内见粗细不一的骨嵴及

片状钙化；ｂ）Ｘ线侧位片，示右股骨下端不规则骨质破坏，内见骨嵴（箭）；ｃ）ＣＴ轴面平扫，示股骨下端偏内侧骨质破坏（箭），

骨皮质轻微膨胀且部分消失，边缘部分硬化，内见骨性间隔及小片状钙化，未见骨膜反应；ｄ）ＣＴ冠状面 ＭＰＲ，示软组织肿块

较大（箭），未见钙化；ｅ）ＭＲＩ冠状面Ｔ１ＷＩ，示病变呈等低信号，软组织肿块信号不均匀（箭）；ｆ）ＭＲＩ冠状面抑脂Ｔ２ＷＩ，示病

变以等信号为主，内见片状低信号和高信号影（箭），软组织肿块信号不均匀；ｇ）病理片，示肿瘤细胞呈多形性。

结　果

１．病变部位

１３例病变全部为单发，其中股骨７例（下端５例、

骨干１例、近端１例），胫骨４例（上端３例、下端１

例），肱骨远端１例，髂骨１例。

２．Ｘ线平片和ＣＴ表现

发生于长骨骨端的１１例均表现为斑片状不规则

偏心性溶骨性骨质破坏，边缘清楚或部分模糊，病变轻

微膨胀７例，边缘骨硬化５例，６例骨质破坏区内见粗

细不一的骨嵴及斑片状、斑点状钙化，部分骨皮质破坏

消失４例（图１ａ～ｃ、２）。股骨中段１例表现为不规则

片状骨质破坏，其内见条状骨嵴和片状骨硬化，骨髓腔

略膨胀，骨皮质呈虫噬样破坏，局部皮质断裂，周围见

平行状骨膜反应（图３）。髂骨１例表现为地图样骨质

破坏，密度较均匀，边缘部分模糊。１３例均见巨大软

组织肿块（图１ｄ），范围大于骨质破坏区，股骨中段１

例软组织肿块内见斑片状、斑点状钙化（图３ｂ、ｃ）。

３．ＭＲＩ表现

ＭＲＩ检查６例，均表现为骨端局限性异常信号和

软组织肿块。骨质改变为Ｔ１ＷＩ呈等低信号（图１ｅ），

Ｔ２ＷＩ以等信号为主（图１ｆ），其中４例Ｔ２ＷＩ信号不

均匀，其间夹杂片状、囊状低信号（骨嵴、骨化或钙化）

和高信号（坏死液化）；周围软组织肿块呈分叶状，信号

不均匀，其内见片状更长 Ｔ１、更长 Ｔ２ 信号（坏死液

化）；增强扫描病变呈不均匀强化。

４．病理表现

１３例病理均诊断为恶性纤维组织细胞瘤。大体
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图２　左胫骨下端原发性ＢＭＦＨ。Ｘ线平片示胫骨下端骨质破

