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  [摘 要] 脾脏炎性假瘤样滤泡树突细胞肉瘤(IPT-like
 

FDCS)是一种罕见的低度恶性肿瘤性疾病,大多

数与EB病毒(EBV)感染相关,临床误诊率较高。该文报道了1例体检偶然发现脾脏占位,经过实验室检查、影

像学检查及病理检查等确诊为脾脏EBV阳性IPT-like
 

FDCS病例,并结合相关的国内外文献复习,旨在让临床

对该病有进一步的认识,避免误诊。
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[Abstract] Inflammatory

 

pseudotumor-like
 

follicular
 

dendritic
 

cell
 

sarcoma
 

(IPT-like
 

FDCS)
 

of
 

the
 

spleen
 

is
 

a
 

rare
 

low-grade
 

malignant
 

tumor
 

disease,mostly
 

associated
 

with
 

Epstein-Barr
 

virus
 

(EBV)
 

infec-
tion,and

 

has
 

a
 

high
 

clinical
 

misdiagnosis
 

rate.This
 

paper
 

reports
 

a
 

case
 

of
 

an
 

incidentally
 

detected
 

splenic
 

mass
 

during
 

a
 

physical
 

examination,which
 

was
 

diagnosed
 

as
 

EBV-positive
 

IPT-like
 

FDCS
 

of
 

the
 

spleen
 

through
 

laboratory
 

tests,imaging
 

studies,and
 

pathological
 

examination.Combined
 

with
 

a
 

review
 

of
 

relevant
 

domestic
 

and
 

international
 

literature,this
 

report
 

aims
 

to
 

further
 

clinical
 

understanding
 

of
 

this
 

disease
 

and
 

avoid
 

misdiagnosis.
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  炎性假瘤样滤泡树突细胞肉瘤(IPT-like
 

FDCS)
是一种临床罕见的肿瘤,因其缺乏特异性的临床表

现,常导致临床诊断困难,而且误诊率较高[1]。珠海

市人民医院曾收治1例因体检发现脾脏占位而就诊

的女性患者,住院期间经过实验室检查、影像学检查

及病理检查等,最终确诊为“脾脏EB病毒(EBV)阳性

IPT-like
 

FDCS”。虽然这仅是单一的病例,但是目前

关于该病的国内外文献仍然较少,临床仍缺乏对此病

的系统性认知。因此,本文通过回顾性分析该例脾脏

EBV阳性IPT-like
 

FDCS病例的诊治过程,并复习与

该病相关的文献,以此加深对该病的认识,对脾脏

EBV阳性IPT-like
 

FDCS的诊治有积极的临床意义。

1 临床资料

患者,女,71岁,因“体检发现脾占位半月”于

2023年3月15日入院。患者半月前在外院体检消化

系彩色多普勒超声提示脾脏占位性病变,伴左上腹隐

痛,有头晕、头痛,无腹胀、乏力、畏寒发热等不适,当
时未行相关治疗。随后,患者为求进一步诊治到珠海

市人民医院就诊。患者既往有腔隙性脑梗死1月余,
有风湿性关节炎20年余,否认其他特殊病史,个人史

无特殊。(1)体征:腹平坦,未见胃肠型及蠕动波,腹
软,全腹无压痛,无腹肌紧张;肝、胆、脾肋下未及,肝、
肾区无叩痛,墨菲征(-),移动性浊音(-),肠鸣音4
次/分。(2)实验室检查:白蛋白、血钾、血钠、阴离子

