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腹膜后孤立性纤维性肿瘤 4例临床病理分析
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摘要：目的 探讨腹膜后孤立性纤维性肿瘤（Solitary Fibrous Tumor，SFT）的临床病理特征、免疫表型、诊断与鉴别诊断要点、治

疗及预后。方法 收集2015年1月至2018年12月就诊于武汉市第三医院的4例腹膜后孤立性纤维性肿瘤进行组织病理学观

察及免疫组织化学检测，总结其临床及影像学表现、组织学形态、免疫表型特征和临床预后。免疫组织化学采用EnVision法检

测内皮细胞标记物（CD34）、B淋巴细胞瘤⁃2基因（Bcl⁃2）、CD99分子重组蛋白（CD99）、信号转导和转录活化因子6（STAT6）及

其他相关标志物。并结合相关文献进行讨论分析。结果 4例腹膜后孤立性纤维性肿瘤均是因“无症状腹膜后肿物”就诊，病

理特征为肿瘤由梭形、短梭形细胞构成，排列无序并与胶原纤维混杂，肿瘤中血管丰富，部分形成血管外皮瘤样区域，免疫组化

STAT6（+）、CD34（+）、Bcl⁃2（+）、CD99（+）、人S100蛋白（S⁃100）（-）、酪氨酸激酶生长因子受体蛋白（CD117）（-）、Discovered on
GIST⁃1（Dog⁃1）（-）、细胞角蛋白（CK）（-）、结蛋白（Desmin）（-）、黑色素瘤抗体（HMB45）（-）、上皮膜抗原（EMA）（-）。1例失访，

余均未复发。结论 腹膜后孤立性纤维性肿瘤为中间型肿瘤，临床上比较少见，难以通过影像学检查确诊，缺乏术前诊断依据，

极易误诊、漏诊，须依据病理诊断，免疫组化进行诊断与鉴别诊断。该病临床上预后较好，完整切除后罕见复发，但需长期随访。
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Clinicopathological analysis of 4 cases of retroperitoneal
solitary fibrous tumors
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Abstract：Objective To explore the clinicopathological characteristics，immunophenotype，main points of diagnosisand differential
diagnosis，treatment and prognosis of retroperitoneal solitary fibrous tumor（SFT）.Methods Four cases of retroperitoneal solitary
fibrous tumor who were admitted to Wuhan Third Hospital from January 2015 to December 2018 were collected for histopathologi⁃
cal observation and immunohistochemistry.Summarize the clinical and imaging symptoms，histological morphology，immunophenotyp⁃
ic characteristics and clinical prognosis.For Immunohistochemistry，EnVision were used to detect CD34，Bcl⁃2，CD99，STAT6，and
other related markers.And combined with relevant literature for discussion and analysis.Results Four cases of retroperitoneal soli⁃
tary fibrous tumor were diagnosed as "asymptomatic retroperitoneal tumors".The pathological feature was thatthe tumors were com⁃
posed ofspindle cells and short spindle cells，and arranged disorderly and mixed with collagen fibers.The tumor are rich in blood
vessels，and partly formed an hemangiopericytoma⁃like area.The immunohistochemical results：The cells express STAT6，CD34，Bcl⁃
2 and CD99，andcannot expressS⁃100、CD117、Dog⁃1、CK、Desmin、HMB45、EMA.One case was lost to follow⁃up and none of them
relapsed.Conclusions The retroperitoneal solitary fibrous tumor is an intermediate tumor，which is relatively rare in clinical prac⁃
tice.It is difficult to diagnose by imaging examination，lack of preoperative diagnosis basis，and easily misdiagnosed or missed diag⁃
nosis.Diagnosis and differential diagnosis must be based on pathological diagnosis and immunohistochemistry.The clinical prognosis
is good，and there is a rare recurrence after complete resection，but long⁃term follow⁃up is required.
Key words：Retroperitoneal neoplasms； Pathological conditions，signs and symptoms； S100 Proteins； Antigens，CD34； Soli⁃
taryfibrous tumor； Diagnosis； Prognosis

孤立性纤维性肿瘤（SFT）是一种间叶细胞源性

的梭形细胞肿瘤［1］，临床上较为少见。肿瘤细胞可向

纤维母细胞、肌纤维母细胞、血管内皮细胞及血管外

皮细胞分化［2⁃4］。其生物学行为大多表现为良性或中

间性，恶性少见［5］。SFT可以发生于身体各部位，主要

位于胸膜，胸膜外者多位于头颈部、上呼吸道、周围软

组织及腹腔等［6］。原发于腹膜后的SFT比较少见，本

研究对4例原发于腹膜后的SFT进行分析，仔细观察

组织学形态、免疫表型和生物学行为，结合相关文献

探讨其病理特征、诊断与鉴别诊断、治疗及预后。

1 资料与方法

1.1 一般资料 收集2015年1月至2018年12月武
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汉市第三医院病理科诊断的4例腹膜后孤立性纤维

