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·论著·

小儿腹部炎性肌纤维母细胞瘤诊治探讨

胡嘉健　 黄一晋　 韩建宇　 常晓峰　 王焕民

【摘要】 　 目的　 探讨小儿腹部炎性肌纤维母细胞瘤（ ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ ｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｉｃ ｔｕｍｏｒ，ＩＭＴ）的诊
断与治疗方法，以提高其诊治水平。 　 方法　 分析首都医科大学附属北京儿童医院肿瘤外科 ２００６—
２０１８年收治的 １８ 例经手术病理确诊为腹部 ＩＭＴ 患儿的临床资料，包括临床表现、实验室检查、影像学
检查、病理学诊断、外科治疗方法及随访情况等。 １８ 例患儿术前均行超声检查、ＣＴ 或 ＭＲＩ 检查。 １ 例
行穿刺及术前化疗，１ 例仅行开腹活检及术后化疗，其余均接受肉眼下肿瘤全切术，其中 ２ 例弥漫性腹
部病变行多次手术并接受全身规律化疗。 　 结果　 术后病理提示肿瘤细胞均呈梭形伴有炎症浸润，部
分镜下可见玻璃样变或局灶出血。 １ 例随访中失访，１ 例肿瘤位于腹膜后间隙者于术后 ３ 个月死亡，其
余 １６ 例随访 ４ ～ ２９ 个月，未见术后严重并发症或死亡发生，１ 例弥漫腹部 ＩＭＴ 病灶患儿带瘤存活。 　
结论　 ＩＭＴ可来源于腹部各区域并引发不同症状。 影像学检查利于定位和诊断，但缺乏特异性。 大部分
单发病变可以单纯经手术治愈，对患有弥漫性腹部病变的难治性病例的治疗亟待经验积累及进一步研究。
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Ｃｈｉｌｄ

　 　 炎性肌纤维母细胞瘤（ ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ ｍｙｏｆｉｂｒｏ
ｂｌａｓｔ ｔｕｍｏｒ，ＩＭＴ）也曾被称作炎性假瘤，由分化的肌
纤维母细胞性梭形细胞组成，是一种伴有大量浆细

胞和（或）淋巴细胞的间叶性肿瘤［１］ 。 目前病因尚
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不明，无特异性症状，可发生于全身任何部位，较多

发生于肺部［２］ 。 由于其部位特点，关于儿童腹部

ＩＭＴ的研究较为少见，部分病例难治且易于复发。
本研究收集 ２００６—２０１８ 年由首都医科大学附属北
京儿童医院肿瘤外科收治的 １８ 例手术病理确诊为
腹部 ＩＭＴ 患儿的临床资料，分析与总结其临床表
现、实验室检查、影像学检查、病理学诊断、外科治

疗方法及预后等情况，旨在提高其诊治水平。

材料与方法

一、研究对象

分析 ２００６—２０１８ 年由首都医科大学附属北京
儿童医院肿瘤外科收治的 １８ 例手术病理确诊为腹
部 ＩＭＴ患儿的临床资料，其中男童 １１ 例，女童 ７ 例，
发病年龄 １ ～ ８９ 个月，平均 ２８． ４ 个月，２ 例病灶为
多发，其余病灶为单发。 所有病例术前均经超声定

位，部分行 ＣＴ 或 ＭＲＩ 检查。 病灶位于腹膜后者 ２
例及腹部多灶病变者 ２ 例予化疗及手术治疗，其余
患儿均经单纯手术切除治疗。 单纯手术治疗者中 ８
例术中重建消化道，其他 ６ 例仅行肿瘤全切术。 １８
例患儿的性别、年龄、首发症状及体征、肿瘤侵犯位

置、肿瘤大小、治疗方式、有无复发或转移见表 １。

表 １　 １８ 例患儿临床特征、治疗方式及预后
Ｔａｂｌｅ １　 Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ，ｔｒｅａｔｍｅｎｔｓ ａｎｄ ｐｒｏｇｎｏｓｅｓ ｏｆ １８ ｃｈｉｌｄｒｅｎ

