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炎性肌纤维母细胞瘤的影像及病理对照分析
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#摘要$

!

目的!探讨炎性肌纤维母细胞瘤%

-+.

&的病理分型与
J.

*

+,-

特征性表现!方法!回顾

性分析我院经手术病理证实的
!%

例
-+.

患者的影像学资料"

!%

例均行
J.

平扫及增强扫描"

7

例同时

行
+,-

平扫及增强扫描"记录患者的一般临床资料*病理表现及基本影像学特征"比较不同病理分型的

-+.

影像形态学差异!结果!肺内*肝脏*胆囊*胃*腹腔及腹膜后区
-+.

各
0

例*

"

例*

!

例*

!

例*

*

例!

病灶密度或信号多不均匀"

7

例伴少量点状钙化"出血及坏死少见!增强扫描胸部肿瘤表现为明显均匀

强化"腹部肿瘤多表现为动脉期瘤内轻度片絮状强化"或边缘花环样明显强化"静脉期及延迟期强化范

围持续扩大"强化程度无明显衰退!强化方式与瘤内组织成分比例有关"而恶性程度及预后转归与瘤细

胞的核异型性有关!结论!

-+.

的影像表现具有特征性"

J.

能精准显示病灶的血供及解剖结构特征(

+,-

有助于评价病灶组成成分及预判病理分型!

J.

和
+,-

结合有利于提高
-+.

良恶性倾向诊断的

符合率!

#关键词$
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线计算机(磁共振成像(病理
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炎性肌纤维母细胞瘤%

4FN53((3<9;

b

(

b

9N4U;92

U53O<4'<D(9;

!

-+.

&是一种生物学谱系广泛#慢性炎

症细胞为背景的#以梭形细胞增生为主的间叶源性肿

瘤"

-+.

可发生在任何年龄人群的任何部位!易被误

诊和漏诊"研究)

!2#

*指出该病影像表现具有特征性!但

是否与其病理分型#预后相关!尚不明确"回顾性分析

!%

例
-+.

患者的影像特点及病理表现!旨在提高对

该病的诊断水平"

材料与方法

!j

研究对象

搜集
#$!$

年
7

月
A#$!%

年
@

月本院收治的经手

术病理证实的
!%

例
-+.

患者!男
!7

例!女
!

例!年龄

*#

!

06

岁!中位年龄
%#

岁"临床表现为咳嗽#气促者

0

例!腹部不适伴腹部包块者
7

例!发热伴呕吐者
!

例!无明显症状者
"

例"

#j

检查方法

所有患者均采用
[1I4O'9R=;

b

J.07$YI

扫描

仪行常规胸部或全腹部平扫加增强"胸部扫描范围从

肺尖到肺底!全腹部扫描范围从膈顶至盆底"采用管

电压
!#$M>

及自动管电流技术!显示层厚
7((

!重建

层厚
!((

"增强扫描经肘前静脉以
"&$(V

'

O

流率一

次性高压注射非离子型对比剂%

"0$(

P

-

'

(V

&!剂量

!&7(

P

'

M

P

体重"增强扫描时间$胸部为开始注射对

比剂后
%$O

(全腹部动脉期#静脉期及延迟期分别为开

始注射对比剂后
"$O

#

%$O

及
!6$O

"

7

例患者采用
G4=(=FO>=;49"&$.

超导型
+,-

扫描仪行上腹部
.

!

/-

及
.

#

/-

的横轴面#冠状面#矢

状面及脂肪抑脂平扫!并经肘前静脉一次性注射
[82

I.:H

%剂量
$&!((95

'

M

P

体重&后!行
.

!

/-R4U=

薄

层增强扫描"

全部数据传至
:HJG

系统后!由
#

名高年资放射

科医师独立阅片并取得一致意见"记录肿瘤发生部

位#大小#形态#密度#强化特点#与周围结构关系等"

图像上病灶
J.

强化数值较平扫增加
!$

!

#$Y_

#

#!

