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·病例报告·

炎性肌纤维母细胞瘤继发回回结型肠套叠 １ 例

胡嘉健　 张　 丹　 王焕民

　 　 炎性肌纤维母细胞瘤 （ ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ ｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｉｃ
ｔｕｍｏｒ，ＩＭＴ）是一种较少见的间质性肿瘤，多发生于肺、肝等
处，发生于小肠的情况极为少见，现将本院近期收治的小肠

ＩＭＴ继发肠套叠 １ 例报告如下：
患儿，男，年龄 ２ 岁 ４ 个月，主诉“间断性腹痛 ２ ｄ余”入

院，家长诉患儿于 ２ ｄ前着凉后感阵发性腹痛，右侧腹部更严
重，每次间歇 １０ 余分钟，发作时间约 ３０ ｓ，伴非喷射性呕吐，
量不多，为胃内容物；伴腹泻，４ ～ ５次 ／天，大便颜色未见明显
异常，自行使用“肚脐贴”后未见明显好转。 １ ｄ 前腹痛程度
较前加重，间隔时间缩短为 ７ ｍｉｎ左右，伴随症状及持续时间
未见明显变化，当地医院抗炎补液治疗后未见明显好转，来

本院行超声检查提示：肠套叠，需除外继发因素。 故以“急性

肠套叠，继发因素不除外”收治入院。 既往及生长发育史：

Ｇ１Ｐ１，足月顺产，母亲患有乙肝。 体格检查：体温：３７． ２℃ ；脉
搏：１２４ 次 ／分；呼吸：２６ 次 ／分；体重：１２． ０ ｋｇ，发育及营养良
好，精神反应可，腹稍紧张，未见明显胃型、肠型，右侧腹压

痛，可触及包块，最长径约 ５ ｃｍ，全腹部叩诊呈鼓音，移动性
浊音阴性。 实验室及影像学检查：ＣＲＰ ＜ ８ ｍｇ ／ Ｌ；白细胞：
４． １４ × １０９ ／ Ｌ；传染性标志物筛查阴性；超声检查：右侧腹可
见同心圆征象，截面约 ３． ８ ｃｍ × ３． ０ ｃｍ，走行迂曲，套入部可
见间断积液，透声可，套入起始部可见一低回声结节，大小约

１． ９ ｃｍ × １． ０ ｃｍ，无皮髓质结构，内可探及血流信号，阑尾无
明显套入，结肠回声未见明确异常，升结肠腔内可见套入的

小肠。 少量腹水，深约 ２． １ ｃｍ，透声可。 治疗经过：患儿入院
完善相关检查，胃肠减压，急诊行开腹探查术，探察见包块位

于右中腹，将包块取出腹腔，为肠套叠，套叠块大小约 １５ ｃｍ
× ５ ｃｍ × ３ ｃｍ，套叠为回回结型，复位套叠后见肠管色泽良
好，套叠头部肠管内凹，可及肠壁内肿物，质硬，打开系膜对

侧缘肠壁，将肿物外翻，呈蘑菇头状，大小约 ２． ４ ｃｍ × ２． １ ｃｍ
× ０． ９ ｃｍ，基底宽，于系膜对侧缘肠管内壁附着，纵行切面为
实性、灰黄，切除肿物及两侧肠管约 ５ ｃｍ送检。 术后病理检
查结果：小肠炎性肌纤维母细胞性肿瘤（距回盲部 ３０ ｃｍ），
肿瘤侵犯肠壁全层，肠管断端未见肿瘤浸润；免疫组化：

ＣＤ１１７（偶见 ＋ ），ＡＬＫ（ － ），ＳＭＡ（ ＋ ），Ｋｉ６７（５％ ＋ ），ＣＤ３
（散在 ＋ ）， ＣＤ１３８ （偶见 ＋ ）， Ｄｅｓｍｉｎ （偶见 ＋ ）， Ｃａｌｐｏｎｉｎ
（ ＋ ）；原位杂交：ＥＢＥＲ（ － ）。 ＦＩＳＨ 基因监测结果未提示