病例 性别
起病

月龄

首发体征

及症状
肿瘤侵犯位置

肿瘤大小

（ｃｍ３）
手术治疗方式

是否

化疗

有无复发

或转移

１ 男 ２２ 排尿困难 大网膜 ５． ２ × ４． ８ × ４． ５ 全切 否 无

２ 男 １２ 腹部包块、发热 大网膜 ９ × ７ × ６ 全切 否 无

３ 女 ２８ 腹部包块、发热 大网膜 ７ × ６ × ５ 全切 否 无

４ 男 ４２ 发热 回肠系膜 ６． ５ × ４ × ５． ５ 肠切除肠吻合术，全切 否 无

５ 男 ５ 发热、腹泻 回肠系膜 ９ × ７． ５ × ４ 肠切除肠吻合术，全切 否 无

６ 男 ６ 腹部包块、发热 回肠系膜 ６ × ３． ５ × ３ 肠切除肠吻合术，全切 否 无

７ 男 ２８ 肠套叠 回肠系膜 ２． ４ × ２． １ × ０． ９ 肠切除肠吻合术，全切 否 无

８ 男 １４ 腹部包块 回盲部肠系膜 １４ × １３ × １０ 全切 否 无

９ 女 ４２ 腹痛、呕吐 回盲部肠系膜 ６． ８ × ３． ６ × ５． ７ 全切 否 无

１０ 男 １０ 无 乙状结肠系膜 ４． ５ × ３． ５ × １． ５ 全切 否 无

１１ 女 ３ 排便困难 直肠周围 ４． ５ × ５． ８ × ５． ７
造瘘术，直肠肛门成形

术，全切
否 无

１２ 女 ６２ 黄疸 胰腺头部 ３． ２ × ２． ８ × ４． ７
胰头十二指肠切除术，

全切
否 无

１３ 女 ２９ 腹部肿物 肝左叶 ５ × ４． ５ × ４ 全切 否 无

１４ 男 ５４ 发热 肝左叶 ６． ５ × ５ × ５ 全切 否 无

１５ 男 １３ 腹部膨隆 腹膜后 １４． ６ × １０． ８ × １８． ６ 全切 是 无

１６ 女 １ 黄疸 腹膜后 １４． ６ × １０． ８ × １８． ６ 开腹活检，胆道外引流 是
术后 ３ 个月死
于消化道感染

１７ 女 ８９ 肠套叠

回肠系膜、阑尾、

大网膜、结肠肠壁

全层，输尿管

最小者 １ × ０． ８ × ０． ８
最大者 ５ × ４ × ３

肠切除肠吻合术，输尿管

膀胱再植术，全切
是

家属拒绝继续

治疗，失访

１８ 男 ５２ 贫血
小肠、降结肠、横

结肠中段、肝门

最小者 ３ × １． ２ × １
最大者 ８ × ４． ５ × ３． ３

肠切除肠吻合术，全切 是 右侧胸腔转移

　 　 二、诊疗过程
患儿入院诊疗流程及治疗方案见图 １，化疗方

案均首选长春新碱、环磷酰胺、放线菌素 Ｄ ＶＡＣ 方
案。 手术后病理标本均经 ４％甲醛溶液固定，常规制
片，经 ＨＥ染色及免疫组化标记，由两位病理科医生
作出诊断。 免疫组化标记物包括平滑肌肌动蛋白

（ｓｍｏｏｔｈ ｍｕｓｃｌｅ ａｃｔｉｎ，ＳＭＡ）、波形蛋白（ｖｉｍｅｎｔｉｎ）、结
蛋白（ｄｅｓｍｉｎ）、间变性淋巴瘤激酶（ａｎａｐｌａｓｔｉｃ ｌｙｍｐｈｏ
ｍａ ｋｉｎａｓｅ，ＡＬＫ）、增殖细胞核抗原（Ｋｉ６７）和 Ｓ１００。

三、随访方法

术后采用电话及门诊方式随访，复查以超声检

查为准。
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图 １　 炎性肌纤维母细胞瘤诊疗流程
Ｆｉｇ． １ 　 Ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ａｎｄ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙ ｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔ
ｔｕｍｏｒ

结　 果

一、临床表现

本研究中 ＩＭＴ起自腹部各部位，１８ 例中全身症
状包括小细胞低色素贫血 ７ 例（３８． ９％ ）及发热 ６
例（３３． ３％ ）。 ２ 例腹部弥漫病变，分别累及回肠系
膜、阑尾、大网膜、结肠肠壁全层、输尿管以及小肠、