·4124· 现代医药卫生2024年12月第40卷第24期 J
 

Mod
 

Med
 

Health,December
 

2024,Vol.40,No.24



间隙、肾小球滤过率估算值降低,二氧化碳升高;余血

常规检查、生化检查、凝血四项检查、粪便常规检查未

见异常。肿瘤标志物检查示甲胎蛋白、癌胚抗原、糖
链抗原125、糖链抗原19-9未见异常。(3)影像学检

查:上腹部磁共振成像(MRI)增强检查示脾脏内见边

界清晰的类圆形团块影,大小为44
 

mm×37
 

mm×45
 

mm。T1WI呈等、略低信号,T2WI压脂呈稍高信号,
中央可见小斑片状高信号影,边缘可见低信号假包膜

影。DWI呈稍高信号,ADC呈等、稍高信号。增强扫

描示病灶动脉期呈不均匀中度强化,门静脉期呈渐进

强化,延迟期病灶内部进一步强化,假包膜强化达到

最高。考虑脾脏占位,良性肿瘤性病变,错构瘤可能,
硬化性血管瘤样结节转化不除外,见图1A~E。(4)
诊疗经过:患者入院后完善相关检查,排除手术禁忌

证后行气管插管全身麻醉下腹腔镜脾脏部分切除术。
术中于脾上极靠近胃大弯侧见外生性肿物突出于脾

脏表面,肿物直径约4
 

cm。自肿物根部开始,使用超

声刀切割脾脏,将脾肿物切断;手术标本送术中冰冻,
术中冰冻结果提示(脾脏肿物)浆细胞为主的背景中

见散在核大的非典型细胞,局部纤维化,初步考虑淋

巴组织增殖性病变,需鉴别炎性假瘤、IgG4相关的硬

化性疾病、滤泡树突状细胞肉瘤(FDCS)等疾病,最终

诊断待石蜡及免疫组织化学(免疫组化)检测结果。
术程顺利,患者术后安返病房。(5)术后病理检查:组
织形态学示脾脏组织内红髓、白髓结构消失,在淋巴

细胞、浆细胞及多核巨细胞背景中见散在分布的梭形

肿瘤细胞,细胞核圆形、卵圆形或梭形,核膜清晰,部
分核仁不明显,染色质透亮、空泡状,未见明显的核分

裂象,可见小灶坏死,局部间质胶原化;免疫组化检测

结果显示:EMA(散在+),SMA(+),CD23(部分

+),CD21(部分+),CD35(散在+),D2-40(小部分

+),CD138、CD38(浆细胞+),CD1a(-),CD20(B淋

巴细胞+),CD3、CD8(T淋巴细胞+),IG-G、IG-G4
(浆细胞+),CD68(部分+),CD163(部分+),CD34
(脉管+),CD30(-),S-100(散在+),CK-pan(-),
Desmin(-),Ki67(热点区15%~20%+);原位杂交

结果显示:EBV 编码的小 RNA(EBER)(+),见图

1F。结合组织学形态免疫组化及原位杂交结果,符合

EBV阳性IPT-like
 

FDCS,切缘未见肿瘤累及。术后

予预防感染、止痛等对症治疗,患者一般情况可,进食

后无特殊不适,遂予办理出院并嘱其定期门诊复查。

  注:A.MRI示脾脏内类圆形团块影,T1WI呈等、略低信号;B.T2WI压脂呈稍高信号,中央可见小斑片状高信号,边缘见低信号假包膜影;C.
动脉期呈不均匀中度强化;D.门静脉期呈渐进性强化;E.延迟期肿块内部进一步强化,假包膜强化达到最高;F.原位杂交示肿瘤细胞EBER呈散

在(+)(免疫组化,400×)。

图1  患者 MRI影像及病理检测结果
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2 讨  论

FDCS于1986年被 MONDA等[2]首次报道,是
一种可发生于淋巴结或淋巴结外的罕见肿瘤。其中,

IPT-like
 

FDCS是一种由于滤泡树突状细胞过度增殖

导致的罕见的低度恶性肿瘤,是FDCS的一个独特亚

型[1]。IPT-like
 

FDCS主要发生于脾脏与肝脏中,并
表现出相对独特的特点,如好发于女性、病程长、存在

明显的炎症背景,以及与EBV感染相关等[3]。其中,

EBV感染与IPT-like
 

FDCS的发生、发展有着密切的

关系,究其原因可能是因为EBV是嗜淋巴细胞病毒,
并且潜伏的EBV基因可以通过抑制细胞凋亡和免疫

逃逸参与肿瘤的发生[4]。EBER原位杂交呈阳性可

以高度提示肿瘤合并EBV感染,这也是诊断IPT-like
 

FDCS的关键[3]。另外,肿瘤细胞通常表达以下一种

或多种标志物:CD21、CD23、CD35、CXCL13、簇集素

(Clusterin)[5]。值得注意的是,脾脏EBV阳性IPT-
like

 

FDCS的临床表现常缺乏特异性,有时仅表现为

左上腹或上腹痛[6]。总体而言,本病例符合该病的相

关文献报道。
实际上,脾脏EBV阳性IPT-like

 

