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前胸壁隆突性皮肤纤维肉瘤一例
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图１　ＣＴ平扫轴面示右侧胸锁乳突肌前

方皮下脂肪间隙内见欠规则形软组织块

影，局部ＣＴ值约为２２ＨＵ，病灶轮廓显示

不清晰，其与邻近肌肉分界不清，邻近皮肤

增厚不明显。　图２　ＣＴ平扫轴面另一

层面。　图３　镜下见肿瘤由大小、形态

较一致的梭形细胞构成，梭形细胞呈席纹

状、漩涡状、车福状排列，并向周围脂肪浸

润，细胞核多形性不明显，分裂活性低（×

１００，ＨＥ）。

　　病例资料　患者，女，５１岁。因右

前上胸壁包块进行性增大２０余年入

院，就诊于我院皮肤科，诊断为“血斑”，

给予冷冻治疗两次。后结节逐渐增大，

边界不清楚，形态不规则，突出于皮肤

表面，表面凸凹不平，无溃烂。专科查

体：右锁骨中线第２～３肋间可见约

３ｃｍ×５ｃｍ不规则包块，边界清楚，呈

“分叶状”改变，表面皮肤呈淡红色、瘢

痕样，无破溃，触之较硬，无压痛，未触

及波动感，无滑动，未闻及血管杂音。

ＣＴ平扫表现：右侧胸锁乳突肌前方皮

下脂肪间隙内可见欠规则形软组织肿

块影，局部ＣＴ值约为２２ＨＵ，病灶轮廓

显示不清晰，与邻近肌肉分界不清，邻

近皮肤增厚不明显（图１、２）。ＣＴ诊断：

右侧胸锁乳突肌前方皮下占位，考虑为

纤维瘤。手术记录：全麻下行右侧胸壁

包块切除术，术中距离肿瘤缘３ｃｍ处作

切口，见肿瘤包膜完整，与周围组织界限清楚，将肿瘤完整切

除。病理诊断：右前上胸壁隆突性皮肤纤维肉瘤（图３）。免疫

组化：ＣＤ３４（），Ａｃｔｉｎ血管表达，ＳＭＡ平滑肌分化区域表达，

Ｓ１００（－），Ｐ５３（－），Ｋｉ６７瘤细胞核阳性指数大于１０％。

讨论　隆突性皮肤纤维肉瘤（ｄｅｒｍａｔｏｆｉｂｒｏｓａｒｃｏｍａｐｒｏｔｕ

ｂｅｒａｎｓ，ＤＦＳＰ）是典型的中间型纤维组织细胞肿瘤，是发生于真

皮的低度恶性肿瘤，具有侵袭性生长、容易复发、转移罕见的特

点，常被称为恶性潜能未定的潜在低度恶性肿瘤［１］，主要好发

于胸背部、腹壁、四肢和头颈部，以中年男性多见，儿童发病率

低，本例患者为女性，且发生于前胸壁，极为少见。１８９０年

Ｔａｇｌｏｒ首次报道此病，１９２４年Ｄａｒｉｅｒ等将其描述为“进行性复

发性真皮纤维瘤”，１９２５年 Ｈｏｆｆｍａｎｎ将其命名为ＤＦＳＰ，目前

其起源尚存争议，１９９５年 Ｈｕｇｏ根据电镜及免疫组化研究，认

为ＤＦＳＰ来源于纤维母细胞和肌纤维母细胞，其病因也不明确，

可能与遗传、皮肤损伤、接受放疗、照射有关。ＤＦＳＰ早期常表

现为单一较小的无痛皮肤结节，呈结节状或分叶状，皮肤隆起，

也可不隆起。肿瘤一般生长缓慢，病史可达数年至数十年，病

程中后期肿瘤可突然迅速生长，表现出隆起于皮肤、质地坚韧、

表面破溃等典型临床症状［２］，本病例发病时间较长，胸壁进行

性增大包块多年，无破溃。ＤＦＳＰ也可表现为萎缩性斑块，类似

于局限性硬皮病并可能导致误诊［３］。典型的ＤＦＳＰ根据皮肤隆

起性包块、光镜下梭形细胞形成典型的车辐状排列方式，结合

免疫组织化学ＣＤ３４、ｖｉｍｅｎｔｉｎ阳性、Ｋｉ６７部分阳性、ａｃｔｉｎ和

ＳＭＡ灶性阳性，而ＣＫＦⅧａ、Ｓ１００、ＣＤ６８阴性明确诊断并不困

难；特别是免疫组织化学ＣＤ３４对明确有重要价值，可作为 ＤＦ

ＳＰ一种相对特异的诊断指标
［４］。影像学检查的主要目的是确

定病变的大小、范围及与周围组织的毗邻关系，为临床手术治

疗提供准确的定位。

ＤＦＳＰ需与以下疾病鉴别：①良性纤维组织细胞瘤。两者

鉴别相对简单，纤维组织细胞瘤通常体积较小，肿块直径常

＜１ｃｍ，病变局限，肿瘤范围很少超过真皮，没有ＤＦＳＰ的浸润

性生长方式，并且其好发部位也与ＤＦＳＰ不同；②神经纤维瘤。

神经纤维瘤也可发生于ＤＦＳＰ的好发部位，其瘤细胞也为梭形，

并且ＣＤ３４可呈阳性，但神经纤维瘤的瘤细胞呈波浪状，细胞核

弯曲，瘤组织可形成触觉小体样结构，一般为Ｓ１００蛋白表达阳

性，并且在手术后经常发现其与较大的神经束支有关；③恶性

纤维组织细胞瘤。患者往往年龄较大，发生部位常为深部软组

织，光镜下瘤细胞多形性、异型性非常明显，核分裂象多见，出

血、坏死常见，免疫组织化学ＣＤ３４阴性，部分病例组织细胞源

性标记物ＣＤ６８阳性可资鉴别；④纤维肉瘤。纤维肉瘤发生于

皮下很少见，大多发生于肌肉和肌间的纤维组织、深部筋膜、腱

膜、肌腱等处，光镜下瘤细胞异型性明显，病理性核分裂象多

见，没有或少见典型席纹状、车辐状结构，免疫组织化学ＣＤ３４
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阴性可资鉴别；⑤黏液性脂肪肉瘤。与黏液样变性ＤＦＳＰ鉴别

相当困难，脂肪肉瘤的发病部位常在皮下和深部软组织，而ＤＦ

ＳＰ位置相对表浅，为实体瘤，有血管增生但不连结成网，缺乏不

同分化程度的脂肪母细胞。

外科手术是ＤＦＳＰ的首选治疗方法，由于肿瘤有侵袭性生

长特点，舒敬德等［５］报道，手术切除边缘３ｃｍ 的复发率为

２０．５％，Ｆａｒｍａ等
［６］研究表明，莫氏显微外科手术有相对小的切

除范围（平均２．０ｃｍ）且相对低的复发率（１％），因此必须采取

肿瘤广泛切除术；有条件者术后可考虑局部放疗，可有效降低

复发率。对于无法手术切除、复发和发生转移的ＤＦＳＰ，应用酪

氨酸激酶抑制药伊马替尼可诱导其自行消退。
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