降结肠、横结肠中段、肝门，其余 １６ 例均为单发肿
瘤。 １１ 例单发病灶发生于消化道及周围系膜，其中
发生在回肠系膜者（含回肠）４ 例，回盲部肠系膜 ２
例，乙状结肠系膜 １ 例，大网膜 ３ 例和直肠 １ 例，主
要表现有局部包块、肠套叠、排尿困难、排便困难

等；２ 例肿瘤发生在腹膜后间隙，表现为梗阻性黄疸
和腹部膨隆；１ 例发生于胰腺头部，亦导致黄疸；另 ２
例起源于肝脏，分别引起腹部包块和持续发热，具

体详见表 １。 所有病例无传染病史、风湿疾病史或
其他恶性肿瘤治疗史。 单发肿瘤体积最小者 ２． ４
ｃｍ ×２． １ ｃｍ × ０． ９ ｃｍ，来源于距离回盲部 ３０ ｃｍ 小
肠处；肿瘤体积最大 １８ ｃｍ × １６ ｃｍ × ８ ｃｍ，重 １ ３７０
ｇ，来源于腹膜后间隙（图 ２）。

二、肿瘤标志物与影像学特征

甲胎蛋白（Ａｌｐｈａｆｅｔｏｐｒｏｔｅｉｎ，ＡＦＰ）、神经元特异
性希醇化酶（Ｎｅｕｒｏｎ ｓｐｅｃｉｆｉｃ ｅｎｏｌａｓｅ，ＮＳＥ）等儿童常
见实体肿瘤标志物未见异常。 １８ 例均行超声检查，
１２ 例表现为低回声，占 ６６． ６％ （１２ ／ １８），其余为囊
实混合回声，边界清楚或不清；１２ 例可见明显丰富
血供，占 ６６． ６％ （１２ ／ １８），其余血供不明显；１５ 例行
ＣＴ（含增强）检查，９ 例可见明显或不均匀增强，占
６０％ （９ ／ １５）。 ２ 例行 ＭＲＩ 平扫检查提示为不规则
软组织包块影，并可侵犯周围血管及器官（图 ３）。

三、治疗方法

１８ 例均行开放手术治疗，并清除可疑淋巴结。
１ 例病变位于腹膜后的患儿（Ｎｏ． １５）穿刺后于当地
确诊为肾母细胞瘤，随即予以长春地辛及表阿霉素

化疗，未见明显疗效，遂于我院行肿瘤完整切除术。

另 １ 例腹膜后病变的 ３ 月龄患儿（Ｎｏ． １６）由于手术
风险高仅行胆道外引流及活检术，术后按 ＶＡＣ 规律
化疗（长春新碱、环磷酰胺、放线菌素 Ｄ）。 根据术
中肿瘤与消化道及血管的毗邻关系确立是否行消

化道重建。 所有开放手术中含胰头十二指肠切除

术 １ 人次和肠切除吻合术 ６ 人次。 病变位于直肠者
先于当地行肠造瘘术，后于我院行关瘘、肿瘤切除

术及肛门直肠成形术。 １ 例腹部弥漫性病变患儿
（Ｎｏ． １８）于当地及我院共行 ４ 次肿瘤肉眼全切及消
化道重建术，术后均出现肿瘤复发，共予以 １０ 周期
的化疗（ＶＡＣ方案）；另 １ 例腹部侵犯多部位 ＩＭＴ患
儿（Ｎｏ． １７）于当地行开腹活检，后于我院行 ２ 次肿
瘤肉眼全切及消化道、泌尿系统重建术，术后肿瘤

亦复发，继予以 ６ 周期的化疗（ＶＡＣ 方案），后家属
拒绝治疗。

四、病理结果

术后病理报告均为炎性肌纤维母细胞瘤。 大体

图 ２　 病例 １５ 腹部 ＣＴ增强图　 右侧腹膜后见巨大囊实性占位性病变，边界清晰，ＣＴ值为 １３ ～
３３ Ｈｕ，增强后瘤灶内实性成分明显强化，囊性成分无强化。 瘤灶内可见多发迂曲动脉分支血管
影。 右肾位于瘤灶左前上方，并肾轴旋转，肾门朝后，右肾动静脉走行于瘤灶左侧缘，肾实质强

化尚均匀，皮质连续。 腹主动脉受压略向左后移位　 图 ３　 病例 １６ 腹部核磁共振平扫图　 ＭＲＩ
平扫见上腹部胰腺区偏右不规则软组织包块，侵及肝门，包绕腹腔干及其分支、肠系膜上动静脉