ＡＬＫ基因重排，术后予支持及抗炎治疗，６ ｄ 后出院，定期随
访，患儿状况尚可。

图 １　 肠管系膜对侧肠壁见一圆盘状隆起，大小 ２． ４ ｃｍ ×
２． １ ｃｍ × ０． ９ ｃｍ，向肠腔内突出
Ｆｉｇ． １　 Ａ ｂｕｌｇｉｎｇ ｄｉｓｃ ｉｎ ｍｅｓｅｎｔｅｒｉｃ ｃｏｎｔｒａｌａｔｅｒａｌ ｗａｌｌ， ２． ４ ｃｍ
× ２． １ ｃｍ × ０． ９ ｃｍ ｉｎ ｓｉｚｅ， ｐｒｏｔｒｕｄｉｎｇ ｉｎｔｏ ｇｕｔ．

　 　 讨论　 ２００２ 年ＷＨＯ将炎性肌纤维母细胞瘤（ ｉｎｆｌａｍｍａ
ｔｏｒｙ ｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｉｃ ｔｕｍｏｒ，ＩＭＴ）定义为由分化的肌纤维母细
胞性梭形细胞组成，常伴大量浆细胞和（或）淋巴细胞炎性细

胞的一种间叶性肿瘤［１］ 。 该病多发于儿童及青少年，女性稍

多于男性［２］ 。 常见发病部位为肺、肝，亦可发生于组织及内

脏等各个解剖部位。 病因暂不明确，可能与创伤、炎性反应

等多种因素有关，有报道 ＡＬＫ 基因重排参与 ＩＭＴ 的病情发
展［３］ 。 临床上由于所在部位的不同而症状多样，如泌尿系统

ＩＭＴ可不同程度地表现为腹痛、血尿、尿频、尿痛，呼吸系统
ＩＭＴ可表现为咳嗽、咳血、胸痛等［４ － ５］ 。 诊断方法主要包括

超声、ＣＴ、ＭＲＩ等影像学检查，但均无较高的特异性，也有使
用 ＰＥＴ ／ ＣＴ的研究报道，但其表现受到肿瘤细胞的生物学组
成、炎性细胞的比例及活化程度的影响［６］ 。 因此，完全确诊

仍然依靠活组织病理学检查。 根据其病理组织学类型可分

为： ①黏液血管型（女性多见）； ②梭形细胞密集型； ③纤维
瘢痕型（男性多见）［７］ 。 ＡＬＫ蛋白的表达与基因检测有助于
疾病的诊断与治疗［１］ 。 一般治疗以手术为主，观察疗法亦可

能有效［８］ 。

腹部 ＩＭＴ多见于肠系膜，少见于小肠，以肠套叠就诊的
情况则更为罕见。 其临床表现可包括恶心、便秘、便血、腹痛

和腹胀等消化道症状。 超声由于其安全、无创、快速的特点，

在该病的早期诊断中起到重要作用，ＣＴ 小肠造影及 ＭＲＩ 检
查亦可用作辅助诊断手段［９，１０］ 。 本例患儿有腹痛表现，体格

检查于右侧中腹部可及一长径约 ５ ｃｍ 的腊肠样包块，超声
报告“同心圆征并套入起始部可见一低回声结节，内可探及

血流信号”，与术后所见亦基本相符。 术中见肿物边界清楚，
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以宽基底与肠壁附着，遂行肿物两侧肠切除吻合，肉眼下未

见残留病灶，术后病理检查结果亦提示“肠管断端未见肿瘤

浸润”，证实手术切除完整有效。 由于近年来复发、转移和染

色体异常等遗传学研究的报道数量不断增加，ＩＭＴ 的恶性潜
能也将愈来愈受到重视［１１］ 。
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