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摘要：目的　探讨隆突性皮肤纤维肉瘤（ＤＦＳＰ）的临床病理特征、诊断及鉴别诊断要点。方法　回顾性分析１７例 ＤＦＳＰ临床
特征、病理组织学特点、免疫组化特点及治疗和预后。结果　１７例ＤＦＳＰ中，男性１３例，女性４例，平均年龄３７．３岁。躯干部
１４例，头部２例，前臂１例。病变均位于真皮及皮下组织，瘤细胞呈特征性的席纹状或车辐状排列伴浸润性生长，免疫组化显
示ＣＤ３４和 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ弥散阳性，２例ＳＭＡ灶区阳性，Ｓ１００均阴性。结论　ＤＦＳＰ是低度恶性软组织肿瘤，通过组织学及免疫组
化可确诊，手术切除是主要的治疗方法。
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　　隆突性皮肤纤维肉瘤（ｄｅｒｍａｔｏｆｉｂｒｏｓａｒｃｏｍａｐｒｏ
ｔｕｂｅｒａｎｓ，ＤＦＳＰ）是皮肤组织的一种低度恶性肿瘤，
Ｔａｙｌｏｒ等［１］１８９０年首次描述这种肿瘤，是一种少见
的浸润真皮及皮下组织的肿瘤，局部侵袭性生长，

瘤细胞呈梭形，免疫表型表达 ＣＤ３４。肿瘤病程长，
早期皮肤完好，仅表现为真皮内纤维斑块状病变，

活动度好，不能引起患者和临床医生的足够重视，

易造成误诊或漏诊。本研究对１７例 ＤＦＳＰ进行回
顾性分析，并结合相关文献对其临床特征、病理学

特点、诊断及鉴别诊断进行探讨。

１　资料与方法
１．１　资料　收集２０１２年１月至２０１６年１０月宿州市
立医院诊治的ＤＦＳＰ患者１７例，其中男性１３例，女性
４例。年龄范围２３～５０岁，平均年龄３７．３岁。临床
均以出现体表肿块就诊，其中１４例患者肿瘤出现在
躯干部，２例位于头部，１例位于前臂。躯干部１４例
患者中胸壁４例，背部７例，腹部２例，腰部１例。病

程１０个月至７年，２例于术后１年复发，其余临床随
访至今未复发（表１）。本研究经宿州市立医院医学
伦理委员会批准，所有患者均签署知情同意书。

１．２　方法　所有标本均经４％的中性甲醛固定，常
规石蜡包埋、制片，ＨＥ染色。由科内两位资深病理
医师显微镜复审所有病理切片，并重新进行免疫组

化标志。免疫组化染色采用 ＥｎＶｉｓｉｏｎ两步法，高压
修复，抗体及试剂均购自福州迈新公司。

２　结果
２．１　眼观　肿瘤多数为带皮肤的单个结节，呈圆
形或多个结节融合成分叶状，无包膜，最大径０．６～
６ｃｍ。切面灰白色或淡粉色，实性，部分病例切面
质地细腻，境界较清。

２．２　镜检　本组１７例病例中，经典型１２例，纤维
肉瘤型２例，黏液型１例，萎缩型２例（表１）。肿块
多数位于真皮层，与表皮间有少量真皮胶原间隔

（图１），２例较大的肿瘤组织紧贴表皮生长致表皮
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萎缩；瘤细胞长短不一，大小形态较一致，肿瘤与周

围组织界限不清，在肿瘤与周围组织交界处，肿瘤

细胞可沿着纤维间隔，脂肪小叶浸润性生长，呈伪

足状结构或蜂窝状结构（图２）。本组所有病例均可
见瘤细胞排列成典型车辐状或席纹状结构（图３），
可见少数核分裂，２例可见横纹肌浸润，２例部分区
域瘤细胞呈束状、鱼骨状排列（图４），细胞束相互交
织，核分裂像较多，呈纤维肉瘤样图像，１例可见到
黏液样区域，席纹状结构不明显（图５）。
２．３　免疫组化　１７例瘤细胞 ＣＤ３４（图 ６）和
Ｖｉｍｅｎｔｉｎ弥散阳性，２例ＳＭＡ灶区阳性，Ｓ１００阴性。
３　讨论

ＤＦＳＰ是发生在真皮或皮下生长缓慢的结节状
肿瘤，是较为少见的肿瘤，总体发病率约０．８／１００万
～５／１００万［２］。患者的发病高峰年龄范围在３０～
５０岁［２］，老年人少见。少数病例发生于儿童，有些

