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要"目的
!

探讨硬化性纤维母细胞瘤"

da

#的临床病理特点$方法
!

观察
$

例胸壁
da

的组织学及免疫表型并复习相关

文献$结果
!

患者男!

/+

岁!发现胸壁皮肤结节
/

年!长大
$

年$镜下肿瘤细胞稍显稀少!以中等大小或大的梭形细胞为主!间以

少量星形细胞!胞浆略嗜碱性!胞核椭圆形或胖梭形$间质以胶原纤维为主!局灶区域黏液样变性$免疫组化(肿瘤细胞弥漫性阳

性表达波形蛋白!部分肿瘤细胞表达抗平滑肌抗体!不表达角蛋白'结蛋白'抗肌内膜抗体'

N)$%%

'分化簇抗原
.,.,

'增殖指数"阳

性细胞数
$-

#$结论
!

da

是一种罕见的良性软组织病变!手术切除后极少复发和转移$

关键词"硬化性纤维母细胞瘤*

!

梭形细胞*

!

星形细胞

!"#

!

$%&'()(

"

*

&+,,-&$)./0(122&/%$.&/%&%$'

文献标志码"

6

文章编号"

$+"#)1,//

"

#%$"

#

#%).%%1)%.

B<+-+:7

K

9>F7<7

C

+:649>?54,76,:<457>+:6+@57@<9,>7897-:F4,>I9<<

<%K+P1.

/

#

"3*4%D1=)1.

/

#

7&-D1.

#

C*!D

#

P&O).

/

#

C*2)1.

/

&

$

7(

8

1#96(.9:

;

O195:=:

/@

#

71

8

).

/

%:E

8

)91=

#

I(E(1#>53.E9)9D9(:

;

P)(=QFD#

/

(#

@

#

M5)#Q

C)=)91#

@

C(Q)>1=&.)R(#E)9

@

#

<5:.

/J

):.

/

,%%%,#

#

<5).1

%

D@,>59:>

!

"@

*

4:>+;4

!

78?\

H

@8C?=>?9@E:E98

H

A=>8@8

4

E9G?A=<C?(8G(9@?C8=E9;?(38

H

@A(=E9GEBC8B@A(=83A

$

da

%

*E4>F7=,

!

7>?>E()

=8@8

4

E9A@A:;E33<:8@8

4

E9A@

H

>?:8=

'H

?E:$9A(?8GdaIA(8B(?CD?;A:;=>?C?@A=?;@E=?CA=<C?(I?C?C?DE?I?;*G4,?<>,

!

6/+)

'

?AC)

8@;3A:

H

C?(?:=?;IE=>/

'

?AC(>E(=8C

'

8GA:8;<@AC8:=>?9>?(=IA@@C?

4

E8:IE=>(I?@@E:

4

G8C$

'

?AC*XA9C8(98

H

E9A@@

'

#

=>?@?(E8:

IA(983

H

8(?;8G(

H

E:;@?9?@@(8C(=?@@A=?(>A

H

?;9?@@(IE=>BA(8

H

>E@8<(9

'

=8

H

@A(3A:;8DA@:<9@?<(

#

A9983

H

A:E?;B

'

AB<:;A:=98@)

@A

4

?:8<((=C83A*7>?3?(?:9>

'

3AIA(;83E:A=?;B

'

98@@A

4

?:8<(GEB?C(*7>?@89A@C?

4

E8:(>8I?;=>?3<98E;;?

4

?:?CA=E8:*7>?E3)

3<:8>E(=89>?3E(=C

'

!

=>?=<38C9?@@(;EGG<(?@

'

?\

H

C?((?;YE3?:=E:

#

(83?=<38C9?@@(?\

H

C?((?;NX6

#

I>E@?!]

#

d?(3E:

#

LX6

#

N)

$%%

#

!d.,A:;]E+"

$

H

8(E=ED?9?@@(:<3B?C$-

%

I?C?:8=?\

H

C?((?;*B7-:<?,+7-

!

daE(ACAC?B?:E

4

:(8G==E((<?@?(E8:A:;E(CAC?@

'

C?9<CC?;A:;>A(@E==@?C?9<CC?:9?A:;3?=A(=A(E(AG=?C8

H

?CA=ED?C?(?9=E8:*

H4

A

I75=,

!

;?(38

H

@A(=E9GEBC8B@A(=83A

&

!

(

H

E:;@?9?@@(

&

!

(=?@@A=?(>A

H

?;9?@@(

!!

硬化性纤维母细胞瘤$

da

%又称胶原性纤维瘤$

!a

%#是一

种良性纤维母细胞"肌纤维母细胞肿瘤#以致密的胶原纤维背

景中散在'稀疏地分布着梭形或星形细胞为主要形态学特征*

该疾病罕见#生长缓慢#且属良性病变#一般无明显临床症状#

因此#容易被患者和临床医生忽略*本文将深入学习
$

例发生

于胸壁的
da

的临床病理特征#免疫表型及鉴别诊断#以加强

对该病的认识#提高诊断及鉴别诊断水平#现报道如下*

$

!

