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·案例分析·

丛状纤维黏液瘤1例病例报道*

庞艳萍1,胡明利2,王 丰1,刘 瑞1,刘兴月1,杨胜波3△

(1.贵州中医药大学,贵州
 

贵阳
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550000;3.贵州中医药大学第二临床医学院,贵州
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  [摘 要] 丛状纤维黏液瘤也称为丛状血管黏液样肌成纤维细胞肿瘤,是一种罕见的胃肠道间叶来源肿

瘤,诊断主要依据病理学证据。回顾性分析贵州中医药大学第二附属医院收治的1例丛状纤维黏液瘤患者的

诊疗过程,并查阅相关文献,对其病理特点、诊断及鉴别诊断进行了讨论分析。
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  丛状纤维黏液瘤(PF)2007年首次被报道[1],

2010年被世界卫生组织认定,截至目前,在全球范围

内仅见100多例报道。大多数PF起源于胃窦和幽门

区,因其呈特征性丛状生长方式,间质黏液样基质,富
含薄壁血管,在胃窦和幽门前区域形成分叶壁内/黏

膜下肿块,组织学特征是扁平纺锤体至卵形细胞的丛

状生长,嵌入富含小血管的黏液样基质中。病变通常

为多细胞性。虽然有黏膜和血管浸润的记录,但尚未

报告转移或恶性转化。贵州中医药大学第二附属医

院收治1例手术切除胃肠道间叶来源肿瘤并诊断为

PF患者,总结其诊疗过程,描述其临床特征、组织病

理学和免疫组织化学(免疫组化)表达情况,并讨论

PF的病理特点、诊断及鉴别诊断,以期为今后PF的

诊治提供参考依据。

1 临床资料

  患者,女,49岁。因发现腹腔内占位性病变20+d
收入贵州中医药大学第二附属医院。入院20+

 

d前

患者因咳嗽、咳痰就诊于当地医院进行胸部CT检查

显示胰腺-胃部可见一占位性病变,为求进一步确诊及

治疗,遂就诊于贵州中医药大学第二附属医院。入院

查体:患者神志清,精神可,无明显腹痛、腹胀、恶心、
呕吐、口干、口苦、恶寒、发热、黄疸、心慌、胸闷、胸痛

等。饮食可,睡眠欠佳,二便调。行全腹部增强CT检

查显示胰尾部前方及胃底后方占位,考虑为良性肿瘤

性病变,来源于腹膜后可能性大。见图1。无痛肠镜

检查显示结肠多发息肉。无痛胃镜检查:(1)慢性非

萎缩性胃炎伴局灶糜烂;(2)胃多发隆起;(3)胃息肉

(已钳平)。见图2。腹腔占位性肿物考虑为畸胎瘤可

能性更大,手术指征明确。完善术前检查后排除手术

禁忌证,行腹腔镜胃包块切除术、胃修补术联合肝活

检术。术中腹腔镜入腹见肝大小正常,色暗,肝脏表

面凹凸不平,质硬,边缘钝,胃、十二指肠、结肠、小肠

未见明显异常,超声刀分离部分粘连,打开胃结肠韧

带,遇血管予homlock、夹闭后离断,显露胃大弯、胃
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窦。见一肿物,大小约6
 

cm×6
 

cm,附着于胃壁大弯

底部。见图3。给予超声刀分离肿物周围粘连,直至

肿物与胃部相连接处,完整切除肿物。见图4。置入

标本袋中从肚脐穿刺孔扩大切口后取出送术中冰冻,
冰冻检查结果显示梭形细胞肿瘤伴钙化、坏死、黏液

变。术后病理检查考虑为间叶组织良性肿瘤,结合免

疫组化结果倾向于PF。见图5。术后病理诊断为(胃

壁肿瘤、胃壁组织)间叶组织良性肿瘤,结合免疫组化

检查结果倾向PF。免疫组化检查显示CK(-)、VIM
(+)、S0X10(-)、Calretinin(-)、SMA、Desmin(血
管+)、Myogenin(灶+)、S-100(+)、HBME1(灶+)、

HMB45(-)、MelanA(+)、CD31、CD34(血管+)、

EMA(+)、CD117(-)、D0G-1(-)、Ki67(<1%+)。

  注:A、D.胃底后方占位;B、C.胰尾部前方占位。

图1  增强CT检查

  注:A.慢性非萎缩性胃炎伴局灶糜烂;B.胃多发隆起;C、D.胃息肉。

图2  无痛胃镜检查

  注:A.术中见肿瘤与胃壁相连;B.术中胃后壁可见肿瘤;C.连同胃部分整体切除。

图3  术中腹腔镜下显示情况

  注:A.切除后的肿瘤组织;B.切除后的肿瘤组织内部。

图4  切除后的肿物情况

图5  术后病理检查(光镜,40×)

2 讨  论

  本例患者腹腔内包块无法明确其性质及来源,主
要考虑来源于腹膜后间隙。肾筋膜分为前后2层,分
别称为肾前筋膜和肾后筋膜,这2层筋膜将腹膜后间
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隙分为3个间隙,即肾旁前间隙、肾周间隙和肾旁后