为先天性的［３］。男女发病率相似，仅以男性稍多

见［４］。典型的ＤＦＳＰ是皮肤首先出现缓慢生长的质
硬的斑片状肿块，随后可以转化为灰红无痛的结

节，可多个结节状病灶，皮肤表面常呈灰红色或灰

蓝色。少数病例肿块不明显，表现为萎缩性斑块

状。大部分肿瘤位于躯干、四肢近端或头颈部［５］，

偶可发生于女性外阴［６］。Ｋｉｍ等［７］报道 ６５例

ＤＦＳＰ，显示相似的年龄及部位分布。
经典型的ＤＦＳＰ组织学表现为真皮层梭形瘤细

胞增生，并弥散不规则浸润周围皮下脂肪组织。肿

瘤细胞丰富，形态单一，核分裂像少见。梭形细胞

排列成席纹状或车轮状结构，浸润周围脂肪组织则

形成蜂窝状表现。ＤＦＳＰ的组织学亚型有１０种［５］，

其中常见的主要有 ４种：①纤维肉瘤型 ＤＦＳＰ
（ＤＦＳＰＦＳ），是 ＤＦＳＰ的一种常见亚型。镜下表现
为典型的 ＤＦＳＰ与细胞丰富区域相移行，细胞不典
型性及核分裂活性增加，部分区域瘤细胞呈束状或

鱼骨样结构，确定的纤维肉瘤样区域 ＞５％。Ａｂｂｏｔｔ
等［８］报道ＤＦＳＰＦＳ７％～１６％的肿瘤区域与纤维肉
瘤相似，与 ＤＦＳＰ相比具有较高的复发及转移率。
Ｈｏｅｓｌｙ等［９］研究 １８８例 ＤＦＳＰ显示，ＤＦＳＰＦＳ侵袭
性更强，转移率为 １８％。②色素性 ＤＦＳＰ，又称为
Ｂｅｄｎａｒ瘤。肿瘤组织中有树突状黑色素细胞，可见
到少量黑色素颗粒沉积。③黏液型 ＤＦＳＰ，肿瘤内
伴有黏液样变性，黏液样结构可以是局灶的，有时

也可以是肿瘤的显著特征。可见黏液样较肥胖的

梭形瘤细胞排列成束状结构。④伴肌样结节或肌
纤维母细胞性分化的 ＤＦＳＰ，肿瘤内可见到成束的
ＳＭＡ阳性、胞浆嗜酸性梭形细胞区域，提示这些细
胞向肌纤维母细胞分化［１０］。不过多数病例中的肌

表１　ＤＦＳＰ１７例临床资料及组织学分型

病例 性别 年龄／岁 部位 大体表现 大小／ｃｍ 组织学分型 随访结果

１ 男 ４１ 背部 结节状，２枚，灰白色 １．５×０．８×０．６，直径０．６ 经典型 未复发

２ 男 ５０ 背部 结节状，灰白色 ５．５×４．５×４．０ 经典型 未复发

３ 女 ３６ 腹部 结节状，灰白灰粉色 ６．０×４．０×３．５ 经典型 术后１３个月复发

４ 男 ４９ 背部 结节状，２枚，灰白色 直径０．６～０．８ 经典型 未复发

５ 男 ３２ 面部 结节状，灰白色 ２．０×１．５×０．６ 纤维肉瘤型 术后１２个月复发

６ 男 ３９ 胸壁 结节状，灰白色 直径３．０ 经典型 未复发

７ 男 ３４ 胸壁 结节状，灰白色 ３．４×２．５×１．７ 经典型 未复发

８ 男 ４２ 背部 结节状，灰白色 ２．８×２．０×２．０ 萎缩型 未复发

９ 男 ３６ 背部 结节状，灰白色 ４．０×３．５×１．０ 经典型 未复发

１０ 男 ４８ 枕部 结节状，灰白色 ３．２×２．５×２．３ 经典型 未复发

１１ 男 ４８ 前臂 结节状，灰白色 ３．０×２．５×１．５ 纤维肉瘤型 未复发

１２ 女 ３０ 胸壁 结节状，灰白灰粉色 ２．３×２．０×１．８ 经典型 未复发

１３ 女 ２４ 腰部 结节状，灰白灰粉色 ４．０×３．５×２．０ 黏液型 未复发

１４ 男 ３１ 胸壁 结节状，灰白色 ２．０×１．８×１．５ 经典型 未复发

１５ 男 ３６ 背部 结节状，２枚，灰白色 ２．５×２．０×１．８，２．０×１．５×１．５ 经典型 未复发

１６ 男 ３４ 背部 结节状，灰白色 ３．０×２．５×２．５ 经典型 未复发

１７ 女 ２３ 腹部 结节状，灰白色 ２．６×２．３×１．８ 萎缩型 未复发
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样纤维可能是肿瘤内增厚的血管壁斜切制片造成