资料与方法

$*$

!

一般资料
!

患者男#

/+

岁*

/

年前无意中发现胸壁皮肤

结节#约.黄豆/大小#突出于皮肤表面#无痛#未予重视*

$

年

来自觉结节明显长大*查体!胸壁见局部皮肤红肿#可扪及突

出于皮肤表面的结节
$

个#直径约
#93

#无压痛#边界清楚#形

态不规则#质稍硬*

$*/

!

方法
!

标本于
,-

中性甲醛固定#常规脱水#石蜡包膜#

切片$

,

"

3

%#苏木精
)

伊红染色法#光镜观察*选择具有代表性

的石蜡块进行免疫组化染色*免疫组化采用
L:YE(E8:

二步

法#高温高压修复#

,_

孵育一抗过夜#

."_

孵育二抗
.%3E:

#

二氨基联苯液$

d6Q

%显色*所用一抗波形蛋白$

YE3?:=E:

%'抗

平滑肌抗体$

NX6

%'

N)$%%

'分化簇
.,

$

!d.,

%'角蛋白$

!]

%'结

蛋白$

d?(3E:

%'抗肌内膜抗体$

LX6

%'增殖指数$

]E+"

%及二抗

均购自北京中杉金桥生物技术有限公司#操作步骤严格按照说

明书进行*

/
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结
!!

果

/*$

!

大体检查
!

灰白灰黄色带皮组织一块#大小
,*%93i

#*%93i$*/93

#皮肤面积
,*%93i#*%93

#于皮肤表面见
$

个大小约
#*%93i$*%93i$*%93

的结节#突出于皮肤#切面

灰白色#质中*

图
$
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的病理学特征#

i$%%
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/*/
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镜检
!

病变位于表皮下#与周围组织界限较清#肿瘤细胞

-

1%%.

-

检验医学与临床
#%$"

年
$%

月第
$,

卷第
#%

期
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稀少#散在均匀排列#但杂乱无章无明显规律#见图
$

*以中等

大小或大的梭形细胞为主#胞质丰富#胞核椭圆形或胖梭形#染

色质均一#核仁明显#形似纤维母细胞*其间#散在分布少量星

形细胞#胞质略嗜碱性#胞核稍不规则#见图
#

*肿瘤细胞无明

显异型性#未见明确核分裂象及坏死*间质以大量增生的胶原

纤维为主#局灶区域黏液样变性#薄壁血管可见*

图
#
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da

的病理学特征#

i#%%

&
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!

免疫组化
!

见图
.

*肿瘤细胞弥漫性阳性表达
YE3?:)

=E:

#部分肿瘤细胞表达
NX6

#不表达
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'

d?(3E:

'

LX6

'

N)
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'

!d.,

#

]E+"

$阳性细胞数
$-

%*

图
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阳性表达
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病理诊断
!

诊断为胸壁
da

*

'
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讨
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论
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da

是一种罕见的'生长缓慢的良性软组织肿瘤*

$11/

年#由
LDA:(

(

$

)首次报道了
"

例#详细描述了该病变的特征性

形态学#并将其命名为.

da

/*目前#国外已有
$%%

余例相关病

例的报道#但是国内却只有不到
#%

例#可能与国内发病率低#

以及与患者和医务工作者没有足够重视该疾病导致误诊有关*

da

多见于
,%

!

"%

岁患者#男性多见*主要好发于四肢'

头颈部和肩背部#也见于口腔'生殖器'眼眶'腮腺'头颅等(

#)+

)

#

甚至于深在脏器也可发生#如心脏'胰腺(

")&

)

*文中本例发生在

胸壁#而胸壁的
da

此前少有详细报道*肿块多数发生于表浅

的皮下部位#也可达深部肌层#关节滑膜等*以单个结节多见#

大小在
$

!

#$93

不等#也有在同一个部位多发结节的报道(

1

)

*

患者通常以发现无痛性肿物就医#当肿块过大#如出现在下肢#

可引起疼痛#膝关节活动受限等(

$%

)