性肿瘤。临床信息和影像学资料来自病理报告和病

历资料。其中男性1例，女性3例，4例均发生在腹膜

后，且无明显的特征性临床症状，仅CT提示腹膜后

占位。年龄范围为40～65岁，平均年龄51.5岁。

1.2 方法 标本用10%中性福尔马林固定，常规取

材，脱水，包埋，4 μm厚切片，HE染色，光镜观察。并

按2013版WHO骨和软组织肿瘤诊断标准［7］，复阅病

理切片，重新检测各病例中STAT6的表达。采用免

疫组化Envision二步法，所用抗体包括：信号转导和

转录活化因子6（STAT6），内皮细胞标记物（CD34），

CD99分子重组蛋白（CD99），B淋巴细胞瘤⁃2基因

（Bcl⁃2），酪氨酸激酶生长因子受体蛋白（CD117），人
S100蛋白（S⁃100），Discovered on GIST⁃1（Dog⁃1），波

形蛋白（Vimentin），平滑肌肌动蛋白（SMA），黑色素

瘤抗体（HMB45），上皮膜抗原（EMA），结蛋白（Des⁃
min），细胞角蛋白（CK）和细胞增殖指数（Ki67）。试

剂盒、DAB均购置于Dako公司。实验步骤按说明进

行。实验均设置阴性、阳性对照。

2 结果

2.1 肉眼观察 4例肿瘤均界限较清楚，其中 2例

呈结节状，肿瘤最大直径范围6～14 cm，平均肿瘤最

大直径10.5 cm。2例有完整包膜，1例部分有包膜，1
例为碎组织。4例切面均为灰白或灰黄色，质地中等

或质韧，1例灶性区域有黏液样变，未见出血、坏死。

2.2 光学显微镜检查 4例病理特征较为相似：低

倍镜下肿瘤境界清楚，细胞密集区和稀疏区交替分

布，血管较多，稀疏区和密集区改变，可见瘢痕样胶

原纤维间质，血管壁发生玻璃样变性（图1A）。瘤组

织主由梭形、卵圆形细胞构成，排列结构多样、无

序，细胞间可见胶原纤维，部分玻璃样变。瘤细胞

浆少，核呈长卵圆形，染色质均匀，核仁不明显，无

明显异型性，核分裂象不多见，分别为 1/10 HPF、0/
10 HPF、2/10 HPF和 2/10 HPF，可有局灶性或大范

围黏液样变及坏死。1例瘤细胞排列成不规则状，

可见大量扩张、增生的小血管，有的似分支状鹿角

样血管，血管壁增厚可见玻璃样变性。其余 3例肿

瘤细胞结构以编织状、束状结构为主，部分区域呈

血管外皮瘤样构象（图1B）。
2.3 免疫组化 4例S⁃100、CD117、Dog⁃1、CK、Des⁃
min、HMB45、EMA 均阴性，STAT6、CD34、Bcl ⁃ 2、
CD99 均阳性，3 例 SMA 阳性，1 例 SMA 阴性；2 例

