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小儿腹部炎症性肌纤维母细胞瘤４例

祁艳卫　李　杨　刘伟栋　高　磊　冯　峰　白玉坤　王　萍

【摘要】　目的　探讨小儿腹部炎症性肌纤维母细胞瘤的临床诊断及治疗方法，提高临床对于该病
的认识。 方法　回顾性分析２０１３年１月至２０１５年５月作者收治的４例腹部炎症性肌纤维母细胞瘤
患儿临床资料，分析其临床表现、诊断及治疗方法。 结果　４例炎症性肌纤维母细胞瘤患儿均经手术
完整切除，其中１例术后复发，经二次手术后进行全身化疗。 结论　炎症性肌纤维母细胞瘤是低度恶
性软组织肿瘤，临床症状不典型，主要依靠病理诊断。手术切除是唯一可靠的治疗手段，复发患儿可配

合全身化疗提高疗效。

【关键词】　肌纤维母细胞瘤；治疗结果；儿童

　　炎症性肌纤维母细胞瘤（ｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙｍｙｏｆｉｂｒｏ
ｂｌａｓｔｉｃｔｕｍｏｒ，ＩＭＴ）是由肌纤维母细胞、浆细胞、淋巴
细胞及嗜酸性粒细胞组成的真性肿瘤，表现为低度

恶性或交界性，是一种少见而独特的间叶性肿瘤，主

要发生在肺部，肺外器官如软组织、胃肠道、肝、脾、

肾、膀胱、腹膜后、盆腔等均有报道［１，２］。发生于腹

部的ＩＭＴ较少见，且多有浸润性。作者近两年收治
腹部ＩＭＴ患儿４例，现报告如下。

资料与方法

一、临床资料

作者于２０１３年１月至２０１５年５月收治小儿腹
部炎症性肌纤维母细胞瘤患儿 ４例。其中男性 ２
例，女性２例；年龄 ８个月至 １１岁，平均年龄 ４．３
岁；发病部位分别位于阑尾、肠系膜侵及回盲部、腹

壁侵及膀胱、大网膜。均无特异临床表现，３例发
烧，２例腹痛，２例以腹部肿物就诊。

二、实验室检查

３例血常规化验白细胞增高，以中性粒细胞增

高为主；Ｃ— 反应蛋白均明显增高（６０．３～１３６ｍｇ／
Ｌ）；２例合并中度贫血。２例甲胎蛋白均正常；１例
行骨髓穿刺，骨髓细胞学无明显异常。

三、影像学检查

术前彩超检查提示２例为下腹低回声肿物，考
虑占位；２例为化脓性阑尾炎，其中１例合并阑尾周
围脓肿。ＣＴ检查显示肿物密度欠均匀，增强后不均
匀强化，肿物血供丰富（图１）。

结　果

本组４例均手术完整切除肿瘤。肿瘤质地较
硬，包膜较完整，切面为灰黄色（图２、图３）。病理
组织学ＨＥ染色由增生的梭形细胞组成，呈束状或
者涡旋状排列，间质内伴有大量炎性细胞浸润（图

４）。免疫组织化学检测波形蛋白（Ｖｉｍ）阳性３例；
ＣＤ６８阳性３例；结蛋白（Ｄｅｓｍｉｎ）阳性１例，阴性２
例；间变性淋巴瘤激酶（ＡＬＫ）阳性１例；平滑肌肌动
蛋白（ＳＭＡ）阳性１例（图５），阴性１例；Ｋｉ—６７（图
６）其中１例约１０％（＋），另１例约３％（＋）。术后
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图１　增强ＣＴ腹部富血供肿物，边界较清楚，不均匀强化；　图２　术中照片：肿物来源于大网膜，周围界限尚清楚，肿物表
面血管怒张；　图３　术后标本：肿瘤大小约６ｃｍ×６ｃｍ×５ｃｍ，表面红白相间，肿瘤质地较硬，包膜较完整，切面为灰黄色；
图４　ＨＥ染色可见由增生的梭形细胞组成，呈束状或者涡旋状排列，间质内伴有大量炎性细胞浸润（×２０）；　图５　免疫
组织化学，肿瘤梭形细胞中ＳＭＡ可见阳性表达（×２０）；　图６　免疫组织化学，肿瘤梭形细胞中Ｋｉ６７阳性表达（×２０）。

