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  [摘 要] EB病毒阳性炎性滤泡树突状细胞肉瘤(EBV+IFDCS)是一种起源于间充质的低度恶性肿瘤,
脾脏原发的EBV+IFDCS发病率极低,国内外多以个案形式报道,缺乏具有大宗病例的影像学特征的文献报

道。2022年1月该院收治1例EBV+IFDCS患者,回顾性分析其临床资料,并结合文献整理其临床病理特征、
影像学表现及其鉴别诊断,以帮助临床及影像科医生提高对该病的认识。
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  滤泡树突状细胞肉瘤(FDCS)于1986年首次被文

献报道[1],大多数FDCS局限于淋巴结,约1/3的病例

发生在结外部位,包括扁桃体、胃肠道、纵隔、腹膜和

肺[2]。EB病毒阳性炎性FDCS(EBV+IFDCS)是独立于

FDCS的单独病种,主要见于肝脏、脾脏等,临床极为罕

见,常为健康体检时偶然发现,术前通过影像学诊断较

困难。本院收治1例经病理检查证实的EBV+IFDCS
患者,现结合文献探讨其临床及影像学特点,以帮助临

床及影像科医生提高对该病的认识。
1 临床资料

患者,男,59岁。平素体健,每年定期健康体检,
2022年1月健康体检时B超检查发现脾脏占位,超声

影像学表现为混杂低回声,边界清。见图1。行上腹

部CT增强扫描检查显示脾脏内1枚类圆形稍低密度

肿块影,密度不均,平扫边界模糊,增强后勾勒出病灶

边缘,边界清晰,大小5.6
 

cm×5.0
 

cm×4.8
 

cm;病灶

增强后呈明显不均匀强化,以周边强化为主;门静脉

期、延迟期呈持续渐进性强化,病灶周边及实质部分

强化更明显,并呈向心性填充,病灶强化范围更广。
平扫、增强扫描各期CT值(选取强化明显区域)分别

为平扫42
 

Hu,动脉期68
 

Hu,门静脉期90
 

Hu,延迟

期102
 

Hu。见图2。

图1  超声检查

图2  上腹部CT增强扫描检查

  于全身麻醉下行腹腔镜全脾切除术。切除脾脏 标本大小14.5
 

cm×9.0
 

cm×4.0
 

cm,肿瘤位于切开
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脾脏的中上极,肉眼观切面处肿块呈灰白色,质韧,境
界尚清,大小5.5

 

cm×4.5
 

cm×4.0
 

cm。见图3A。
镜下见肿瘤细胞散布呈席纹状,浆细胞、淋巴细胞浸

润明显,肿瘤细胞呈梭形,细胞质丰富,核分裂象少

见。分子 病 理 检 查 显 示,EB 病 毒 编 码 的 小 RNA
(EBER,肿瘤细胞+)。免疫组织化学(免疫组化)检
查显示,分化群抗原簇(CD2,+)、CD20(+)、Ki-67

(25%+)、CD138(+)、CD38(+)、免疫球蛋白G4(散
+)、CD15(散+)、CD30(散+)、CD68(+)、CD34
(+)、CD1α(-)、平滑肌肌动蛋白(SMA,+)、S100
(散在个别+)、间变性淋巴瘤激酶(-)、κ(+)、λ
(+)、CD21(肿瘤细胞+)、CD23(肿瘤细胞+)、结蛋

白(-)。见图3B~D。特殊染色显示刚果红(-)。
病理诊断:(脾脏)EBV+IFDCS。

  注:A为苏木精-伊红染色(200×);B为CD21(+);C为Ki-67(25%+);D为EBER(+)。

图3  病理及免疫组化检查

2 讨  论

2.1 概述 2001年CHEUK等[3]报道了11例发生

于腹腔且与EBV相关的独特病例,并命名为炎性假

瘤样FDCS(IPT-like
 

FDCS),以区别于经典型FDCS。
不同于经典型FDCS,IPT-like

 

FDCS多见于中老年

女性,几乎只发生于腹腔,以肝脏、脾脏多见,生物学

行为表现得更惰性。IPT-like
 

FDCS可能与EBV有

关,几乎所有病例的原位杂交EBER(+)[4-5]。最新的

第5版世界卫生组织淋巴造血肿瘤分类中IPT-like
 

FDCS归类于间质源性树突状细胞肿瘤,并更名为

EBV+IFDCS[6]。ZHANG 等[7]发 现,EBV+IFDCS
在东亚地区更为常见,占全球病例的80%以上,可能

与饮食、生活习惯引起的EBV相关疾病患病率增加

有关。脾脏EBV+IFDCS患者常无明显临床表现,少
数有腹痛、腹胀、体重减轻等。本例患者为59岁男

性,病程中各项体征无特殊。
2.2 病理特点 EBV+IFDCS细胞形态学、组织学

特征方面与经典型FDCS类似;区别于经典型FDCS
小淋巴细胞中伴有梭形细胞,EBV+IFDCS表现为稀

疏的梭形细胞,伴细胞间质内明显的淋巴细胞、嗜酸

粒细胞、浆细胞等炎症细胞浸润,肿瘤细胞呈束状、编
织状排列。由于肿瘤细胞常被炎症细胞浸润所掩盖,
EBV+IFDCS常被误诊为炎症反应、炎性假瘤或其他

各类肿瘤[8]。EBV+IFDCS的确诊需结合免疫组化

及原位杂交结果。EBV+IFDCS可表达多种FDC标

记,主要为CD21、CD35和CD23[5],还可表达一些其

他非FDC标志物,如波形蛋白、SMA、S100、EMA等。
经典 型 FDCS 很 少 合 并 EBV 感 染,而 几 乎 所 有

EBV+IFDCS 病 例 的 EBER 原 位 杂 交 均 呈 阳 性。
FDC标志物、EBER原位杂交阳性是其诊断的关键。
最近研究发现,SSTR2a在FDCS的阳性率明显高于