*发生于颈部的
da

因侵犯

颈部神经根#导致患者持续性的疼痛#颈部外旋和俯屈受限#右

手握拳无力等*

da

多数为自发性#无明确诱因#偶见报道跟外

伤史有关*肿瘤呈良性经过#生长缓慢#以手术完整切除为主

要治疗方式#无复发和转移*但是#

]AIA

4

<9>E

等(

$$

)最近报道

了
$

例胸膜腔的肿瘤在手术切除后很快复发#并且侵犯周围肺

组织以及肋骨骨膜*因此#

da

也偶可呈侵袭性生长#不可放松

警惕*本例无痛性结节发生于胸壁皮下#突出于皮肤#皮肤局

部红肿#患者无明显不适及既往史#完整切除至今
#

年无复发#

属
da

的典型临床特征*

肿瘤大体形态不规则且多样#活动度好#质地偏硬#局部区

域可见出血灶'钙化灶#甚至囊性变*镜下#肿瘤与周围组织边

界清楚#通常无包膜或者具有纤维性假包膜*以致密的胶原纤

维为背景#散在'稀疏地分布着梭形细胞或星形细胞#细胞核椭

圆或梭形#染色质均一淡染#可见小核仁#间质中偶见多核巨细

胞#胞核排列成环状或线状*无核分裂象#血管不明显*病变

可不同程度地累及脂肪'骨骼肌和神经等周围组织*

肿瘤细胞中
YE3?:=E:

强阳性表达#此外#

%

)NX6

和
XN6

尤其在病变的边缘区也呈不同程度的阳性表达#

N)$%%

'

d?(3E:

'

!]

'

!d.,

'

^XQ,/

等均阴性#这也提示肿瘤属纤维母

细胞"肌纤维母细胞分化(

$#

)

*因此#在
#%%#

年世界卫生组织

将
da

归入纤维母细胞"肌纤维母细胞肿瘤类*近年来#不少

学者采用多种分子病理技术#如原位杂交'单核苷酸多态性序

列分析以及实时荧光定量聚合酶链反应等#发现
da

的发生与

多种基因事件有关#先后检测出
$$

K

$#

断点重排'

=

$

#

&

$$

%

$

K

.$

&

K

$#

%和
=

$

$$

&

$"

%$

K

$#

&

H

$$*#

%的异位*此外#有报道

$$

K

$#

的断点重排导致
aSN5$

表达增高#而
aSN5$

属转录因

子#与顺序特异的
dZ6

结合#参与调控
[Z6

聚合酶
(

启动子

的合成#正性调节细胞增殖水平(

$.

)

*最近#

]A=8

等(

$,

)已将

aSN5$

用于
da

与其他纤维性肿瘤的鉴别诊断中*

da

基因的

探索#不仅在一定程度上揭示了发病原因#也明确了该肿瘤的

发生属肿瘤生长程序#而非单纯的反应性增生*

尽管
da

属良性病变#但不少软组织肿瘤也具有相似的形

态*因此#需与多种肿瘤相鉴别*$

$

%硬纤维瘤!因有大量致密

的胶原纤维而细胞成分少#通常难以与
da

区别#但硬纤维瘤

缺乏典型的星形细胞#

*

)9A=?:E:

阳性表达#帮助其鉴别诊断*

$

#

%腱鞘纤维瘤!该肿瘤亦是以梭形及星芒状间叶细胞分布于

致密的胶原纤维背景中为主要结构特点#与
da

鉴别困难#但

腱鞘纤维瘤常与肌腱或腱鞘相连#肿瘤组织呈分叶状#其间常

见扩张的或呈裂隙样的血管腔#以此与血管缺失的
da

相鉴

别*$

.

%

UAC;:?C

纤维瘤!

UAC;:?C

亦属细胞成分少的纤维瘤病

变#粗胶原纤维束杂乱分布#形态温和的梭形细胞散布于纤维

束间#该病变也可浸润至附近脂肪'肌肉和神经*但肿瘤组织

中可见小血管#致密的胶原纤维束间有人工假象的裂隙#梭形

细胞除
YE3?:=E:

外#

!d.,

也阳性表达#由此与
da

区别*$

,

%

孤立性纤维性肿瘤!由分化良好的梭形细胞组成#散布在细长

的胶原纤维束间#可见石棉样的玻璃样变性的胶原和分枝状血

管外周细胞瘤样血管#梭形细胞呈稀少区和丰富区交替分布#

NX6

呈阴性而
!d.,

阳性表达#据此#不难与
da

相区别*

da

以致密的胶原纤维背景中散在'稀疏地分布着梭形或

星形细胞为主要形态学特征*当病变侵犯脂肪'骨骼肌及神经

等周围组织时#会出现各种临床症状#因生长缓慢#完整切除后

极少复发和转移#往往被医务工作者和患者所忽略*因此#需加

强对该病的认识#提高诊断和鉴别诊断的能力*
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*O5)$"

'

O5)#.

'

7Ua)

*

和
O5)$%

在

乙型肝炎病毒感染中的表达分析 (

R

)

*

免疫学杂志#

#%$#

#

#&

$

.

%!

#.$)#.+*
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) 齐育英#林振忠#明德松
*O5)+

'

O5)$%

'

O5)$"

在慢性乙型病

毒性肝炎患者血中水平分析(

R

)
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中国免疫学杂志#
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