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􀅰胸部影像学􀅰
胸膜外孤立性纤维瘤的影像表现与病理对照研究

何欢,查云飞,张世英,阳朝晖,文之

【摘要】　目的:分析总结胸膜外孤立性纤维瘤的影像表现及病理基础,提高诊断准确性.方法:回
顾性分析３０例经病理证实的胸膜外孤立性纤维瘤的 CT、MRI表现.５例患者仅进行了 CT 检查,１９
例患者仅进行了 MR检查,６例同时行CT和 MR检查.结果:３０例患者均为单发病灶,其中１３例位于

中枢神经系统,７例位于头颈部、６例位于腹盆腔、１例位于食管、１例位于乳腺、１例位于腹股沟、１例位

于耻骨.病灶多呈类圆形或长圆形,部分病例可见分叶或形态不规则.CT 平扫颅内病灶呈不均匀等

低密度或均匀稍高密度,其余病灶CT平扫呈均匀软组织密度.头颈部病灶 T１WI呈较均匀等低信号,
其余病灶 T１WI呈欠均匀等低信号,T２WI信号混杂,可见等、低、高信号;１５例病灶边缘或病灶内可见

血管流空信号.增强扫描颅内病灶呈明显不均匀强化,其余病灶呈中度到明显不均匀强化,腹盆腔病灶

可见渐进性强化;T２ 低信号区可见强化,坏死囊变区未见强化.免疫组化可见 CD３４、STATＧ６、VIM、

CD９９、BclＧ２阳性.结论:胸膜外孤立性纤维瘤分布广泛,病理基础决定其信号及强化特征,T２WI见条

片状、结片状低信号,增强扫描 T２WI低信号区强化,有一定特征性.CD３４、STATＧ６相结合有利于提

高SFT诊断的特异度和敏感度.
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Comparativestudyofimagingmanifestationsandpathologyofextrapleuralsolitaryfibroustumor　HE
Huan,ZHAYunＧfei,ZHANGShiＧying,etal．DepartmentofRadiology,RenminHospitalofWuhanUＧ
niversity,Wuhan４３００６０,China

【Abstract】　Objective:ToanalyzeandsummarizetheimagingmanifestationsandpathologicalbaＧ
sisoftheextrapleuralsolitaryfibroustumorsoastoimprovethediagnosticaccuracy．Method:TheCT
andMRIfindingsof３０patientswithpathologicallyprovedextrapleuralsolitaryfibroustumorswere
retrospectivelyanalyzed．FivepatientsonlyunderwentCTexaminations,１９patientsonlyunderwent
MRexaminations,and６patientsunderwentCTandMRexaminations．Results:Allthe３０caseshada
singlelesion,including１３inthecentralnervoussystem,７intheheadandneck,６intheabdominaland
pelviccavity,１intheesophagus,１inthebreast,１inthegroin,and１inthepubis．Mostofthelesions
wereroundoroblong,andlobulatedorirregularinsomecases．OnplainCTscan,theintracranialleＧ
sionsshowedheterogeneouslowdensityorevenslightlyhighdensity,whileotherlesionsshowed
homogeneoussofttissuedensity．TheheadandnecklesionsshowedhomogeneousisoＧorhypointensity
onT１WI,andtheremaininglesionsshowedhomogeneousisoＧorhypointensity．T２WIsignalswere
heterogeneousandshowedhyperＧ,isoＧ,orhypointensity．Vascularflowvoidsignalcouldbeseenonthe
edgesorwithinthelesionsin１５cases．OncontrastＧenhanced MRI,intracraniallesionspresented
markedlyheterogeneousenhancement,andotherlesionsshowedmoderatetoobviousheterogeneous
enhancement．Progressiveenhancementwasseeninabdominalandpelviclesions;enhancementwas
seenintheT２lowＧsignalarea,andnoenhancementwasseeninthenecroticarea．Immunohistochemical
stainingshowedthatCD３４,STATＧ６,VIM,CD９９,BclＧ２werepositive．Conclusion:Extrapleuralsolitary
fibroustumoriswidelydistributed,andit＇ssignalandenhancementcharacteristicsaredeterminedby
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itspathologicalbasis．StriplikeandpatchＧlikelowsignalcanbeseenonT２WI,andenhancementofthe
T２lowＧsignalareahasspecificcharacteristics．ThecombinationofCD３４andSTATＧ６canimprovethe
specificityandsensitivityofsolitaryfibroustumordiagnosis．

【Keywords】　Solitaryfibroustumors;Tomography,XＧraycomputed;MagneticresonanceimaＧ
ging;Pathology

　　孤立性纤维瘤(solitaryfibroustumor,SFT)是间

叶组织来源的少见肿瘤,最初由 Klemperer和 Rabin
在１９３１年报道发生于胸膜.后来,越来越多的胸膜外

孤立性纤维瘤被发现,可发生于全身各个部位.术前

对孤立性纤维瘤的认识和正确诊断是十分必要的,但
胸膜外孤立性纤维瘤比较少见,对其影像表现认识不

足,在日常工作中容易误诊.本文通过对胸膜外孤立

性纤维瘤的影像表现进行总结,与其病理进行对照,旨
在提高对该病的认识及正确诊断.