FDCS由于缺乏

临床特异性,常导致误诊,而相关的影像学检查可以

起到辅助作用。在超声上,脾脏IPT-like
 

FDCS常表

现为边界清晰的低或混杂不均匀回声,CDFI未见明

显的血流信号[7]。在CT上,脾脏IPT-like
 

FDCS主

要表现为单发、类圆形、边界较清晰的低密度肿块影,
多发病灶较为少见,有时可在病灶内见囊变坏死及钙

化,增强扫描示病灶动脉期为轻至中度强化,门静脉

期和延迟期持续进行性强化,其强化程度最后甚至可

以与正常脾脏实质相当[8]。在 MRI上,脾脏IPT-like
 

FDCS可在T1WI呈等信号,在T2WI上可与脾脏呈

相对等信号或呈相对低信号,在DWI上呈现稍高或

高信号,病灶在增强扫描中呈渐进性强化,以及可出

现相对特异性的“假包膜征”[9]。对此,本病例在 MRI
增强检查中出现了“假包膜征”,可以起到提示作用;
而病灶中央在T2WI压脂上可见小斑片状高信号影,
考虑其原因是 MRI信号强度可随肿瘤的组成成分变

化而变化。此外,病灶在18F-FDG
 

PET/CT上可以表

现为高代谢的肿块[10]。
脾脏EBV阳性IPT-like

 

FDCS主要应与以下疾

病相鉴别:(1)脾脏错构瘤。该病是胚胎发育异常导

致的脾脏良性肿瘤样病变,多为单发病灶,其特征性

影像学表现是病灶内出现脂肪及钙化的信号或密

度[11]。(2)脾脏血管瘤。该病是常见的脾脏良性肿

瘤,其典型的影像学表现是在超声、CT及 MRI的增

强检查上表现出“早出晚归的向心性强化”[12]。(3)脾
脏硬化性血管瘤样结节性转化。该病是一种发病率

低、非肿瘤性的脾脏良性疾病,多为偶然发现,多数是

单发,该病的影像学特点是增强扫描上病灶内出现轮

辐状强化[13]。(4)脾脏淋巴瘤。脾脏是淋巴瘤好发的

器官,可分为原发性与继发性,其中原发性较为罕见,
在CT上表现为脾脏均匀增大,可伴脾脏内单发或多

发的低密度占位影,并可有脾脏外淋巴结转移[14]。
(5)脾脏转移瘤。脾脏是肿瘤转移的罕见部位,其中

黑色素瘤是脾脏转移瘤的最常见来源之一,这些转移

瘤通常表现为脾脏内多发病灶,单发病灶较为罕见,
而且黑色素瘤有其独特的影像学征象,即 病 灶 在

T1WI呈高信号而T2WI呈低信号,并且结合相关原

发肿瘤病史可以做出明确诊断[1]。
在治疗方面,外科手术切除被认为是治疗脾脏

EBV阳性IPT-like
 

FDCS的首选方案[15]。另外,由
于其生物学行为较为惰性,所以相关的辅助治疗对于

这类肿瘤的治疗作用尚不明确[4]。有研究结果显示,
对6例肿瘤单纯手术切除治疗的IPT-like

 

FDCS患者

(其中3例为脾脏IPT-like
 

FDCS)进行3~48个月的

术后随访,5例患者为无瘤生存(另外1例随访4年后

失访),从侧面证实了外科手术切除肿瘤是该病的最

佳治疗方案,但是建议医生需要彻底检查手术标本以

确保肿瘤已经完整切除[16]。值得注意的是,由于这种

肿瘤具有复发的可能性,因此建议患者术后也应该定

期复查[17]。而本病例术后1年余复查,提示术区未见

明显肿瘤复发及转移征象,这也进一步支持了脾脏

EBV阳性IPT-like
 

FDCS外科手术完整切除病灶后

预后良好的观点。
综上 所 述,发 生 于 脾 脏 的 EBV 阳 性IPT-like

 

FDCS由于缺乏特异性临床表现,常常导致临床误诊,
而当发现脾脏单发病灶、有EBV感染、肿瘤标志物未

见异常、MRI增强检查发现病灶有“假包膜征”,以及

在排除脾脏其他肿瘤性疾病后,应该高度警惕该病的

可能。虽然相关的影像学检查可以起到提示作用,但
是病 理 检 查 仍 然 是 诊 断 脾 脏 EBV 阳 性IPT-like

 

FDCS的“金标准”。鉴于本病例具有相对独特的临床

特点,希望通过此病例帮助临床进一步认识和了解该

病的诊断和治疗。
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