坏，轻微膨胀，边缘硬化，内见粗大骨性间隔及片状钙化，未见

骨膜反应。　图３　股骨骨干原发性ＢＭＦＨ。ａ）Ｘ线平片，示

左股骨中段不规则骨质破坏，内见条状骨嵴和片状骨硬化，有

平行状骨膜反应及范围大于骨破坏区的软组织肿块（箭）；ｂ）

ＣＴ轴面平扫，示股骨干片状骨破坏，内见骨性间隔及小片状钙

化，皮质外见少许平行状骨膜反应（箭）；ｃ）ＣＴ轴面平扫，示软

组织肿块较大（箭），内见点状、片状钙化。

肿瘤呈灰白、鱼肉或棕色，内有出血、坏死及囊性变。

镜下瘤细胞呈多形性，见成纤维细胞、组织细胞样细

胞、肌纤维母细胞、原始间充质细胞等（图１ｇ）。

讨　论

１．原发性ＢＭＦＨ的病因及临床表现

按发病来源ＢＭＦＨ被分为原发性和继发性，前者

占原发恶性骨肿瘤的２．２％～３．１７％，继发性较原发

性少见［１３］。原发性ＢＭＦＨ 男性多于女性，各年龄段

均可发病，但以中老年人多见，好发于四肢长骨，尤其

是股骨下端和胫骨上端。临床常有局部疼痛、肿胀、功

能障碍及骨折等表现，大多数可触及肿块。本组４０岁

以上１０例（７６．９％），男女比例为１．６∶１，１１例病变位

于长骨骨端，其中８例位于股骨下端和胫骨上端

（６１．５％），与文献报道一致
［１３］。

２．原发性ＢＭＦＨ的发生与病理特点

多数学者认为原发性ＢＭＦＨ来源于多能分化的

骨内原始间充质细胞，并向幼稚组织细胞、纤维母细胞

和肌纤维母细胞方向分化［１，２］。镜下肿瘤细胞由成纤

维细胞、组织细胞样细胞、肌纤维母细胞、原始间充质

细胞、多核瘤巨细胞及黄色瘤细胞等构成，这些细胞成

份在不同病例、同一病例不同病理阶段或同一肿瘤的

不同部位，其数量、比例和排列均有很大差异［２］。原发

性ＢＭＦＨ肿瘤细胞的多形性、异形性，使得病理上不

易与骨肉瘤、骨纤维肉瘤等鉴别，需要借助于免疫组化

区别［１，２，４］。

３．原发性ＢＭＦＨ的影像学表现

原发性ＢＭＦＨ的影像学表现复杂，几乎具有原发

性恶性骨肿瘤的所有征象。①骨质破坏：是原发性

ＢＭＦＨ的主要影像表现，其形态与病变发生部位有一

定的相关性［５，６］。破坏区边缘清楚锐利或模糊，可有

硬化边，本组６例病变边缘有硬化，占４６．２％。骨皮

质破坏呈局限性，合并骨折时骨皮质断裂。②骨性间

隔（骨嵴）：是原发性ＢＭＦＨ 的特征性表现，对诊断帮

助较大。表现为骨破坏区内走向不定的多发骨性分

隔，特点是粗大或粗细不一，多见于长骨骨端或干骺部

病变［３，６］。本组７例，占５３．９％，病理证实为正常骨组

织。因此我们认为骨性间隔为病变破坏骨骼时残留的

骨组织，可能与病变多中心破坏有关。③硬化及钙化：

有学者认为原发性ＢＭＦＨ不具备产生肿瘤骨的能力，

病变在病理和影像学上不应该出现瘤骨和钙化［２］。但

不少学者［２，３，５，６］在骨质破坏区内见到钙化和边缘骨硬

化，并认为散在于骨破坏区内的硬化及钙化可能与肿

瘤胶原成份化生有关，边缘骨硬化可能是反应性骨增

生。本组钙化７例，边缘硬化６例，分别占５３．９％和

４６．２％。ＢＭＦＨ大体多有出血、坏死
［１］，因此骨破坏

区内的钙化也可能与肿瘤出血坏死有关。④软组织肿

块：是原发性ＢＭＦＨ的常见表现，特点是肿块较大，范

围大于骨破坏区［５，６］。本组１３例均具有此影像特点。

有学者［２］认为原发性ＢＭＦＨ软组织肿块内无瘤骨或

钙化，并作为与骨肉瘤、软骨肉瘤的鉴别依据之一。但

部分学者［３，６，７］在肿块内观察到了钙化，本组也有１例

出现钙化。因此原发性ＢＭＦＨ的软组织肿块可以出

现钙化，其原因可能与肿块囊性坏死有关。⑤骨膜反

应：本组股骨中段１例合并骨折，在骨折处观察到平行

状骨膜反应，另１２例没有发生骨折者均未观察到骨膜

反应。因此，我们认为原发性ＢＭＦＨ骨膜反应非常少

见，常出现在病理性骨折后。与文献观点一致［２，３，５，６］。

４．不同检查技术对原发性ＢＭＦＨ的诊断价值
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Ｘ线平片作为骨肿瘤常规诊断方法，仍是原发性

ＢＭＦＨ首诊方法，对显示病变部位、大小、结构及形态

具有不可忽视的价值［６］。ＣＴ具有高的密度分辨力，在

显示病变范围、边缘、软组织肿块方面明显优于Ｘ线

平片，对显示破坏区内骨嵴、钙化及边缘骨硬化也较Ｘ

线平片敏感，是Ｘ线平片的重要补充。

原发性ＢＭＦＨ瘤组织结构复杂，常有出血坏死及

残留骨、钙化或硬化，其 ＭＲＩ表现随肿瘤组织成份的

变化而变化，因此该病的 ＭＲＩ表现没有特异性，对诊

断与鉴别诊断无显著意义［８］。但 ＭＲＩ的高组织分辨

力对显示骨破坏范围，软组织肿块具有特殊的价值。

ＭＲＩ显示的骨质侵蚀范围往往大于Ｘ线平片和ＣＴ，

并可发现跳跃式病灶；超过骨质破坏范围的软组织肿

块是原发性ＢＭＦＨ的特征之一，对诊断有较大意义，

Ｘ线平片、ＣＴ虽能显示其范围和密度，但远不及 ＭＲＩ

清楚。

５．原发性ＢＭＦＨ的鉴别诊断

超过骨破坏范围的软组织肿块、破坏区内粗细不

一的骨嵴、骨膜反应少见以及中老年发病是原发性

ＢＭＦＨ的诊断与鉴别诊断要点。发生于长骨骨端的

原发性ＢＭＦＨ应与溶骨型骨肉瘤、骨巨细胞瘤鉴别，

溶骨型骨肉瘤青少年多见，骨皮质破坏及骨膜反应明

显，骨膜三角及软组织内肿瘤骨常见；骨巨细胞瘤中青

年多见，膨胀性破坏明显，皮质菲薄，少有骨硬化，骨嵴

细而均一，无骨膜反应和软组织肿块。发生于长骨骨

干的原发性ＢＭＦＨ应与尤文氏肉瘤鉴别，后者常见于

少年儿童，常有发热及白细胞升高，骨皮质呈筛孔样或

花边样缺损，可见广泛葱皮样骨膜反应。

总之，原发性ＢＭＦＨ的影像学缺乏特异性表现，

术前确诊有一定困难［８］，但影像检查是必须的。笔者

认为，长骨骨端或干骺部偏侧性溶骨性骨质破坏、大于

骨破坏范围的软组织肿块及骨膜反应少见是原发性

ＢＭＦＨ的基本影像特点，骨破坏区内粗细不一的骨嵴

是原发性ＢＭＦＨ的特征性表现，有助于诊断与鉴别诊

断，但确诊有赖于病理组织学及免疫组化检查。
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