Vim阳性，2例Vim阴性（图2）。
2.4 病理诊断 4例均为腹膜后孤立性纤维性肿

瘤，低度恶性潜能，请注意随访。

3 讨论

孤立性纤维性肿瘤是一种少见的软组织肿瘤，

1931年，Klemperer、Coleman［8］首次报道了一例发生

在脏层胸膜的孤立性纤维性肿瘤。其后，随着人们

对孤立性纤维性肿瘤认识的加深和免疫组化技术

的不断开展，胸膜外 SFT的报道逐渐增多。目前认

为，SFT起源于表达CD34的树突状间质细胞。此种

细胞弥漫分布在人体结缔组织中［7，9］。
3.1 临床特征 SFT的发病年龄跨度较大，年龄范

围 20～70岁，女性稍多于男性，很少发生在小孩和

青少年，差异无统计学意义［7］。SFT几乎可发生于

身体任何部位［10⁃12］，临床上多表现为生长缓慢的无

痛性肿块，病人常无明显症状，随着肿瘤的增大可

能出现相关压迫症状，尤其在鼻腔［7］。本研究中 4
例病人，3例女性，1例男性，年龄范围40～65岁，为

好发年龄，均无明显临床症状。影像学也无特异性

表现，该病的确诊只能依赖于组织病理学检查。

3.2 病理学特征 SFT常边界清楚，部分有包膜，

直径范围1～25 cm，平均直径6.5 cm，切面呈多结节

状，灰白、质韧，黏液样变性和出血不常见［7］。本研

究中4例腹膜后SFT大体结构符合上述特征，1例出

现黏液样变性。

SFT的典型特征是：（1）肿瘤细胞大小较一致，

多为梭形或卵圆形，似纤维母细胞，细胞界限不清，

胞质少，浅染，泡状核，染色质细腻，无明显核仁，

无异型性，核分裂罕见，平均不超过 3 个/10 HPF。
（2）细胞疏密不均，在本研究不同病例中，细胞疏松

区和密集区构成比例不同。细胞疏松区胶原非常

丰富，可形成瘢痕疙瘩样，玻璃样变性的胶原束。

细胞密集区胶原少，呈网状穿插于细胞间。（3）组织

结构多样，可呈束状、编织状、漩涡状或不规则状。

（4）间质主为增生的薄壁分枝状、血窦状血管，部分

血管周见有淋巴细胞浸润，并可形成典型的“血管

外皮瘤样”区域，血管周围可见玻璃样变性。上述

特征在本组病例中可观察到。（5）个别病例可见黏

液变、小囊性变等［13］。此外，恶性 SFT一般细胞密

集，具有中到重度异型性，核分裂像＞4/10 HPF，有
坏死，或（和）边缘浸润性生长。如核分裂像在1～3
个10 HpF提示为具有低度恶性潜能［14］。
3.3 免疫表型 免疫组化对SFT的诊断具有重要意

义。90%~95%的病例肿瘤细胞特征性表达CD34、
CD99和Vim，20%~35%的病例不同程度的表达EMA
和 SMA，罕见表达 S⁃100，CK和Desmin。其中CD34
表达的阳性率还与肿瘤的分化程度有关［4］，在形态学

良性区域CD34呈高表达。此外，有学者发现Bcl⁃2
是SFT的比较特异的免疫标记物，它在原始间充质细
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胞中表达［15］。因此CD34、CD99、Bcl⁃2和Vim是SFT
的主要免疫表型，四种指标联合应用，可以有效提高

诊断的准确率。新近研究发现大多数SFT存在特异

性的NAB2⁃STAT6融合基因过表达，而 STAT6的表

达对于诊断 SFT具有很高的敏感性和特异性［16⁃18］。
本组4例STAT6、CD34、Bcl⁃2、CD99均阳性，2例Vim
阳性，2例Vim阴性。与文献报道较为一致。

3.4 影像学特点 术前CT平扫：腹膜后占位性病

变，瘤体内出现不规则低密度区，常有不同密度的

软组织成分，肿瘤边缘为稍高的软组织密度影，这

些表现与 SFT的细胞成分、胶原纤维分布及发生玻

璃样变、黏液样变等有关。

3.5 诊断与鉴别诊断 腹膜后SFT发病隐匿，多为

体检发现，影像学检查常为腹膜后占位性病变，不易

与好发于腹膜后的其他肿瘤相鉴别。SFT组织学形

态亦无特殊表现，需结合免疫组化鉴别。（1）胃肠间

质瘤：肿瘤细胞也可出现疏密交替现象，细胞排列呈

束状，核仁明显，胞质丰富，嗜酸。免疫组化CD117、
Dog⁃1在胃肠间质瘤常为阳性。（2）纤维肉瘤：好发于

小儿，成人罕见，肿瘤细胞呈梭形，核深染，胞浆稀

少。排列成鱼骨样结构，无细胞丰富区与稀疏区交

替出现，核分裂像易见，浸润性生长。间质胶原少，

viment in阳性，而CD34、Bcl⁃2阴性。（3）单向纤维型

滑膜肉瘤：由似纤维母细胞样的梭形细胞构成，细胞

形态较一致，排列成束状、片状，无玻璃样变性的间

质、可见血管外皮瘤样结构，常形成细胞间裂隙。

CK或EMA局灶性阳性，CD34，Bcl⁃2阴性。并可进

行基因检测确诊。（4）平滑肌肿瘤：瘤细胞呈长梭形，

束状排列核，两端钝圆，泡状，胞质嗜酸。SMA，

Desmin均阳性，CD34阴性。（5）去分化脂肪肉瘤：去

分化区域可见到多种组织成分，广泛取材可找到分

化较好的脂肪肉瘤成分。（6）神经纤维瘤：瘤细胞更

长，胞核两端稍尖，可见触觉小体及从状结构，表达

S⁃100等神经源性标记。（7）梭形细胞间皮瘤：细胞

呈梭形，表达间皮性标记物如间皮细胞膜抗原

（HBME⁃1）、钙视网膜蛋白（Calretinin）等。

3.6 治疗与预后 SFT的治疗以手术完整切除为主

要治疗手段，如侵犯了周围脏器，应据情况一并切

除［18］。SFT的生物学行为与形态学改变不一致，大

部分组织学表现为良性的 SFT，不复发、不转移，本

研究中 4例，1例失访，其余 3例分别随访 10月、23
月、29月均无复发和转移。但个别良性SFT会出现

侵袭性、复发或转移［19⁃20］。因此需长期随访观察。

（本文图1，2见插图7⁃1）
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