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肝脏孤立性纤维性肿瘤 1 例并文献复习
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摇 摇 孤立性纤维性肿瘤(solitary fibrous tumor,SFT)
是 一 种 少 见 的 梭 形 细 胞 软 组 织 肿 瘤, 由

KLEMPERER 等[1]在 1931 年首次报道。 曾被认为

起源于间皮细胞,而命名为纤维性间皮瘤、局限性间

皮瘤、间皮下纤维瘤等。 随病理及免疫组织化学

(免疫组化)的发展,人们发现该肿瘤细胞没有间皮

细胞的特征,如不表达间皮细胞标记,而显示出间叶

细胞的特征[2]。 目前认为 SFT 可能起源于 CD34 阳

性的树突状间叶细胞,且向纤维母细胞、肌纤维母细

胞、血管外皮细胞及血管内皮细胞分化[3]。 2002 年

版 WHO 软组织肿瘤分类将 SFT 归入纤维母细胞

性 /肌纤维母细胞性肿瘤类,属于中间性(偶见转移

型)。 SFT 发病率低,发病部位广泛,人们对该肿瘤

的认识也较为局限。 本文报道肝脏 SFT 1 例,并复

习相关文献,以进一步提高对该肿瘤的认识。

1摇 临床资料

摇 摇 患者女,59 岁,因“上腹胀痛伴消瘦 3 月余冶入
住我院肿瘤内科,入院查体:全身浅表淋巴结未及肿

大,皮肤巩膜无黄染;腹平,右上腹轻压痛,无反跳

痛,肝脏肋下 4 cm,脾脏肋下未及。 心肺无异常。
生化常规:碱性磷酸酶(ALP)137 U / L,酌鄄谷氨酰转

肽酶 64 U / L,K + 3. 37 mmol / L;血常规、凝血酶原时

间、肿瘤五项、免疫过筛等均无异常。 腹部 B 超提

示:肝右叶实质性稍偏低回声,内回声不均匀(见图

1)。 上腹部 CT 平扫示:肝右叶占位,肝癌可能(见

图 2)。 超声引导下行肝肿瘤穿刺活检术,活检病理

示:右肝梭形细胞肿瘤,结合免疫组化考虑为肝脏

SFT。 2014 年 5 月 28 日于我科行右半肝切除术。
术中探查见肿瘤位于肝右叶,肿瘤大小 17 cm 伊 12
cm 伊10 cm,质韧,表面光滑,向肝脏表面凸出(见图

3),肿瘤切面呈灰白色,界限清(见图 4)。 术后病理

示:肝脏 SFT。 免疫组化: CD34、 Vim、 CK、 bcl鄄2、
CD99、Dog鄄1 均阳性,Ki鄄67 + / - , < 5% (见图 5),
S100、CD117、SAM、Des 阴性。 术后患者随访至今,
未发现肿瘤复发迹象。