材料与方法

１􀆰一般资料

搜集２０１４年１１月－２０１９年７月经手术病理证

实的３０例患者的影像学资料.其中女１９例,年龄

２３~７６岁,平均(４８．７４±１４．４７)岁;男１１例,年龄２３~
７１岁,平均(４７．２７±１１．８９)岁.其中２例患者在随后

的随访中可见病灶复发.临床症状多样,主要为局部

包块以及局部堵塞、压迫症状.

２􀆰影像学检查方法

１１例患者行 CT 检查,采用 GE OptimaCT６８０
１２８排扫描仪、GELightSpeedVCT６４排扫描仪,扫
描参数:层厚５mm,管电压１２０kV,管电流３６０mA,
矩阵５１２×５１２.４例患者行 CT 增强扫描,其中１例

患者行动态增强扫描,经肘静脉团注碘普罗胺７０~
９０mL,流率３．０~３．５mL/s,分别于注药后２０~２５s、

７５~９０s、１８０~３００s行动脉期、静脉期及延迟期扫描.
所有图像数据行０．６２５mm 层厚重建,并传至 AW４．６
工作站进行 MPR等重建.

２５例 患 者 行 MR 检 查,采 用 GE Signa HDxt
(１．５T,３．０T)、GEDiscoveryMR７５０及 GEDiscovery
MR７５０W 扫描仪,行 T１WI、T２WI序列横轴面及矢状

面、冠状面,头颅扫描加扫FLAIR序列横轴面,眼眶、
鼻窦加扫 T１WI压脂序列,腹部、盆腔加扫FSPGR同

反相位,LAVA序列;所有病例均行增强扫描,对比剂

采用钆喷酸葡胺(GdＧDTPA),经肘静脉团注,剂量为

０．１mmol/kg.

３􀆰影像学资料分析

所有CT、MRI图像均由２名具有５年以上工作

经验的影像专业医生独立分析,分析病变的大小、形
态、部位、信号/密度特征、强化程度及方式、局部侵犯

及远处转移等表现.

结　果

１􀆰病灶分布、大小及形态

３０例患者均为单发病灶,病灶分布广泛,１３例位

于中枢神经系统(１２例位于颅内,１例位于椎管内,位
于颅内者１例位于顶骨,其余１１例均位于硬膜下),７
例位于头颈部(５例位于眼眶,１例位于鼻腔鼻窦,１例

位于腮腺内侧咽旁间隙),６例位于腹盆腔(其中１例

位于前列腺,３例分别与宫颈、卵巢、膀胱关系密切),１
例位于食管,１例位于乳腺,１例位于腹股沟,１例位于

耻骨联合,见图１~６.病灶大小不一,直径２~１３cm,
腹盆腔、乳腺、幕上、咽旁间隙病灶较大;幕下、椎管内、
眼眶内、食管病灶较小.

２５例病灶呈长圆形或类圆形,其中１３例可见分

叶,另１２例边界较光整;２例颅内病灶呈哑铃状,跨中

后颅窝生长;１例位于咽旁间隙病灶,沿咀嚼肌间隙生

长,１例腹盆腔、１例耻骨联合病灶形态不规则.位于

顶骨、耻骨联合及１例腹盆腔病灶边界不清楚,其余

２７例病灶边界清楚.

２􀆰CT表现

颅内病灶表现为不均匀稍高密度,乳腺病灶表现

为不均匀等低密度,其余病灶均表现为较均匀软组织

密度,CT值４０~５０HU.位于顶骨、耻骨联合病灶可

见骨质破坏(图５);颅内位于右侧岩斜区病灶,邻近骨

质可见增生、硬化(图４);眼眶内病灶邻近骨质可见膨

胀性改变.病灶内未见钙化,增强扫描较小病灶(１
例、位于食管)呈中度较均匀强化,较大病灶呈明显欠

均匀强化,动态增强扫描显示渐进性强化.