及门静脉。 肝门部见囊状长 Ｔ２ 信号－扩张的胆管不除外，余肝内外胆管未见扩张，胆囊增大、胆
囊管扭曲　 图 ４　 病例 １６ 病理切片镜下图（ＨＥ， × ４００）
Ｆｉｇ． ２　 ＣＴｅｎｈａｎｃｅｄ ｐｈａｓｅ ｏｆ ａｂｄｏｍｉｎａｌ ｍａｓｓ ｏｆ Ｎｏ． １５　 Ｆｉｇ． ３　 Ａｂｄｏｍｉｎａｌ ＭＲＩ ｓｃａｎ ｏｆ Ｃａｓｅ Ｎｏ．
１６　 Ｆｉｇ． ４　 Ｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌ ｓｅｃｔｉｏｎ ｏｆ Ｃａｓｅ Ｎｏ． １６ （ＨＥ， × ４００）
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标本直观表现为实性，质稍韧或软，切面灰白、灰黄

或灰粉，局部可呈编织状，腹部多部位 ＩＭＴ 可呈结节
状。 ＨＥ染色下可见肿瘤细胞呈短梭形或椭圆形，间质
可见多量淋巴组织及浆细胞等炎性浸润，部分可见玻

璃样变（图 ４）、黏液样变或大片状出血坏死。 ３ 例存
在区域淋巴结转移，６ 例肿瘤侵犯肠壁（程度由部分
累及至侵犯全层不等）。 免疫组化阳性率分别如下：

平滑肌肌动蛋白 ＳＭＡ为 ９１． ７％ ，ｖｉｍｅｎｔｉｎ 为８３． ３％ ，
ｄｅｓｍｉｎ为 ７２． ７％ ，ＡＬＫ 为 ５４． ５％ 。 Ｋｉ６７ 阳性率为
３％～３０％ ，中位数 ８％ ，Ｓ１００阴性者占 ８７． ５％ 。

五、随访及预后

１ 例腹部弥漫 ＩＭＴ 的患儿（Ｎｏ． １７）出院后家
属拒绝治疗并失访，预测存活概率较小；１ 例腹膜
后病变仅行活检及化疗的患儿（Ｎｏ． １６）于活检术
及化疗后 ３ 个月死于消化道感染；其余 １６ 例经常
规门诊及电话随访 ４ ～ ２９ 个月未见死亡或术后严
重并发症发生，其中含 １ 例弥漫腹部 ＩＭＴ 病灶患
儿（Ｎｏ． １８）带瘤存活，但目前放弃治疗，并发现左
胸部疑似转移。

讨　 论

ＩＭＴ是一种少见的临床表现多样、病因不明的
软组织肿瘤，多见于儿童和青年人群［３］ 。 尽管目前

普遍认为肺部是 ＩＭＴ 最多见的部位，但亦有研究提
示儿童腹部 ＩＭＴ在儿童炎性肌纤维母细胞肿瘤（ ｉｎ
ｆｌａｍｍａｔｏｒｙ ｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｉｃ ｔｕｍｏｒｓ， ＩＭＴｓ） 中占比较
高［４］ 。 有研究认为该病起因于感染、创伤或手术后

