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#摘要$

!

目的
!

探讨儿童炎性肌纤维母细胞瘤病理组织学特征及超声表现特点%方法
!

回顾性分析该院

11

例儿童炎性肌纤维母细胞瘤的
0

种病理组织学分型镜下特点及声像图表现%结果
!

11

例炎性肌纤维母细

胞瘤患儿组织学分型(黏液型
!!

例&富含梭形细胞型
[

例及纤维型
1

例%超声图像表现分别为(黏液型呈偏低

或低回声
"

例!强回声
2

例!无回声
!

例#富含梭形细胞型呈偏低回声
Y

例!偏强回声&中等回声各
1

例#纤维型

呈偏强回声&低回声各
!

例%结论
!

小儿炎性肌纤维母细胞瘤以黏液型&富含梭形细胞型常见!多发生于腹膜

及腹膜后!多单发%病变声像图表现为边界可见&形态不规则!以偏低回声常见!亦可表现为欠均质偏强回声!

血供较丰富!肿块体积较大者可见钙化和液化坏死%

#关键词$

!

炎性肌纤维母细胞瘤#组织病理学#超声#儿童

#中图法分类号$

!

922Y@!

#文献标识码$

!

,

#文章编号$

!

!")!*-02-

"

1O!-

$

1Y*00O2*O0

7+'/

6

#)#*+,)#(*

4

'(,*/*

5

).'+3;/(%'#*+*

5

%'

4

,).-'+)0$#('()*+#)+.,)/3)+0/'--'(*%

6

-

6

*0)"%*"/'#().(;-*%

3()*3.&

G

,&

-

!

3()*+,5=

"

%

8.

9

5:;<.&;=

/

#6;:5B=&=

-

:5

9

?

G

!

(

//

,6,5;.@C?,6@:.&HB1=B

9

,;56=

/

C?=&

-2

,&

-

D.@,A56#&,F.:B,;

G

*

D,&,B;:

G

=

/

M@%A5;,=&N.

G

O5P=:5;=:

G

=

/

C?,6@8.F.6=

9

<.&;5&@8,B=:@.:B

*

C?,&5'&;.:&5;,=&56

0A,.&A.5&@Q.A?&=6=

-G

C==

9

.:5;,=&L5B.=

/

C?,6@8.F.6=

9

<.&;5&@C:,;,A568,B=:@.:B

*

C?=&

-2

,&

-

N.

G

O5P=:5;=:

G

=

/

!.@,5;:,AB

!

C?=&

-2

,&

-

2OOO!2

!

C?,&5

&

!!

"

7"#(%'.(

#

!

!"

8

$.()&$

!

&AEHU<B=E

F

>=<=N<NEB=A

J

>=NA?A

F

EKD<>=G%<B>HIG?=%>BAHEKT>HED<B=>=EAHKN>%>K*

=<%EB=EKBADKNE?IEHD?>TT>=A%

M

T

M

ADEL%AL?>B=EK=GTA%

%

6'&

&

@9$(,*3#

!

&N<TEK%ABKA

J

EKKN>%>K=<%EB=EKB>HIG?*

=%>BAGHIET>

F

<D<>=G%<BAD=N%<<NEB=A

J

>=NA?A

F

EK>?

J

>==<%HBEH11KNE?I%<HK>B<BADEHD?>TT>=A%

M

T

M

ADEL%AL?>B*

=EK=GTA%EHAG%NAB

J

E=>?X<%<%<=%AB

J

<K=EU<?

M

>H>?

M

$<I@:$#;/(#

!

&N<NEB=A?A

F

EK>?

J

>==<%HBEH11K>B<BAD6'&

EHK?GI<IT

M

VAEI

J

>==<%H

%

!!K>B<B

&!

%EKNEH

F

B

J

EHI?<K<??

J

>==<%H

%

[K>B<B

&

>HIDEL%AGB

J

>==<%H

%

1K>B<B

&

@&N<G?*

=%>BAGHIET>

F

<T>HED<B=>=EAHBX<%<

'

"K>B<BADT

M

VAEI

J

>==<%HBNAXEH

F

N

MJ

A<KNA

*

EBA*N

MJ

A<KNA

!

2K>B<BADN

M

*

J

<%<KNA

!

!K>B<AD>H<KNA

(

EH%EKNEH

F

B

J

EHI?<K<??

J

>==<%H

'

YK>B<BAD?AX<KNA

!

1K>B<ADN

MJ

<%<KNA>HI1K>B<BAD

T<IEGT<KNA

(

=N<DEL%AGB

J

>==<%HBNAX<IN

MJ

<%<KNA>HIN

MJ

A<KNAEH<>KN!K>B<@<*+./;#)*+

!