３􀆰MRI表现

病灶以实性为主,８例颅内病灶、１例眼眶、１例鼻

腔鼻窦病灶、４例腹盆腔病灶内可见斑片状囊变或者

微囊(图２).头颈部病灶 T１ 呈较均匀等或低信号,其
余病灶 T１ 呈不均匀等低信号,１例颅内、２例腹盆腔

病灶可见斑点、条片状 T１ 高信号.T２ 信号混杂,１９
例病灶以不均匀等高信号为主,其中１７例病灶内可见

条片状 T２ 低信号;２例颅内、１例鼻腔鼻窦、２例眼眶

病灶以 T２ 低信号为主.１５例(９例颅内、３例头颈、３
例腹盆腔)病灶内可见血管流空信号.颅内病灶周围

可见水肿,其中９例周围水肿不明显,可见少量片状水
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斑片状高信号;c)增强扫描呈明显不均匀强化,T２WI低信号区明显强化,中央囊变未见强化(箭),可见“黑

白反转征”;d)镜下可见肿瘤细胞呈梭形,染色不均,深浅不一,肿瘤内部可见“鹿角样”血管,肿瘤细胞间可

见粗细不等的胶原纤维(HE,×４０).　图２　男,２３岁,因“急性胰腺炎”就诊偶然发现,盆腔腹膜后良性

SFT.a)病灶呈类圆形,可见浅分叶,T１WI呈较均匀低信号;b)T２WI信号混杂,可见片状低信号,病灶边

缘可见血管流空信号(箭);c~e)MRI多期增强扫描可见病灶呈渐进性、“地图样”强化,低信号区可见强化,
小囊变未见强化;f)镜下肿瘤组织可见条片状胶原纤维、血管裂隙,并不规则排列的梭形肿瘤细胞(HE,×
４０).　图３　男,５９岁,排尿困难１０日余,前列腺良性SFT.a)病灶类圆形,T２WI呈混杂信号,其内可见

条片状低信号;b)T１WI呈较均匀低信号;c)增强扫描呈明显不均匀强化,T２WI低信号区可见强化.
图４　女,４７岁,右侧岩斜区SFT,WHO Ⅰ级.a)病灶呈类圆形,稍欠均匀稍高信号;b)邻近颞骨岩尖骨质

增生(箭).

图１　男,５２岁,头痛头晕１
个月余,左侧额顶部大脑镰

旁 SFT,WHO Ⅰ 级.a)

T１WI示 病 灶 呈 类 圆 形,可

见分叶,呈不均匀等低信号;

b)T２WI信号混杂,可见 条

片状低信号,病灶中央可见

肿信号,１例病灶周围水肿明显.增强扫描呈中度到

明显不均匀强化,除２例颅内病灶 T２ 低信号强化不

明显外,其余病灶 T２ 低信号区可见强化(图１),囊变

区未见强化,腹盆腔病灶可见渐进性强化(图２).７例

颅内病灶可见邻近脑膜强化.

４􀆰病理特点

大体标本主要为类圆形或浅分叶状肿块,切面灰

白色或灰褐、灰红色,部分可见包膜,质地软、中或韧,
可见粘液样变性、囊性变及出血、坏死,钙化少见.镜

下可见不规则排列的梭形细胞、胶原纤维,并可见丰富

的供血血管.免疫组化显示 CD３４、STATＧ６、VIM、

CD９９、BclＧ２为阳性,EMA、SＧ１００、SMA、PR 为阴性;

KiＧ６７多在１０％以下,其中２例 KiＧ６７约２０％,１例约

３０％.其中５例(２例颅内、１例眼眶、２例盆腔)核分裂
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号;c)增强扫描 T２WI低信号区可见强化,囊变未见强化.　图７　病例６,３年后复查,肿瘤复发.a)病灶呈

不规则长圆形,T２WI呈较均匀稍高信号,其内见多发血管流空;b)T１WI呈较均匀等信号;c)增强呈明显

较均匀强化;d~e)CT示病灶呈均匀软组织密度,可见多发分叶,邻近骨质呈膨胀性改变;f)镜下见肿瘤呈

多结节状生长,细胞密度增高,细胞异型性明显,并见凝固性坏死,核分裂计数５个/１０HPF,结合肿瘤复发病

史,符合孤立性纤维性肿瘤恶性进展(HE,×４０).

图５　女,４１岁,右侧顶骨SFT,WHO Ⅲ级.a)
右侧顶骨类圆形高密度影,密度较均匀;b)局部

骨质破坏;c、d)冠状面示右侧顶骨骨质破坏,邻近

软组织肿胀;e)镜下可见大片状坏死,核分裂像＞
４/１０HFP(HE,×４０).　图６　女,５４岁,左眼

眶突出１个月余,左眼眶良性SFT.a)病灶呈长

圆形,可见浅分叶,T２WI信号混杂,可见条状低

信号及裂隙状囊变(箭);b)T１WI呈较均匀等信

象＞４/１０高倍视野,细胞密度增高,细胞异型性明显,
并见凝固性坏死,提示呈恶性孤立性纤维性肿瘤改变.

