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·病例报告·

小儿炎性肌纤维母细胞瘤３例及文献复习

高　静　贾　佳　张　大　杨合英　王家祥

炎性肌纤维母细胞瘤 （Ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｉｃ
ｔｕｍｏｒ，ＩＭＦＴ）临床少见，任何年龄均可发生，有报道患儿最小
年龄为生后７ｄ，最大年龄为８９岁［３，４］。平均５３．６岁，多见
于儿童或青少年，该病恶性程度较低，一般不发生转移及复

发，我们自２００４年～２０１２年共收治３例，现报道如下：
３例患儿中，２例为女性，１例为男性，年龄分别为４岁、３

个月、８岁，均为首次就诊，分别位于直肠、右耳后及右侧胸
壁。其中１例以大便带血为主诉入院，行手术探查前误诊为
直肠息肉，因肿物蒂粗根部不能明示，未能行肠镜切除；２例
以无痛性肿块就诊，无明显临床症状，彩超提示肿块呈实性

低回声包块，瘤体内可探及丰富血流信号，术前及术中曾被

误诊为错构瘤。３例均予手术治疗，术后病理检查均提示梭
形细胞肿瘤，符合炎性肌纤维母细胞瘤的诊断。病例１因术
中边界不清，切除包括肿瘤及肿瘤上方４ｃｍ肠管；病例２术
中切除肉眼肿块及其周围１ｃｍ正常组织；病例３肉眼见肿
瘤包膜完整，予完整切除。３例术中均未发现其他部位可疑
病灶，术后均未行化疗及放疗，定期门诊复查及电话随访２～
６年，无一例复发、转移及恶化征象。病例资料详见下表及图
１～３。

３例患儿临床资料

病例１ 病例２ 病例３

术中情况 肿物距肛门３ｃｍ，约３ｃｍ×３ｃｍ×２ｃｍ
大小，质硬，活动度差，边界不清，术中

切除肿块及肿块上方４ｃｍ肠管

肿物位于右胸壁皮下组织内，约３ｃｍ×
１．７ｃｍ大小，质稍硬，边界不清，内含炎
性坏死样组织，术中切除肉眼肿块及其

周围１ｃｍ正常组织

肿物位于右耳后，约 ２．５ｃｍ×１．３ｃｍ
大小，侵犯皮肤、皮下至肌肉层，术中瘤

体完整切除

病理诊断 （直肠）梭形细胞肿瘤，符合炎性肌纤维

母细胞瘤

（右胸部）梭形细胞瘤，考虑肌纤维母细

胞瘤

（右耳后肿物）梭形细胞瘤，考虑肌纤维

母细胞瘤

免疫组化 ＣＫ（－）；Ｓ－１００（－）；ＥＭＡ（＋）；ＣＤ３１
及ＣＤ３４血管（＋）；ＣＤ１１７（－），Ｄｏｇ－
１（－）；ＡＬＫ（－）；Ｋｉ－６７（约１０％＋），
ＣＤ５６（－）；ＭｙｏＤ１（－）；
Ｍｙｏｇｅｍｉｎ（－）；Ｄｅｓｍｉｎ部分（＋）

ＣＫ（－）；Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋）；ＳＭＡ（＋）；Ｓ－
１００（－）；ＣＤ３４（－）；ＣＤ６８（少数 ＋）；
ＡＬＫ（－）；Ｋｉ－６７（约１０％＋）

ＳＭＡ（＋）；ＭＳＡ（部分 ＋）；Ｓ－１００（散
在＋）；ＣＤ３１（血管＋）；
ＣＤ３４（血管＋）；ＣＤ６８（－）；Ｋｉ－６７（约
３０％＋）ＡＬＫ（－）
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图１　大体观：肠管一段，长约５ｃｍ，紧邻一切端可见灰白灰红质硬区，大小约３ｃｍ×３ｃｍ×１．８ｃｍ，切面灰白质硬；镜下
观：肿瘤细胞弥漫分布，呈片状浸润生长，瘤细胞圆形或卵圆形，核圆形，略粗糙，核仁明显，局部可见分裂相，部分瘤细胞