１例复发，来源于肠系膜侵及回盲部肠管，复发后经
二次手术，完整切除肿瘤及部分肠管，二次复发后给
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予ＶＡＣ方案化疗，已进行２个疗程，肿瘤较前稍缩
小。其余３例手术后随访２～３０个月，无复发。

讨　论

ＩＭＴ主要发生于儿童和青少年，起病隐匿，病因
及发病机制不清，有学者认为感染可能是发病诱因，

手术、创伤、放疗、化疗、使用类固醇激素、自身免疫

反应等因素可能参与疾病的发生［３］。

ＩＭＴ缺乏特异性临床表现，主要以腹痛、腹胀、
发热、腹部肿块等就诊。实验室检查发现白细胞增

高，血红蛋白降低，ＡＦＰ正常或者轻度增高。本组有
２例血红蛋白降低，可能与肿瘤对机体的消耗有关。
３例发热、白细胞增高，４例 ＣＲＰ均明显增高，表明
发热、白细胞、ＣＲＰ增高可能是诊断此病的一个辅
助指标，肿瘤切除后上述指标降至正常。影像学表

现无特征性，术前易误诊。本组２例彩超检查提示
阑尾炎性病变。ＣＴ检查虽无特异性，但对于排除腹
部常见肿瘤的诊断有一定意义，也可以提示肿物来

源及周围血管的关系。ＩＭＴ既有肿瘤的特点，又有
炎症性疾病的某些特点，因此临床上不仅应与神经

母细胞瘤、恶性畸胎瘤、肾母细胞瘤、横纹肌肉瘤、肌

纤维瘤病、婴幼儿纤维肉瘤等肿瘤性疾病鉴别，还需

要与结节性筋膜炎、阑尾炎等炎症性疾病进行鉴

别［４］。最终确诊需要依靠病理及免疫组织化学。

ＨＥ染色可见大量的梭形细胞，不同程度的胶原性
基质，以及主要由淋巴细胞和浆细胞等组成的炎性

成分［５］。免疫组织化学染色可见 Ｖｉｍ、ＳＭＡ、ＣＤ６８、
ＡＬＫ等表达阳性。

手术完整切除是 ＩＭＴ最根本的治疗方法，大部
分病例术后可以获得较好的疗效。化疗目前无统一

意见。部分学者认为 ＩＭＴ有潜在恶性可能，尤其是
来源于肠系膜、腹膜后者可发生局部浸润，甚至有远

处转移可能，有化疗的必要［６，９］。本组１例术后二
次复发，为多灶性病变，单纯手术无法完整切除，予

化疗辅助治疗。参考 ＡｔｔｉｌｉＳ等［１０］文献，对于以下

情况可适当化疗：①肿瘤巨大（直径约８ｃｍ）；②局
限性转移（多灶）病例；③手术无法切除或者切除不
完全者；④复发或者多次复发者；⑤远方转移者。
陶昀璐［９］等报道１例肿瘤无法切除，应用常规剂量
甲氨蝶呤联合顺铂化疗６疗程后病灶消退，随访３３
个月无复发；另有报道应用长春新碱联合依托泊苷

化疗，也有应用阿霉素等其它药物化疗成功的报

道［１１］。我们选用副作用小、药效温和的 ＶＡＣ方案，

即长春新碱、环磷酰胺、放线菌 Ｄ三种药物进行化
疗，３周为１个疗程，一般４～６个疗程。化疗无效
时，可试用免疫治疗，如英夫利昔单抗等，可能预后

差。有研究表明预后不良ＩＭＴ存在 ＡＬＫ（间变性淋
巴瘤激酶）异常表达，因此，ＡＬＫ作为成为潜在的分
子治疗靶点，其抑制剂可为多次复发或者无法完全

手术切除病人提供新的治疗选择［１２］。
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