的过度炎症反应，亦可能与其他恶性肿瘤或自身免

疫性疾病有关［５］ 。 自 １９３９ 年首次由 Ｂｒｕｎｎ 等［６］ 报

道以来，该病由于病理表型的多样曾被多次更名为

浆细胞肉芽肿、孤立性肥大细胞肉芽肿、炎性纤维

肉瘤、炎性假瘤等。 直至 ２００２ 年，世界卫生组织软
组织肿瘤国际组织学分类专家组建议将炎性肌纤

维母细胞瘤定义为“由分化的肌纤维母细胞性梭形

细胞组成的，常伴大量浆细胞和（或）淋巴细胞的一

种肿瘤”［１］ 。

文献报道 ＩＭＴ较多见于男性，本研究结果与之
类似［４］ 。 该病临床表现不一，常见临床表现包括不

明原因的发热、易疲劳和体重下降。 疾病症状大多

也与肿瘤所在位置有关，例如原发于肺部者可引起

咳嗽、咯血、气短等，原发于腹部可引起腹痛、腹胀、

发热及腹部肿块等［７］ 。 本项研究中肿瘤涉及腹部

器官较多，含肝脏、胰腺等罕见部位，除发热、贫血、

腹部包块等常见症状外，腹部 ＩＭＴ 可能引起梗阻性
黄疸，排尿、排便困难，甚至继发性肠套叠等罕见症

状。 因此，当临床上病例出现上述类似体征时，应

考虑 ＩＭＴ。 ＩＭＴ体积也因部位而异，腹膜后 ＩＭＴ 少
见且症状无明显特异性，但由于腹膜后解剖空间较

大，因此发生于其中的 ＩＭＴ 也往往较大，部分病例
难以全切，有时亦可继发患侧肾积水等［８］ 。

本病缺乏特异性的肿瘤标志物，常见儿童肿瘤

标志物如 ＡＦＰ、ＮＳＥ 等往往在正常范围内。 术前主
要依靠超声、ＣＴ 和 ＭＲＩ 等影像学检查来诊断。 超
声检查下，ＩＭＴ可有清楚边界、形态较规则、低回声
为主的表现，部分可表现为囊实性回声，血流信号

可不丰富［９］ 。 ＣＴ及 ＭＲＩ 检查常无特异性，ＣＴ 平扫
下多为等或低密度软组织肿块，边界清楚或不清

楚，部分内部可见片状低密度坏死区，增强像中肿

瘤可均匀或不均匀增强，或仅边缘增强［１０］ 。 炎性细

胞和纤维组织的组成不同可影响 ＭＲＩ 序列的动态
增强和信号强度［７］ 。 与之类似，ＰＥＴ ／ ＣＴ 中放射性
药物 ＦＤＧ的聚集程度亦因肿瘤细胞的生物学组成、
炎性细胞比例及活化程度的不同而变化。 具有异

型细胞核或增殖指数较高的肿瘤对于 ＦＤＧ 的摄取
较强，而增殖指数低或 Ｋｉ６７ 阴性的肿瘤细胞则摄
取能力相对较低。 这对于原发肿瘤、局部复发和远

处转移的风险监测具有重要价值［１１］ 。 此外，有研究

认为影像学中病变周围及邻近组织出现炎性改变

有利于 ＩＭＴ的诊断［１２］ 。

腹部 ＩＭＴ具有自愈倾向，此类情况尤其多见于
肝脏病变，观察疗法对于腹部 ＩＭＴ可能有效［１３］ 。 但

结合国内外文献，开腹手术仍为绝大多数腹部单发

ＩＭＴ的首选且有效的治疗方式，但有个别病例于术
后发生感染等并发症而死亡［１４］ 。 本研究中所有患

儿经开腹手术活检或治疗。 说明肿瘤完整切除并

酌情行消化道重建在儿童单病灶腹部 ＩＭＴ 的治疗
中耐受性较好，且不易复发。 Ｓｔｅｆａｎｉｅ 等［１５］ 报道 ３
例 ＩＭＴ术后死亡患儿均由于不完全切除所致，占
７． ９％ ，但亦有 ３ 例患儿（肿瘤直径 ＜ ５ ｃｍ，ＡＬＫ 阴
性）存在镜下残留但随访未见进展或复发。 本研究

中 １ 例来源于腹膜后的 ＩＭＴ 患儿死亡，考虑与患儿
年龄小、抵抗力差及营养不良有关。 本病目前尚无

确切的标准化化疗方案，但有文献报道对于无法全

切的肿瘤术后化疗可改善预后。 对于弥漫性 ＩＭＴ，
多结节或不明确的边界往往提示其局部侵袭性强，

且复发率约是单发病灶的 ６ 倍（３５％ ｖｓ． ６％ ）［１６］ 。
对于腹部多部位或弥漫性 ＩＭＴ 病变暂无明确治疗
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方案。 Ｍüｌｌｅｒ等［１７］的经验提示术前 ＶＣＤ 化疗方案
疗效较好。 长春新碱、环磷酰胺、阿霉素、５氟尿嘧
啶、顺铂、异环磷酰胺和依托泊苷等药物曾被用于