&N<T

M

VAEI

J

>=*

=<%H>HI%EKNEH

F

B

J

EHI?<K<??

J

>==<%HEBKATTAHEHKNE?I6'&

!

=N<T>

]

A%E=

M

EBBEH

F

?<>HIAKKG%BEH=N<

J

<%E=AH<*

GT>HI%<=%A

J

<%E=AH<GT@&N<?<BEAHG?=%>BAHA

F

%>

J

NEKT>HED<B=>=EAHB>%<UEBEL?<LA%I<%

!

E%%<

F

G?>%BN>

J

<

!

N

MJ

A<*

KNAEBKATTAH

!

>?BAK>HBNAXGH<U<HN

MJ

<%<KNA

!

L?AAIBG

JJ

?

M

EB%EKN

!

>HI?E

\

G<DE<IH<K%ABEB>HIK>?KEDEK>=EAH

K>HL<DAGHIEH?>%

F

<=GTA%UA?GT<@

"

=$

6

1*%3#

#

!

EHD?>TT>=A%

M

T

M

ADEL%AL?>B=EK=GTAG%

(

NEB=A

J

>=NA?A

FM

(

G?=%>BAGHI

(

KNE?I%<H

!!

炎性肌纤维母细胞瘤是一种由分化的肌纤维母

细胞梭形细胞组成!常伴大量浆细胞或淋巴细胞的一

类间叶性肿瘤!在儿童及青少年发病率相对较高"

!

#

$

本病临床症状体征多无特异性!诊断较为困难!确诊

需依赖组织病理学检查!超声和放射等影像检查方法

可为本病提供重要的辅助诊断依据$本文回顾性分

析经手术病理确诊的儿童炎性肌纤维母细胞瘤的临

床及超声资料!结合文献复习!总结炎性肌纤维母细

胞瘤
0

种组织病理学分型与超声表现的关联性!旨在

进一步提高本病的超声诊断准确率!协助临床进行诊

疗工作$

>

!

资料与方法

>@>

!

一般资料
!

回顾性分析本院
1OO-

年
)

月至

1O!)

年
)

月收治经手术病理确诊并有完整临床记录

的
11

例炎性肌纤维母细胞瘤患儿临床资料$男
!1

例!女
!O

例(年龄
!

个月至
!0@1Y

岁!平均
2@2"

岁(病

程
11I

至
1

年(浸润周围组织
-

例!复发
0

例!伴多发

转移
0

例$临床症状包括腹痛)发热)呕吐)顽固性贫

血及发现包块等(实验室检查发现血小板及
W

反应蛋

白升高!血红蛋白降低!凝血异常!红细胞沉降率加

2O00
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1O!-

年
[

月第
2)

卷第
1Y

期



快!清蛋白降低等$

>@?

!

方法

>@?@>

!

组织病理学
!

患儿经手术切除或穿刺活检取

得标本!经固定)石蜡包埋!切片!

#P

染色)免疫组织

化学!并根据
WADDEH

"

1*0

#组织学分型分为
0

型'%

!

&黏液

型!明显水肿)黏液样变的间质中穿插肿胀的梭性细

胞!伴多种炎细胞(%

1

&富含梭性细胞型!细胞通常排

列成旋涡状或人字形!周围可见增生血管和炎细胞浸

润(%

0

&纤维型!间质大量纤维化!可见淋巴细胞和浆

细胞!即浆细胞肉芽肿样改变$

>@?@?

!

超声检查
!

患儿均行超声检查$使用
/PUE*

UEIP[

)

,?AC>

'

!O

等彩色多普勒超声诊断扫描仪!探

头频率
"

"

!Y'#$

!患儿检查体位为仰卧位)俯卧位

或家属扶坐位$对病灶行多切面扫查!观察病灶位

置)数目)大小)形态)回声特征)与周围毗邻组织关系

及病变内血供情况$

?

!

结
!!

果

?@>

!

基本情况
!

11

例炎性肌纤维母细胞瘤患儿共发

现病灶
10

个 %

!

例患儿同时在小网膜囊内及空肠系

膜发现病灶&'腹膜
-

个!腹膜后
"

个!肠壁及膀胱各
1

个!头皮帽状腱膜下)大腿)肝左外叶)胸腔及臀部

各
!

个$

表
!

!!

炎性肌纤维母细胞瘤患儿的回声(发生

!!!

部位与组织学分型

回声及部位
黏液型

%

&g!!

&

富含梭形

细胞型%

&g[

&

纤维型

%

&g1

&

总计

回声

!

偏低
" Y ! !1

!

偏强
2 1 ! )

!

中等
O 1 O 1

!

无回声
! O O !

部位

!