５􀆰恶性孤立性纤维瘤影像表现

本组病例中有５例病理提示恶性改变,总结影像

特征,主要表现为:病灶较大,其内可见多发囊变坏死,
病灶边缘不规则,可见多发分叶,边界不清楚,腹盆腔

病灶可见与邻近脏器粘连;邻近骨质可见破坏;但未见

明显增大淋巴结.

２例患者分别于术后１年(颅内)、３年(眼眶,图
７)可见复发,未见远处转移患者.

讨　论

SFT是一种少见的梭形细胞肿瘤,起源于 CD３４
阳性的树突状细胞;该细胞广泛存在于人体结缔组织

中,所以SFT不只发生于胸膜,还可见于胸膜外其他

部位[１].本组患者广泛分布于颅内及椎管内、头颈部

(包括眼眶、鼻腔鼻窦、腮腺)、腹盆腔及其他部位(食
管、乳腺、四肢骨).２０１３年 WHO 软组织肿瘤分类将

孤立性纤维性肿瘤、恶性孤立性纤维性肿瘤归类为纤

维母细胞/肌纤维母细胞肿瘤,属于中间性(偶见转移
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型)[２];２０１６年 WHO 中枢神经系统原发性肿瘤分类

将孤立性纤维瘤/血管外皮细胞瘤归为一类,分为１、

２、３级,属于间叶细胞、非脑膜上皮肿瘤[３].SFT是一

种交界性肿瘤,以良性居多,但有１０％~２０％呈恶性

或潜在恶性[４].与胸膜SFT 相比,胸膜外SFT 更具

侵略性;少数患者可以发生远处转移[５].本组患者有

５例病理呈恶性改变,但在一项多中心研究中,病理上

恶性改变的SFT 虽然局部复发率高,并可见远处转

移,但对于SFT的预测并不严格依赖病理学特征,缺
乏恶性改变的病例可能表现出侵袭性[６].本组２例复

发患者,首次病理结果均呈现良性,其中１例患者复发

病灶病理中呈现恶性改变(图６、７).表明病理学上

“低级”的肿瘤可能更具有侵袭性,随后可能获得“高
级”组织学[６].