该病的化疗，但效果各异［１８］ 。 Ｉｎａｄｏｍｉ 等［１９］ 曾报道

１ 例肠系膜来源、伴胸腹主动脉旁及锁骨上转移的
ＩＭＴ病例，经阿霉素和异环磷酰胺 ４ 周期的联合化
疗，肿瘤体积缩小 ５０％ 。 Ｍｉｎｇ 等［２０］ 对 １ 例腹膜
ＩＭＴ术后复发并转移者使用表柔比星、达卡巴嗪、多
西他赛联合化疗方案，复发病灶未继续进展。 此

外，大剂量糖皮质激素及非甾体类抗炎药（尤其是

环氧化酶Ⅱ抑制剂）也被用于难治及复发性的 ＩＭＴ，
这类药物有助于通过 ３ 种不同的机制诱导肿瘤性炎
性肿块的消退： ①抑制血管内皮促生长因子的促增
殖作用； ②直接抑制内皮细胞的活化、增殖； ③抗
细胞因子作用［２１］ 。 本研究中病例均使用较温和的

ＶＡＣ方案，但其治疗效果不显著，与文献相符，非甾
体类药物的疗效有待进一步研究证实。

随着精准治疗的推进，靶向抑制剂等药物可有

助于 ＩＭＴ 的治疗。 约 ５０％的 ＩＭＴ 肿瘤携带有染色
体 ２ｐ２３ 上的 ＡＬＫ基因重排。 Ｊａｍｅｓ等［２２］通过对比

研究发现，难治性的 ＡＬＫ阳性患者经靶向抑制剂克
唑替尼治疗后可获得部分缓解，而 ＡＬＫ阴性患者未
见好转。 Ｙａｅｌ等［２３］对儿童 ＩＭＴ 患者使用克唑替尼
治疗后，８６％ （１２ ／ １４）的患儿得到了部分缓解或完
全缓解，疗效显著。 Ｎａｇｕｍｏ 等［２４］ 对膀胱 ＩＭＴ 患者
辅助性使用克唑替尼，使肿瘤缩小，以此为膀胱部

分切除赢得了时机。 此外，Ｋｅｎｔａｒｏ 等［２５］ 研究膀胱

ＩＭＴ 时还首次发现了与 ＡＬＫ 相关的新基因融合
ＨＮＲＮＰＡ１ＡＬＫ，对于新靶点的发现和疾病的进展
研究具有意义。

腹部 ＩＭＴ 的诊断完全依靠病理检查。 镜下形
态主要为梭形的纤维母细胞与肌纤维母细胞混合

增生，间质见大量炎细胞弥漫浸润，可见不同程度

的玻璃样变及多量细小血管形成的黏液疏松背景。

Ｃｏｆｆｉｎ［２６］通过观察将肺外 ＩＭＴ 分为 ３ 种组织学类
型，即： ①黏液型，以黏液、血管、炎症细胞为主，类
似结节性筋膜炎； ②梭形细胞密集型，以梭形细胞
为主，夹杂炎症细胞，类似纤维组织细胞瘤； ③纤维
型，以致密成片的胶原纤维为主，类似瘢痕组织。

术后免疫组化结果对明确诊断具有辅助作用。 免

疫组化中的 ＳＭＡ、ｖｉｍｅｎｔｉｎ、ｄｅｓｍｉｎ 弥漫或灶性呈阳
性，Ｓ１００ 呈阴性对于诊断 ＩＭＴ 有意义，本研究中
ＡＬＫ 阳性率 ５４． ５％ ，接近于 Ｃｏｆｆｉｎ 等［２６］ 报道的

５６％ ，亦支持 ＩＭＴ呈 ＡＬＫ阳性倾向发生于儿童及青

少年患者。 单发病灶者经完整切除后预后较好，且

定期复查暂未见复发或新转移灶，但有报道复发多

发生于术后 １ 年，且部分病例可在术后 ９ 年复
发［２７］ 。 而本研究中单发病灶切除术后最大随访时

间为 ２９ 个月，不能完全排除远期复发可能，因而需
要继续定期随访。

综上，腹部 ＩＭＴ 常见于肠系膜，也可来源于肝
脏、胰腺、腹膜后等罕见部位，不同部位的病变可能

引起不同症状。 ＣＴ 及超声等影像学检查有利于定
位和诊断，但目前尚未发现明确的特异性。 腹部单

发病变大部分可以经手术完整切除治愈，部分结合

消化道重建术，整体预后较好，但需要长期随访。

对于患有弥漫性腹部病变的难治性病例的综合治

疗方案亟待经验积累及进一步研究。
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