!

*$Y_

#

*!Y_

以上分别称轻度#中度及明显强

化"而病灶
+,-

信号强化幅度以与同层面肌肉信号

相同为轻度强化!与同层面主动脉血管信号相同为明

显强化!介于两者之间为中度强化"

术中观察肿瘤的形态学特征#毗邻结构关系以及

供血动脉等"组织切片行
Y1

染色!镜下观察"病理

图片由同一位病理科医师阅片"

结
!

果

!%

例
-+.

中!

0

例位于胸部!

@

例位于腹部!其中

*

例发生于腹腔实质脏器"肿瘤直径
!&@

!

!7&6'(

!

平均最大长径%

7&"6f6&0!

&

'(

"肿瘤形态各异!边界

多清晰"肺内
!

例见远端阻塞性肺不张#实变及少许

炎症"腹腔肿瘤体积偏大!推移周围脏器!其旁脂肪间

隙有絮状炎性渗出!邻近的肠壁亦有增厚#水肿改变"

肠系膜区
#

例伴多发卫星灶#散在稍大淋巴结

%图
!

!

"

&"

J.

图像上胸部
-+.

以实性密度为主!腹盆腔

-+.

则表现为比例不同囊实性混杂密度!囊实性成分

占比与肿瘤大小无关"

7

例%肺部
#

例#胃
!

例#肝脏
!

例#肠系膜
!

例&病灶内见点#细条或团块状钙化"所

有病灶均未见出血及脂肪密度"腹盆腔肿瘤
+,-

整

体上信号不均匀!实性部分
.

!

/-

呈低信号或稍低信

号!

.

#

/-

呈等#稍高及高信号"

"

例病灶中心可见小

范围更长
.

!

#长
.

#

信号的液性坏死区%图
*

&"

增强扫描后肺部肿瘤
J.

值可由
"7Y_

增至

0$Y_

"腹盆腔肿瘤动脉期瘤体表面呈花环样强化!内

部囊实区不强化或轻度片絮状#团块样强化(静脉期强

化范围#程度明显扩大#提高!接近同层同期主动脉腔

内密度!另有
#

例见偏心性分隔样改变(延迟期强化范

围及程度未减退"胃窦及胆囊壁
-+.

在动脉期即呈

现出明显不均匀强化"所有
+,

图像上亦表现为不

均性#渐进性#持续强化的特点%图
!U

!

'

#图
#U

!

'

#

图
"U

&"

大体观$肿物均与周围结构粘连!形态不规则!切

面呈灰白或灰黄色囊实性!局部区域呈结节状胶冻粘

液样!偶见坏死组织!未见出血区!肿块整体质嫩"

镜检$肥胖的肌成纤维母细胞片状#成团结节状或

束带编织状散在分布"在间质粘液样水肿或胶原基质

化区域背景下!梭形瘤细胞均未见明显核分裂象及异

型性!大量炎细胞与其交错分布!如$浆细胞#嗜酸性粒

细胞#淋巴细胞等"另有
#

例镜下可见丰富的新生薄

壁毛细血管"部分肿瘤局部区域出现砂砾样或粗大钙

化%图
!=

#图
#8

#图
"'

#图
*

P

&"

免疫组化检查$所有肿瘤
Q42%0

均阳性表达!但细

胞比例低于
!$̂

(

HVQ

及平滑肌机动蛋白%

G+H

&染

色阳性率分别为
60&7̂

#

@"&6̂

(波形蛋白%

>4(=F2

<4F

&#

I=O(4F

#

J35

T

9F4F

#

G2!$$

部 分 阳 性(

I9

P

2!

#

JI"*

#

JQ

#

JI!!0

均阴性表达"

讨
!

论

-+.

临床症状#体征不典型且多表现为良性生物

学行为!常被误认为是与局部慢性炎症相关的非特异

性瘤样病变"

#$!"

年
/YK

将
-+J

明确定义为间叶

!&"
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图
!

!