2摇 讨论

摇 摇 SFT 是一种间叶细胞起源的罕见肿瘤,常发生

于胸膜,但腹膜、心包、呼吸道、躯体软组织、口腔软

组织和几乎所有器官均有发生,发病率约 2. 8 /
100 000[4]。 原发性肝脏 SFT 国外文献有 67 例报道

(其中恶性 8 例,4 例出现远处转移),女性多见,发
病年龄 16 ~ 87 岁(平均发病年龄 57. 6 岁);31 例位

于右肝,25 例位于左肝,3 例同时累及左右肝,8 例

未描述;除 2 例为肝内多发病灶,其余均为单发,肿
瘤长径 2 ~ 40 cm[5 - 8]。 国内文献[9 - 12] 仅有 7 例报

道(恶性 1 例),4 例位于右肝,3 例位于左肝,肿瘤

长径最大者达 45 cm。 该肿瘤术前诊断困难,确诊

主要依赖病理学检查和免疫组化。
2. 1摇 临床症状摇 SFT 生长缓慢,常无明显症状。 肝

脏 SFT 常见症状有腹痛、腹胀、腹部包块、食欲不

振、恶心呕吐和体质量减轻等,压迫胆道可导致胆汁

淤积、黄疸、肝功能异常[13]。 少数患者可出现非胰

岛细胞肿瘤低血糖综合征,这可能与肿瘤细胞过表

达胰岛素样生长因子有关[6]。 目前报道的有低血

糖症状的肝脏 SFT 仅有 8 例 (国外 7 例,国内 1

2941 J Bengbu Med Coll,November 2016,Vol. 41,No. 11



例),其相关机制尚需进一步研究。 NICTH 多见于

体积较大的 SFT,文献报道 8 例有低血糖症状的肝

SFT 最大长径均在 16 cm 以上,且其中有 4 例为恶

性[5,10]。 因此,低血糖症状可能与肿瘤性质及预后

有关,并可在肿瘤切除后消失。
2. 2 摇 影像学表现 摇 肝脏 SFT 影像学表现无特异

性,可与其他肿瘤如肝细胞癌、平滑肌瘤、肉瘤、硬化

性血管瘤及炎性假瘤等影像学表现有所重叠。 因此

单纯依靠某种影像学检查诊断 SFT 比较困难,但联

合多种影像学检查,再结合临床表现对 SFT 诊断及

治疗仍具有重要的指导意义。
2. 2. 1摇 CT摇 肿瘤较小时密度较均匀,随瘤体增大,
可表现出密度不同的软组织成分;肿瘤体积较大时,
可能因肿瘤内部血供不足出现坏死、囊变而表现低

密度区域。 肿瘤较大时,肿瘤内部成分混杂,可表现

为“地图样冶或“分层样冶强化[14]。 CT 血管造影和

数字减影血管造影可见肿瘤周围及肿瘤内部丰富的

供血动脉。 刘春玲等[15] 研究发现恶性 SFT 供血动

脉较多,且进入肿瘤后血管分支多、迂曲、毛糙,而良

性者血管多较平,但该研究尚缺乏大宗病例的统计

学分析。

2. 2. 2 摇 MRI 摇 SFT 在 T1WI 上呈等或稍低信号,
T2WI 信号改变与肿瘤内组织成分相关。 增强扫描

表现为不均匀强化,肿瘤血管丰富区及细胞密集区

强化明显,瘤内可见迂曲血管影,细胞稀疏区及致密

胶原纤维区强化相对较弱,呈持续性或进行性强化,
坏死囊变区始终无强化[16]。 功能 MR 在 SFT 的诊

疗中应用报道较少。 有些学者认为弥散加权成像

(DWI)对诊断 SFT 良恶性具有意义[17],也有应用

DWI 评价肝脏 SFT 行经肝动脉栓塞化疗术(TACE)
的疗效[18]。
2. 2. 3摇 正电子发射断层显像(PET) / CT摇 PET / CT
在许多肿瘤的诊疗中已广泛应用,但应用于 SFT 的

报道较少。 GINAT 等[19] 发现恶性 SFT 在 PET 上代

谢水平比良性高,SUV = 2. 5 为其临界值。 因此,
PET / CT 对 SFT 良恶的鉴别具有重要意义。
2. 3摇 病理及免疫组化摇
2. 3. 1摇 巨检摇 肿瘤表面光滑、边界清楚或尚清,呈
圆形、椭圆形或分叶状,有或无包膜,质韧或硬,切面

呈灰白、灰黄或灰褐色。 恶性 SFT 常呈浸润性生

长,肿瘤边界不清或欠清,且出血、坏死、黏液样变较

良性多见[14]。

3941蚌埠医学院学报 2016 年 11 月第 41 卷第 11 期



2. 3. 2摇 镜检摇 镜下肿瘤由梭形细胞构成,瘤细胞呈

无模式性生长,肿瘤细胞密集区与稀疏区交替分布。
细胞稀疏区胶原纤维丰富,可形成瘢痕结节样密集

的胶原束,黏液样变常见;密集区肿瘤细胞胞质少,
核染色质均匀,呈不规则排列,可表现为漩涡状、席
纹状、栅栏状、血管外皮瘤样和菊花团样等结构[20]。
恶性 SFT 的诊断标准为:肿瘤直径 > 10 cm,瘤细胞