常规亚型中的CD21和CD35,而在EBV+IFDCS中

SSTR2a均 为 阴 性;SSTR2 有 望 成 为 区 分 经 典 型

FDCS和EBV+IFDCS的高度灵敏的标志物[9]。本例

患者肿瘤细胞CD21斑片状强阳性(图3B)、CD23呈

弥漫表达、少量表达SMA、S100,散在表达EBER(图
3D),与先前研究结果相符。
2.3 MSCT及其他影像学表现 EBV+IFDCS在肝

脏、脾脏的影像学特征方面存在一定差异[10]。现主要

讨论脾脏病变的影像学特点。脾脏肿瘤CT影像学有

以下表现[10-12]:(1)病灶平扫常为类圆形等/稍低密度

肿块,边界清晰,大部分密度不均,可伴囊变、坏死等,
钙化、出血少见;(2)增强后肿瘤呈持续强化,动脉期

以肿瘤边缘及实质部分轻中度强化,门脉期及延迟期

向病灶中央持续性、渐进性强化,强化程度多低于或

接近脾脏本身,中央坏死区无强化。其他特征为部分

病灶可见中央瘢痕[12],瘢痕延迟强化;部分病灶增强

后在门脉或延迟期可见包膜样边缘。虽然本例患者

在组织学上可观察到肿瘤边缘的纤维包膜,但CT影

像学上未见包膜样边缘显示,病灶内未见瘢痕;平扫

及增强后强化方式与文献报道一致。由于肿瘤成分

的差异磁共振成像(MRI)信号多变,XU等[10]报道的

9例脾脏肿瘤患者中大部分(7/9)T1WI呈稍高信号,
T2WI呈稍低信号,扩散加权成像(DWI)呈稍高或高

信号,肿瘤实质部分强化方式与CT相仿。T2WI病

灶边缘可见低信号环,增强后呈延迟强化;T2WI上低

信号环的病理本质是纤维组织为主的包膜,与CT增

强后的包膜样边缘相对应[10,13-14];包膜样结构提示肿

瘤呈膨胀性生长,恶性程度相对较低,具有一定特征

性。B超检查是检出病灶最简便的方式,多表现为低

或混合回声,边界清晰,彩色多普勒血流显像提示短

条状血流信号或未见明显血流信号[15]。CT/MRI多

期动态增强扫描可为该病的术前诊断提供更多的影

像学信息,且 MRI对显示瘢痕及包膜更具有优势,由
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于影像学文献报道较少见,瘢痕及包膜结构的影像学

诊断价值尚有待于进一步研究。
2.4 鉴别诊断 EBV+IFDCS在影像学上需与以下

病变鉴别:(1)炎性肌纤维母细胞瘤,其为相对少见的

交界性肿瘤,具有恶性潜能,CT检查表现为等/稍低

密度肿块,增强后轻中度持续强化[16],T1WI、T2WI
为低信号;其影像学及病理检查特征与EBV+IFDCS
均存在一定交叉,鉴别诊断困难。(2)硬化性血管瘤

样结节性转归,其在CT检查上多呈单发类圆形稍低

密度灶,典型强化方式为向心性渐进性强化,“轮辐

征”具有特异性(即增强后病灶周边及内部的血管瘤

样结节明显强化并呈放射状排列,与强化程度较低的

中央星芒状纤维间质构成“轮辐征”
 [17]);由于病灶内

纤维及出血成分,硬化性血管瘤样结节性转归在

T2WI及DWI呈低及等信号。(3)淋巴瘤,其为脾脏

最常见的恶性肿瘤,以弥漫、多发病灶常见,当表现为

单一肿块时肿块常大于10
 

cm[18],坏死多见;
 

T1WI
呈等或低信号,T2WI呈稍高或等信号,DWI呈高信

号、弥散受限;增强后轻度强化;常伴腹膜后、脾门处

淋巴结肿大。(4)血管肉瘤,其为脾脏罕见的原发恶性

肿瘤,单发或多发,常伴脾大,CT平扫呈高低混杂密度

(低密度主要为坏死区,伴出血时为高密度),增强后呈

“快进快出”的强化方式、强化明显;由于侵袭性极高,发
现时常伴转移,好发部位为肝脏、骨骼和淋巴结。
2.5 预后及小结 EBV+IFDCS是一种低度恶性肿

瘤,手术是有效的治疗方法,复发或转移率约为10%,
放化疗或靶向治疗并不能明显改善患者总体生存率

或无病生存率[19]。本例患者术后未行辅助放化疗,已
常规随访30个月未发现肿瘤复发及转移。当影像学

检出上述特征病灶,尤其是表现为边界清晰、增强后

边缘、实质部分渐进性强化,以及边缘“包膜”延迟强

化的特点时应考虑将EBV+IFDCS作为鉴别诊断;确
诊仍需结合免疫组化、EBER原位杂交检查。本例患

者从年度健康体检B超检查无异常至发现肿瘤时间

不足1年,病程较短;虽然肿瘤呈惰性的生物学行为,
但病程中无特异临床体征,常规健康体检的腹部B超

筛查至关重要。
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