男"

77

岁"因+黑便
"

天,入院检查!

3

&上腹部横轴面
J.

平扫示胃窦部一大小约
7%(()*%((

软组

织肿块%箭&"边界不清"密度不均"中心可见低密度灶"另见小条状钙化灶(

U

&横轴面
J.

增强动脉期示病灶

边缘明显花环状强化%箭&(

'

&横轴面
J.

增强静脉期示对比剂持续填充"呈渐进性不均匀强化%箭&(

8

&未

经治疗"第二年横轴面
J.

平扫示病灶的大小*密度*形态均较前无明显变化%箭&(

=

&

/

型梭形细胞密集型

%

)#$$

"

Y1

&!

!

图
#

!

男"

*"

岁"因+右下腹包块进行性增大,入院!

3

&下腹部横轴面
J.

平扫示右下腹一

大小约
!!#(()6$((

软组织肿块%箭&"形态不规则"边界不清晰"周围脂肪间隙内少量粟粒性结节和微结

节灶"病灶与邻近肠管分界不清"周围肠管增厚*粘连(

U

&横轴面
J.

动脉期示病灶呈片絮状轻度强化%箭&(

'

&横轴面
J.

静脉期示病灶持续不均匀明显强化%箭&"周围结节灶强化方式与主病灶同步(

8

&

#

型粘液-血

管密集型%

)#$$

"

Y1

&!

!

图
"

!

男"

00

岁"因+咳嗽*胸闷,入院!

3

&胸部横轴面
J.

平扫示气管主动脉弓层

面偏右侧一大小约
!@(()!7((

实性结节"与气管壁广基底相连(

U

&横轴面
J.

增强示病灶明显均匀强化

%箭&(

'

&

/

型梭形细胞密集型%

)#$$

"

Y1

&!

组织来源的真性肿瘤"文献报道该病与
1W

病毒'细

菌等微生物感染#机体损伤后局部修复异常#激素治疗

或放化疗等有关)

"2*

*

"

-+.

常为单发病变!少数位于

腹腔者可呈多灶性生长"由于
-+.

属中间型肿瘤!临

床需审慎甄别具有侵袭性的病变以便及时治疗"

!j

临床表现及发病机制

#&"

放射学实践
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期
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!

/-

示病灶呈较均匀低信号%箭&(

'

&横轴面
.

#

/-

抑脂相病灶信号更高%箭&(

8

&横轴面
.

!

/-

增强扫描

静脉期示病灶明显强化%箭&"其内少量低信号分隔(

=

&

I/-

示病灶呈高信号%箭&(

N

&

HIJ

图示病灶呈低信

号%箭&"扩散相受限(

P

&

/

型梭形细胞密集型%

)#$$

"

Y1

&!

图
*

!

3

&男"

00

岁"因
W

超

体检示+肝实质性占位灶,入

院!

3

&上腹部横轴面
.

#

/-

示近肝门区一类圆形稍高信

号灶%箭&"大小约
*7(()

"0(()""((

(

U

&横轴面

!!

患者多因体检或肿瘤引发的占位效应而首次就

诊!血清实验检查缺乏特异性"性别及病变部位宽泛

且各异!总体以肺部发病更常见!本研究入组病例男女

比例约
0

$

!

!肺部病变约占
*"&6̂

!与文献)

"

*报道接

近"

HF<9F=O'D

等)

"

*指出国外
-+.

患病人群以儿童

及青少年多见!而本研究中患者平均年龄%

%#&"!f

!#&*"

&岁!表明
-+.

患病率在国内中老年人群中高

发!笔者推测这或与不同种族人群的
HVQ

基因突变

率相关"

V43F

P

等)

#

*研究表明国外
-+.

患者儿童组

HVQ

突变率明显高于成年组!而国内则以成年组

HVQ

突变率更高"且多家学者研究结果表明
HVQ

是多种肿瘤的强致癌驱动因子!

-+.