的。免疫组织化学显示肿瘤细胞 ＣＤ３４和波形蛋白
表达阳性，肌动蛋白可局灶性表达但不稳定，不表

达Ｓ１００蛋白、ＸⅢａ因子、ＣＫ和ＨＭＢ４５。
ＤＦＳＰ主要与以下疾病鉴别：①真皮纤维瘤，主

要位于真皮内，瘤细胞呈梭形增生，短束状排列，部

分肿瘤区域能见到清晰的车辐状或席纹状结构，易

误诊为ＤＦＳＰ。真皮纤维瘤内可见到组织细胞样细
胞、杜顿氏细胞或含铁血黄素性吞噬细胞等成分，

可与ＤＦＳＰ鉴别，肿瘤周围间质伴有炎细胞浸润，免
疫组化标志表达 ＣＤ６８、ＸⅢａ因子，不表达 ＣＤ３４；
ＤＦＳＰ的瘤细胞表达 ＣＤ３４，不表达 ＸⅢａ因子。②
色素性神经纤维瘤，肿瘤细胞表达Ｓ１００蛋白和ＮＦ
等标志，可与ＤＦＳＰ鉴别。③黏液性脂肪肉瘤，黏液
型ＤＦＳＰ中见不到脂母细胞，而前者位于深部软组
织，瘤细胞不形成席纹状结构，间质可见到丰富的

枝丫状血管。④纤维肉瘤，位于深部软组织，瘤细
胞异型明显，排列成鱼骨状或人字形；免疫组化标

志Ｖｉｍｅｎｔｉｎ阳性，ＣＤ３４、Ｓ１００蛋白阴性。
ＤＦＳＰ具有特征性的环状染色体和１７、２２号染

色体易位，前者源自２２号染色体并包含１７ｑ２２和
２２ｑ１３区域的低水平扩增序列，导致 ＣＯＬ１Ａ１与
ＰＤＧＦＢ基因融合［１１］。有该融合基因使得 ＤＦＳＰ患
者对伊玛替尼具有好的疗效，另外对于一些疑难病

例，应用ＲＴＰＣＲ和ＦＩＳＨ技术确定肿瘤有该融合基
因可以帮助ＤＦＳＰ与其他 ＣＤ３４阳性的梭形细胞肿
瘤鉴别以及ＣＤ３４阴性的 ＤＦＳＰ的诊断。回顾文献
报道，ＣＯＬ１Ａ１ＰＤＧＦＢ融合约发生在８７．５％的病例
中［１２］。

扩大切除对于 ＤＦＳＰ的治疗是首选，局部切除
肿瘤易复发。Ｍｏｈｓ外科手术具有高治愈率和手术
创面小的优势，因为其提供直接的显微镜检测整个

肿块的手术边缘是否有残留。Ｍｏｈｓ外科手术在
ＤＦＳＰ治疗中的目的是尽量缩小手术范围，最小化
肿瘤切除后的影响［１３］。Ｐａｒａｄｉｓｉ等［１４］分析 ４６３例
Ｍｏｈｓ外科手术 ＤＦＳＰ患者显示 ６例复发，确定了
Ｍｏｈｓ外科手术现在作为 ＤＦＳＰ的首选治疗方式。
对于不能完整切除的肿瘤或切缘有瘤细胞残留的

患者，可行辅助放疗。基于 ＰＤＧＦＲ抑制的靶向药
物治疗是本病的研究热点。伊玛替尼是酪氨酸激

酶抑制剂，其对 ＤＦＳＰ具有很高的治疗效果。Ｋｅｒｏｂ
等［１５］报道２５例无法切除的 ＤＦＳＰ应用二阶段的伊
玛替尼６００ｍｇ·ｄ－１共２个月后，部分无法切除的
病例肿块缩小，可以行手术治疗。

（本文图１～６见插图６２）
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