腹膜%系膜)网膜&

) O ! -

!

腹膜后
1 2 O "

!

肠壁
O ! ! 1

!

膀胱
! ! O 1

!

四肢帽状腱膜下软组织
! ! O 1

!

肝
O ! O !

!

胸腔
O ! O !

?@?

!

组织学分型及超声表现
!

组织学分型'黏液型

!!

例)富含梭形细胞型
[

例及纤维型
1

例$超声表

现'单发
1!

例!多发
!

例$瘤体大小
1@OKTh

1@OKTh!@-KT

"

!1KTh-@"KTh"KT

!最大径线

大于
YKT!2

例!

1

"

YKT)

例!

#

1KT!

例$边界较

清
!)

例!不清
Y

例(形态不规则
!"

例!规则
"

例$彩

色多普勒显示丰富血供
!2

例!少血供
"

例!乏血供
1

例$液化坏死
Y

例!钙化
2

例$

?@@

!

回声及发生部位
!

黏液型呈偏低或低回声
"

例!强回声
2

例!无回声
!

例$富含梭形细胞型表现

为偏低回声
Y

例!偏强回声
1

例!中等回声
1

例$纤

维型表现为偏强回声)低回声各
!

例$见表
!

$

?@A

!

典型病例
!

男!

!1

岁!患儿腹腔内的两个病灶呈

不均质低回声混杂多发散在斑片状强回声%钙化灶&!

W4+6

示病灶内丰富血流信号!见图
!

$女!

"

个月
1Y

天!腹腔炎性肌纤维母细胞瘤广泛转移!腹腔内可见

广泛大小不等的中等偏强回声肿块!边界清!部分融

合!病例图示梭性肿瘤细胞间可见穿插的胶原纤维!

伴较多淋巴细胞及浆细胞浸润!见图
1

$女!

!

岁!左

侧腹膜后炎性肌纤维母细胞瘤!含强回声条分隔的囊

性包块!

W4+6

示包块内未探及明显血流信号!病例图

示间质水肿!较多梭形肿瘤细胞!组织结构较疏松!见

图
0

$

!!

,

'小网膜囊内(

R

'空肠系膜

图
!

!!

典型病例
!

!!

,

'回声(

R

'

#Ph!OO

图
1

!!

典型病例
1

!!

,

'回声(

R

'

#Ph1OO

图
0

!!

典型病例
0

@

!

讨
!!

论

!!

炎性肌纤维母细胞瘤是一种间叶组织来源的交

界性肿瘤!常表现出良性肿瘤特点!也可局部浸润性

生长)复发或转移表现出低度恶性肿瘤的生物学行

为!少数病例病程进展快"

2*"

#

$可发生于全身各部位!

文献报道以肺最为多见"

)*-

#

!其次是肠系膜或网膜"

[

#

!

其他部位少见"

!O*!0

#

$目前治疗方法以手术切除为主!

不常规行周围组织切除和淋巴结的清扫!绝大部分预

后良好$

本病的病理变化较为复杂!病灶内肿瘤细胞数

量)异型性%细胞异型性)结构异型性&程度)肿瘤间质

YO00

重庆医学
1O!-

年
[

月第
2)

卷第
1Y

期



成分及间质细胞排列方式的差异均可导致病变的声

学特性产生变化!超声表现不尽相同$富含梭形细胞

型常发生于腹膜后!镜下见大量增生的肿瘤细胞!其

分布特征及声像图表现关联如下'%

!

&肿瘤细胞形态

单一%梭形*短梭形&!排列较规律!鱼肉状)漩涡状)编

织状或交叉排列呈+人,字形!异型性不明显!声阻抗

差小!声像图回声偏低(%

1

&肿瘤细胞弥漫分布!同时

存在多种形态!排列杂乱无章!间质中多量小血管增

生和炎细胞浸润!多表现为中等或偏强回声$黏液型

倾向生长于系膜)网膜!显微镜下病理特征和超声表

现关联'%

!

&间质呈明显黏液样变!肿瘤细胞散在分

布!组织结构疏松!伴炎症细胞浸润%多为淋巴细胞)

浆细胞)部分含有少量嗜酸性粒细胞&!声束吸收多)

反射少!声像图上表现为低回声!甚至无回声!极易与

囊肿)脓肿等病变混淆$腹膜是由间皮细胞及少量结

缔组织构成的浆膜!能分泌黏液!两者之间是否相关!

有待进一步的研究(%

1

&间质组织结构成分复杂程度

也有影响!间质中穿插胶原纤维!病灶回声偏强$另

外!本组病例液化坏死)钙化发生率偏高!与文献"

Y

#

报道不符!分析原因可能为本组病例多位于肠系膜及

腹盆腔!肿瘤可生长空间较充分!瘤灶体积大!营养血

管多为肿瘤附近脏器的血管分支!并不直接由粗大)

紊乱的滋养血管供应!中心区域营养血供不足易导致

发生液化坏死或钙化$纤维型病理和图像相关性'

%

!