患者体内
HVQ

表达为阳性者常具备更高的侵袭性!易局部复发与转

移)

"

!

7

*

"但本研究中
HVQ

是否呈阳性表达!在不同病

理亚型的患者体内以及影像形态学方面没有差异!可

能与入组研究样本量偏少有关"

-+.

存在年龄分布差异!还与其发病机制不同有

关"本研究组内病例年龄偏大!局部组织存在长期慢

性炎症或者病变部位曾有手术史!机体在炎性反应或

创伤修复过程中诱导激活了肌纤维母细胞的潜在增

殖!进展成肿瘤"文献)

%

*指出
-+.

继发于其他恶性肿

瘤放化疗后!存在
Y>26I?H

#

-V2%

和
J

b

'54FI!

过表

达!提示机体内的一种过度反应性增生状态"另有观

点)

0

*提出
-+.

是
-

P

[*

相关性疾病的组成之一!表现

为大量
-

P

[*

阳性的浆细胞浸润!属免疫系统异常!更

常见于年轻患者人群!对激素治疗敏感"

#j

病理特点

-+.

分为三种亚型)

6

*

$

#

型粘液'血管密集型!成

束状分布的梭形肌纤维母细胞置于大量不成熟新生血

管及粘液变性的间质组织中!伴有不等量炎性细胞(

/

型梭形细胞丰富型!视野内以紧密成团的梭形细胞为

主!散在少量炎性细胞(

0

型少细胞纤维型!好发于四

肢软组织内!呈大片板形胶原纤维夹杂少许瘤细胞改

变!局部可存在钙化或骨化"本组病例
!*

例为
/

型!

#

例为
#

型!仅
!

例肺部
/

型患者术后出现转移"

-+.

的侵袭转移能力及复发率与瘤内梭形细胞

核分裂相及异型性密切相关!与瘤细胞数目比例%即病

理亚型&无关)

@2!$

*

"分裂异型的瘤细胞越少!则临床更

多表现为良性生物学行为"若瘤内梭形细胞核异型性

多!易误诊为肉瘤或恶性纤维组织细胞瘤等(若瘤内炎

性细胞数目异常增多!则易与淋巴瘤混淆"本研究中

一例细针穿刺病理怀疑为肝
-+.

患者!在完整切除病

灶后确诊为淋巴瘤"所以细针穿刺活检的病理结果存

在一定假阳性"

本组病例免疫组化提示以
G+H

及
>4(=F<4F

的

阳性表达为主!有文献)

!!

*指出
G+H

特异性高于
>4(2

=F<4F

"研究)

7

*表明多数
-+.

涉及
#

T

#"

染色体上

HVQ

基因突变!在儿童组中发生概率高达
7$̂

!

0$̂

!总体阳性率约
"$̂

"本研究数据显示成年人的

HVQ

阳性率约
60&7̂

!这为
-+.

患者可接受分子靶

向治疗提供了一定证据"另免疫组化提示所有肿瘤

Q42%0

均低比例阳性表达!表明患者体内少量瘤细胞

具备潜在增殖能力!术后的长期随访监测是有必要的"

"j

影像学表现

本研究发现!腹盆腔肿瘤边缘局部脂肪间隙密度

增高!邻近腹膜及肠壁有增厚#粘连(胸膜下者表现为

幕状或刀切状与胸膜相贴(术中证实
-+.

与周围组织

结构紧密难分离"该表现和
-+.

瘤内的炎性渗出#浸

润密切相关!可作为
-+.

的特征性征象之一!与边界

清楚的良性肿瘤或周围型肺癌的胸膜凹陷征相鉴别"

$&"

放射学实践
#$!6

年
"

月第
""

卷第
"

期
!
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J.

图像上
-+.

瘤内的囊性水样低密度灶多呈

不均匀延迟强化!实质上为病灶的粘液胶原化组织成

分"

>=FM3<3;3(3F

等)

!#

*认为这是由于对比剂通过

-+.