SFT发病没有明显年龄、性别差异,但更多见于

中老年,儿童和青少年中少见[７Ｇ８].本组患者年龄２１
~７６岁,但以４０~５０岁患者居多,病灶位于腹盆腔者

年龄跨度较大,为２３~７６岁.也有个别文献报道女性

患者较男性多见[９];本组患者女性多于男性,女性患者

更多分布于颅内(本组１９例女性患者,１１例位于颅

内),男性患者更多见于头颈部(本组１１例男性患者,５
例位于头颈部).SFT 生长缓慢,本组病例病程在数

月到数年不等,临床主要表现为局部无痛性肿块以及

相应的压迫症状,部分患者为体检或偶然发现[２].有

报道发现少数病例临床表现以低血糖为特征,可能是

由于肿瘤细胞分泌胰岛素样生长因子引起[１０],本组病

例未发现.
过去曾用多种术语描述这类肿瘤,包括血管周细

胞瘤、局限性纤维间皮瘤、胸膜间皮瘤、纤维间皮瘤、胸
膜纤维瘤、浆膜下纤维瘤等[１１];对免疫组化和分子特

征的深入认识,将这类肿瘤归为相同的组织学类型,即

SFT.大体病理表现为一个边界清楚,多数可见包膜

的实性肿块,切面均匀、发白,可能有微囊间隙,有时可

见出血区域.肿瘤大小变化较大,可为１~２０cm,腹部

可见一些巨大病例(＞２０cm)[１２].镜下可见纺锤形细

胞,无规律的分布在胶原纤维之间,肿瘤细胞、胶原纤

维的比例不定,可见高细胞区、低细胞区,并可见不同

程度的粘液样变性[１３].镜下可见大的分支或“鹿角

形”的薄壁血管,血管周围有不同程度玻璃样变性的中

型血管也是一个常见特征.恶性SFT 通常以边缘浸

润、细胞异型性、细胞过多、有丝分裂指数大于４/１０高

倍视野和坏死为特征[２].免疫组化 SFT 通常显示

CD３４、Bcl２和 CD９９的强表达,但这些特异性较差.
有研究发现了 NAB２/STAT６融合蛋白,从而发现了

SFT中 STAT６蛋白的核表达,是诊断常规和恶性

SFT最敏感和特异的标记物[１４Ｇ１５].SFT 的预后与细

胞密度、细胞异型性、有丝分裂指数等有关,肿瘤大小

与预后没有直接相关性[１６].
与其他软组织肿瘤相比,SFT的影像学表现没有

特异性.病灶大小跨度较大,本组病例为２~１３cm.
病灶大小与发病部位相关,发病部位不同,生长所受阻

力不同.腹盆腔、咽旁间隙病例通常较大;中枢神经系

统病灶,幕上病灶大于幕下及椎管内病灶;眼眶内、食
管内病灶较小.SFT通常表现为边界清楚的肿块,部
分可见分叶.CT平扫通常表现为等或稍低密度软组

织肿块,密度较均匀,钙化少见[１７].本组病例 CT 大

部分呈均匀等低密度;位于右侧顶骨病灶呈高密度,可
能与细胞密集、坏死出血有关,病理显示为 WHO Ⅲ
级.本组病例CT平扫均未见钙化.MRI平扫,SFT
通常在 T１WI上表现为等低信号,在 T２WI信号多变,
反映细胞密集度、组织水肿和坏死,低信号对应胶原纤

维分布区,稍高信号代表肿瘤细胞密集区,高信号代表

黏液样变及囊变[１１].本组病例 T１ 呈均匀或欠均匀等

低信号,T２ 信号混杂,其内可见条片状低信号,其中５
例病灶以低信号为主.有学者认为,T２WI可见条片

状或结片状低信号是SFT的特征性表现.SFT供血

丰富,本组病例１５例病灶边缘或病灶内可见血管流空

影,增强扫描可见迂曲血管强化.SFT的强化方式与

肿瘤细胞、胶原纤维、粘液样变及坏死囊变区的分布有

关[１８];有报道指出 SFT 有时可被分为两类,纤维性

SFT和细胞性SFT,纤维性SFT胶原纤维、间质血管

较多,细胞性SFT细胞较多[１９].两种类型的SFT影

像表现不同,纤维性SFT可见 T２ 低信号,呈渐进性、
不均匀性强化;细胞性SFT呈 T２ 高信号,以及快速、
均匀强化[２０].本组病例颅内病灶呈明显强化,尤其

T２WI低信号区域明显强化,具有特征性,被称为“黑
白反转征”[２１].头颈部、腹盆腔及其他部位病灶呈中

度Ｇ明显强化,腹盆腔病例动态增强扫描可见渐进性强

化,呈“快进慢出”的强化方式.囊变坏死区不强化,强
化欠均匀,部分病灶可表现为“地图样”强化.

SFT的影像学表现特征不明显,术前鉴别诊断困

难,根据其病灶发生的部位,需要与其他病变进行鉴别

诊断.发生于颅内的SFT 需要与脑膜瘤、神经鞘瘤、
海绵状血管瘤鉴别;发生于椎管内的SFT需要与脊膜

瘤、神经鞘瘤、神经纤维瘤鉴别;发生于头颈部的需要

与海绵状血管瘤、炎性假瘤鉴别;发生于腹盆腔的需要

与间质瘤、神经源性肿瘤、纤维肉瘤等鉴别.对于可疑

SFT,建议手术切除,最终诊断需要依赖组织病理学检

查及免疫组织化学染色.
综上,SFT分布广泛,因其肿瘤细胞、胶原纤维、

黏液样变及血管的含量及其分布的不同,T２WI信号

及强化方式不同.但当肿瘤 T２WI信号混杂,可见条
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片状,结片状 T２ 低信号,增强扫描 T２WI低信号区可

见强化,颅内病例出现“黑白反转征”,或者出现“快进

慢出”、“地图样”强化时,应考虑到SFT的可能.但最

终依赖组织病理学检查,CD３４联合STAT６有利于提

高SFT诊断的特异度和敏感度.SFT是一种交界性

肿瘤,部分呈恶性或潜在恶性,以手术治疗为主,在术

后应随访复查,观察是否有复发或远处转移.本组部

分病例随访时间不够,是本研究不足之处.本组病例

主要是对其传统影像学特征,CT、MR 平扫及增强征

象进行总结、分析,而未行高级成像方式如能谱 CT、

DWI、磁共振波谱成像、磁共振灌注成像等及影像组学

数据分析,也是本研究的不足之处,有待进一步研究功

能成像及纹理分析相对于常规成像,能否进一步提高

SFT的诊断符合率.
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