&间质大量纤维化!纤维组织的聚集使声能反射)吸

收少!纤维组织与周围水肿间质)肿瘤细胞和炎细胞

声学特征有差异!声像图表现为偏强回声(%

1

&肿瘤细

胞异型性不明显则病灶回声亦可偏低!此例炎性肌纤

维母细胞瘤位于乙状结肠壁!间质大量纤维组织增

生!短梭形或类圆形肿瘤细胞排列较整齐!像图上表

现为较均质的低回声$

腹膜后炎性肌纤维母细胞瘤需与小儿常见的腹

膜后肿瘤%神经母细胞瘤)肾母细胞瘤&相鉴别$神经

母细胞瘤是源自原始神经嵴的恶性肿瘤!瘤体内多发

散在的钙化灶可作为鉴别要点!部分肿瘤多推挤临近

的肾脏!但不侵犯皮髓质!被挤压的肾脏如+环抱,着

瘤体!呈+环抱征,$肾母细胞瘤!又称
ZE?TB

瘤!大部

分肿瘤位于肾内!完全位于肾外者少见!肿瘤破坏肾

实质)肾盂及肾盏!若炎性肌纤维母细胞瘤局部侵犯

肾脏!则鉴别较困难$肠系膜来源的炎性肌纤维母细

胞瘤!多为+黏液型,!以不均的低回声为主!需与间质

瘤相鉴别$胃肠间质瘤来源于固有肌层!内外均有黏

膜层阻挡!随着肿瘤生长多推挤周围脏器!直接侵犯

者少见!多表现为边界较清的不均回声肿块!极少发

生淋巴结转移"

!2

#

$

!

例腹腔多发炎性肌纤维母细胞

瘤!声像图表现与腹腔内淋巴瘤十分相似!需鉴别$

小儿腹部淋巴瘤可累及实质脏器)空腔脏器)腹腔内

的腹膜系膜和生殖系统$其中腹腔的内淋巴瘤多沿

肠系膜血管周围分布!病变淋巴结肿大!呈低回声!偏

心性或向心性增宽!形态不规则!临近的淋巴结可融

合!淋巴门显示不清!部分淋巴结节内呈网格状改变!

彩色多普勒显示血流信号丰富$本组
1

例膀胱炎性

肌纤维母细胞瘤均为+富含肿瘤细胞型,!浸润膀胱肌

层!其中
!

例包绕输尿管开口!彩色多普勒显示血供

较丰富!需与小儿膀胱常见的恶性肿瘤横纹肌肉瘤鉴

别$横纹肌肉瘤源于可向横纹肌细胞分化的原始间

叶细胞!由分化程度不同的横纹肌细胞组成$超声表

现为膀胱腔内+葡萄状,分叶包块!与膀胱分界不清!

可蔓延整个膀胱壁!膀胱壁增厚)形态不规则!血供丰

富$该包块生长快!无包膜!极易向周围软组织浸润

和淋巴结转移$

综上所述!小儿炎性肌纤维母细胞瘤多发生于腹

膜及腹膜后!多单发!以黏液型及富含梭形细胞型常

见!前者常发生于系膜和网膜!后者多发生于腹膜后$

超声图像多表现为边界可见)形态不规则的肿块!以

偏低回声常见!亦可表现为欠均质偏强回声!血供较

丰富!体积较大者可见钙化和液化坏死$
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数即活性病灶数更能反映
''

的肿瘤负荷和病理生

理学特点!更具有临床意义$

+S3&6

等"

!2

#的研究发

现活性病灶数较多的患者无进展生存及总生存时间

均较活性病灶数较少的患者更短$而国内吴增杰

等"

!Y

#也发现!治疗前
(.QT>V

$

1@Y

的病灶数与血清

(

1

微球蛋白水平呈正相关!且随访研究发现!疾病进

展组)死亡组
(.QT>V

$

1@Y

的病灶数高于无进展

组)非死亡组$上述研究进一步证实了活性病灶数对

患者的预后具有重要意义$

本研究有一定的局限性!由于
;P&

*

W&

不是

''

的常规检查!主要依据临床医师的意愿!因此患

者样本量较少(其次由于是回顾性分析!入组的患者

存在一定的不均质性$尽管如此!研究还是说明

;P&

*

W&

所提供的活性病灶数较单一的病灶数或者

单一
(.QT>V

和临床预后参数的关系更密切!更能

反映
''

的生物学特点$
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