瘤体内不成熟的新生肿瘤血管渗入间质!被血管

外的大量纤维间隔阻挡#蓄积!从而使病灶整体呈延迟

强化持续上升型"

-+.

多为惰性生长肿瘤!发生营养

不良性坏死的机率更低"本研究中随访超过
#

年的患

者%肺部
!

例!胃
!

例&的瘤灶未见任何形态及密度上

的变化!故影像上始终无强化的液化坏死低密度区少

见"延迟强化模式及低坏死率的特征可与以大片坏死

囊变为主#进展迅速的恶性肿瘤相鉴别"

瘤内各组织学成分的多少影响着
+,-

信号强度

的表达"本组研究的
-+.

病灶在
.

!

/-

上为不均匀

低信号!在
.

#

/-

上则为等#稍高及高信号%分别为
!

例#

"

例#

!

例&!瘤内间质水肿及粘液胶原变性所占比

例越多信号越高!梭形细胞所占比例越多信号越低"

+9<9OD

P

4

等)

!"

*也指出约为
!"̂

!

#7̂

的
-+.

可因

瘤内的胶原粘液或坏死液化而在
.

#

/-

上表达高亮信

号"本组
#

例
-

型患者的
.

#

/-

信号总体上高于其他

/

型患者!可能与肿瘤内部存在更多新生血管有关"

研究中
!

例肝
-+.

因扩散受限!而在术前被误诊为肝

或十二指肠来源的恶性肿瘤"结合术后病理切片!笔

者认为
-+.

的扩散受限!可能与自由水分子在胶原纤

维及粘液化间质组织中的布朗运动受限有关"

钱海珍等)

!*

*指出
-+.

多见血管穿行或漂浮征!

表现为增强扫描时瘤灶内可见少量明显强化的迂曲血

管样影"本组病例动脉期瘤表呈花环样强化
%

例%约

%%&0̂

&!血管漂浮征
!

例%约
!!&!̂

&"术中观察该
0

例病灶!均由邻近动脉分支供血!如肝固有动脉#胃十

二指肠#髂内动脉等"供血宿主动脉多包绕在瘤体表

面!极少数被瘤体包埋#截断!亦未见淋巴结转移及静

脉内瘤栓"结合镜下病理发现!该征象是瘤内束带状

分布的新生肿瘤血管与壁周的大量炎性细胞协同潴留

对比剂所致!而非肿瘤细胞包埋浸润了原宿主血管引

起的改变"可与动脉期即明显强化的血管源性或神经

源性肿瘤相鉴别!但非特征性征象"此外!本研究数据

显示胸部
-+.

多明显均匀强化!约
70&!̂

%

*

'

0

例&!

考虑主要是由于增强扫描时仅行肺静脉期数据采集"

胃窦及胆囊壁
#

例患者动脉期呈现出明显不均匀强

化!可能与瘤灶所在部位的宿主血供更丰富有关"

*j

治疗与预后

-+.

人群约
7̂

出现转移!

#7̂

出现复发)

"

*

"本

研究中
!

例肺内
-+.

患者采取保守治疗!

#

年后进展

成恶性肌纤维母细胞瘤!后死于呼吸衰竭"其余病例

均经手术切除!术后随访至今均未出现复发及转移征

象"

-+.

的复发转移可能与病灶无法被完全切除#累

及浸润相邻重要器官#瘤细胞表达
.:7"

等有关)

#

!

7

*

"

尽管有学者)

@

*指出经抗炎或激素治疗可使病灶缩小甚

至消失!手术切除仍为临床首选最佳干预手段!术后一

般无需再行放化疗巩固治疗"

-+.

在临床上少见但具有潜在恶性!细针穿刺病

理活检易误漏诊"但
J.

能精准显示病灶的血供及解

剖结构特征(

+,-

有助于评价病灶组成成分及预判病

理分型"二者结合有利于提高良恶性倾向诊断的符合

率!使
-+.

患者术前评估#治疗及随访方案的制定更

加合理化"
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