间隙。腹膜后来源的原发性肿瘤种类繁多,根据肿瘤

组织学类型分为间叶源性肿瘤、神经源性肿瘤、淋巴

组织、残留胚胎组织起源和来源不明不能分类的肿

瘤。最初结合患者年龄、症状及肿瘤位置、辅查结果

等考虑可能为畸胎瘤。畸胎瘤是由多个原始胚层组

织演变而成的先天性肿瘤,来源于原始生殖细胞,具
有向体细胞分化的潜能,大多数的畸胎瘤含有至少2
个或3个胚层,含有骨、软骨、毛发、脂肪、肌组织等成

分,常发生于卵巢,其次为睾丸,也可存在于沿人体中

轴线的纵隔、腹膜后、胃肠道等部位。本例患者术中

探查打开胃结肠韧带后发现胰腺前方、胃后方肿瘤,
底部与胃大弯一侧连接,连同胃部分切除一同进行病

理检查,结果显示为PF。
本例患者肿瘤来源于胃部的间叶组织肿瘤PF,

也称为丛状血管黏液样肌成纤维细胞肿瘤,是一种罕

见的胃肠道间叶来源肿瘤[2]。大多数
 

PF
 

起源于胃窦

和幽门区,因其呈特征性丛状生长方式,间质黏液样

基质,富含薄壁血管,在胃窦和幽门前区域形成分叶

壁内/黏膜下肿块[3]。PF的微观特征相对独特。这

些肿瘤通常呈多结节状生长模式,涉及胃黏膜内至浆

膜。肿瘤结节含有突出的黏液样基质,富含小的薄壁

血管,具有低至中等细胞性,由纺锤体组成,无细胞学

异型性,有丝分裂或坏死。在大多数区域肿瘤细胞以

松散的方式排列[4-5]。PF在目前的病例报道中显示

其是一种良性肿瘤,没有复发、转移或肿瘤相关死亡。

PF
 

患者年龄5~81岁,无性别差异。成人和儿童患

者具有相似的病理特征和良性临床行为[6-7]。虽然大

多数PF位于胃窦和幽门前区,但肿瘤可能起源于胃

体、十二指肠、空肠和结肠。PF患者通常表现为腹部

不适和疼痛及贫血、上消化道出血等,主要有黏膜溃

疡或其他非特异性上消化道症状。PF
 

的诊断高度依

赖于病理学和免疫组化检查,因PF患者CT、磁共振

成像、大体病理检查结果与胃肠道间质瘤(GIST)相
似,具有极高的误诊率。由于相似的临床表现,PF常

被误诊为GIST。PF的鉴别诊断包括其他累及胃的

梭形细胞肿瘤[8]。PF肿瘤细胞D117、DOG1、CD34、

S100、β-catenin、STAT-6、ALK 通 常 均 呈 阴 性[6,9]。
因此,病理学和免疫组化检查在鉴别诊断中具有重要

作用[10]。GIST
 

通常表达
 

CD117、DOG-1
 

和
 

CD34,
并且对

 

SMA、S-100、结蛋白、AE1/AE3
 

均呈阴性。
很少有 GIST表现出与PF相似的丛状和黏液样外

观[11]。此外有研究发现,80%~90%的GIST主要由

KIT、PDGFRA突变驱动。这些突变表达在PF中没

有看到[12]。黏液样平滑肌瘤需与PF相鉴别,其主要

累及食管,通常表现为许多梭形细胞,具有雪茄形细

胞核和嗜酸粒细胞的细胞质,通过细胞形态可与PF
相鉴别。神经鞘分化的间充质肿瘤可能显示梭形细

胞和(或)上 皮 样 细 胞 增 殖,与 PF 组 织 学 非 常 相

似[13-15],而影像学检查显示神经鞘瘤肿瘤边界清晰,
肿瘤组织束状区与网状区交替分布,常见栅栏状排

列,免疫组化检查显示神经鞘瘤S-100呈强烈弥漫性

阳性,DOG-1、C-KIT均呈阴性。炎性肌瘤息肉也需

与PF相鉴别,其由增生的梭形成纤维细胞和肌纤维

母细胞组成,呈束状或漩涡状排列,间质内大量炎细

胞浸润,大多数炎性肌瘤息肉表达CD34和
 

SMA,可
与PF相鉴别[16]。极少数病例显示PF与其他原发性

胃肠道肿瘤同时发生。据文献报道,PF可以与胃腺

癌共存,导致预后不良[17]。胃远端切除术或部分胃切

除术是胃部PF的主要治疗选择。
综上所述,PF是一种罕见的胃肠道间叶来源肿

瘤,主要发生在胃窦,大多数PF患者表现为黏膜下分

叶肿块,由于临床表现相似,常被误诊为GIST。在临

床诊断时应注重根据病理学和免疫组化检查结果进

行诊断。
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