胞浆丰富，嗜酸性，间质黏液样变性，单个瘤细胞漂浮其中；　图２　大体观：灰黄组织一块，大小约３．５ｃｍ×１．５ｃｍ×１ｃｍ，
上带少许皮肤组织，面积１ｃｍ×０．８ｃｍ，切开切面灰黄；镜下观：肿瘤细胞弥漫分布，呈片状浸润生长，瘤细胞圆形或卵圆
形，核圆形，略粗糙，核仁明显，其间有大量嗜酸性胞浆，局部伴黏液样变；　图３　大体观：灰红灰白组织，大小约２．５ｃｍ×
２ｃｍ，切面灰白灰红质中，包膜完整；镜下观：上皮样肿瘤细胞呈束状，条索状，弥漫分布于黏液样基质中，其间散在炎性细
胞，大多呈圆形或卵圆形，伴１个或多个小圆核仁

　　讨论　炎性肌纤维母细胞瘤（Ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓ
ｔｉｃｔｕｍｏｒ，ＩＭＦＴ）是一种少见而独特的间叶性肿瘤，表现为低
度恶性或交界性肿瘤特点，易被误诊为恶性肿瘤，导致化疗

·８４３·
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或放疗等不当治疗。Ｂｒｕｎｎ［１］于１９３９年首次报道，认为这种
梭形细胞肿瘤具有炎症后肿瘤的特点，后命名为炎性假瘤，

以往许多命名如浆细胞肉芽肿、肌纤维母细胞瘤、黏液性错

构瘤、假肉瘤等都曾用于描述此病。ＷＨＯ软组织肿瘤国际
组织学分类专家正式命名为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，常伴大量浆细胞

和（或）淋巴细胞的一种肿瘤”，将６０多年来炎性假瘤的学术
讨论划上一个句号［１］。

ＩＭＦＴ的确切病因尚不清楚，相关因素有：手术、创伤、炎
症、异常修复、ＥＢ病毒或特殊细菌感染，近年来陆续报道相
关基因的表达或重排与肿瘤形成密切相关［６］，这些基因有：

位于２ｐ２３的ＡＬＫ基因及原肌球蛋白的两个相关基因 ＴＰＭ３
和ＴＰＭ４，这些基因的异常表现进一步证实了ＩＭＦＴ的本质是
一种克隆性肿瘤性增生［２］。ＩＭＦＴ多见于儿童和青少年，人
体任何部位均可发生，无特异的临床表现，易漏诊或误诊，多

见于儿童和青少年的肠系膜和腹膜后，少数病例呈多灶性发

生，部分病例伴发热及疼痛、倦怠、盗汗、体重减轻等全身症

状。实验室检查可有贫血、血小板减少、血沉加快等表现。

肿物切除后症状消失，症状再次出现提示肿瘤复发。本组３
例患儿发病部位及临床表现均无明显特异性，病例２、病例３
彩超下见实性低回声，边界清，可探及包膜回声，部分见血流

信号，ＣＴ可见实性密度影，增强后动脉区均轻度强化，其余
各期呈渐进性强化；病例１误诊为直肠息肉，拟行肠镜下切
除，未行ＣＴ等影像学检查。３例患儿术前检查对该肿瘤均
有提示意义，但鉴于临床及影像学方面对该病认识不足，３例
均被误诊为其他良性肿瘤，导致肿瘤周围正常组织切除范围

较小，虽术后密切随访未见复发，仍应引起临床医务工作者

注意，应尽可能术前明确诊断，避免二次手术给患儿带来不

必要的痛苦。

ＩＭＦＴ主要有３种组织学类型［５］：①黏液样—血管型：间

质呈富含小血管的肉芽型，并有较多混合性炎细胞浸润，病

例３属于此型。②致密梭形细胞型：瘤细胞丰富，呈束状排

列，伴炎细胞浸润，病例１及病例２属于此型。③玻璃样变
型：梭形细胞稀少，胶原纤维沉积，类似瘢痕组织。

大多数ＩＭＦＴ为具有恶性潜能的中间性肿瘤［７］。常表现

为良性临床过程，局部复发率较低，在治疗方面，通过根治性

手术切除，大多数病例能获得较好的疗效，对不能完全切除

的病例可予皮质激素治疗，效果有待进一步观察。
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移植所代替。Ｋａｓａｉ术后预防胆管炎非常重要。肝
脏八段肝组织汇管区胆管管腔数在Ⅱ、Ⅲ、Ⅴ普遍数
目较多，胆栓数也相对较多，提示 Ｋａｓａｉ术在Ⅱ、Ⅲ
段、Ⅴ段进行肝肠吻合较好。本实验获取大量自体
肝八段病理组织相当困难，难以用统计学方法进行

统计分析，不能提出具有说服力的证据，具体定论有

待于大宗病例回顾性研究及小鼠实验来完成，进一

步为ＢＡＫａｓａｉ术解剖范围及ＢＡ肝纤维化进程的研
究提供思路。
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