密度增加,核分裂象 > 4 / 10 HPE,瘤细胞异型性明

显,瘤体内广泛出血、坏死,肿瘤呈浸润性生长[6]。
但也有学者[7] 认为 SFT 大小与其性质无明显相关

性,在报道的 74 例肝脏 SFT 中大多数直径在 10 cm
以上,其中仅有 9 例为恶性(8 例直径在 15 cm 以

上,1 例为肝内多发病灶)。 因此,我们认为 SFT 瘤

体大小不能作为其诊断标准,但是当瘤体较大或为

多发病灶时,均应警惕为恶性 SFT 可能。
2. 3. 3 摇 免疫组化 摇 90% ~ 95% SFT 弥漫性表达

CD34,几乎全部 SFT 都有波形蛋白染色,甚至部分

弥漫性强染,bcl鄄2、CD99 大多为阳性,通常缺乏角

蛋白和 S鄄100 表达。 另外免疫组化特征或可有助于

肿瘤良恶性的鉴别。 有研究[21] 表明 p53、Ki鄄67 在

恶性 SFT 中表达明显高于良性,CD34 阳性率下降

或阴性提示可能为恶性,bcl鄄2 高表达且肿瘤体积较

小提示预后较好。
2. 3. 4摇 肝脏肿瘤穿刺活检术摇 肝脏肿瘤穿刺活检

术在临床诊疗活动中广泛应用,但目前仍存在不少

争议。 其较为严重的并发症有采样误差、恶性肿瘤

针道转移、腹腔大出血等。 CHEN 等[22] 报道 1 例肝

脏 SFT 穿刺活检病理为高分化腺癌,而肿瘤切除术

后病理诊断为肝脏 SFT,手术前后病理学诊断出现

误差。 因此对于需要且可以行手术治疗的应考虑手

术。 肝脏 SFT 被发现时常常体积较大,手术应为首

选。 若手术指征不明确或无法行手术治疗者可行穿

刺活检术。
2. 4 摇 鉴别诊断 摇 肝脏 SFT 可与其他肝脏肿瘤混

淆,如血管上皮瘤(HPC)、胃肠道间质瘤(GIST)、血
管平滑肌脂肪瘤(AML)。 (1)HPC 与 SFT 在组织形

态乃至超微结构均容易混淆,免疫组化也有重叠,有
些学者甚至认为两者是同一疾病的两种形式。 2002
版软组织肿瘤分类将二者都归属于纤维母细胞瘤 /
肌纤维母细胞瘤。 HPC 是由紧密排列的梭形或椭

圆形细胞构成,不如 SFT 肿瘤细胞排列方式多样。
HPC 瘤体内具有丰富的树枝状、裂隙样或鹿角状薄

壁血管,且相互连接呈网状,瘤细胞弥散或片状分布

于血管网之间,而 SFT 血管外皮瘤样结构多位于肿

瘤局部。 HPC 免疫组化表现 Vimentin 阳性,CD34
阴性或局灶性阳性,CD99 和 bcl鄄2 可为阳性[19]。
(2)肝脏转移性 GIST 常可发现肝外病灶,原发性肝

脏 GIST 十分罕见。 GIST 由梭形细胞和上皮细胞构

成,95%弥漫性表达 CD鄄117,60% ~ 70% CD34 阳

性,30% ~ 40% 肌动蛋白阳性,角蛋白和 EMA 均不

表达[23]。 (3)AML 属于间叶错构瘤,常见于肾脏,
肝脏很少见。 显微镜下,肿瘤是由脂肪组织、平滑肌

和血管三种成分组成,组织形态除典型的血管平滑

肌脂肪瘤,还可见脂肪瘤样型、血管瘤样型、肌瘤样

型、炎性假瘤样型等图案,免疫组化特征性表达平滑

肌标志物 ( SMA) 和黑素细胞标志物 ( HMB45、
MART鄄1) [24]。
2. 5摇 治疗摇 大多数 SFT 为良性肿瘤,10% ~15%表

现为侵袭性,胸腔内 SFT 出现局部复发和远处转移

高达 15% ,胸腔外为 6% ,但其生物学特性目前仍不

明确[7]。 在报道的 74 例肝脏 SFT 中,恶性 SFT 约

占 12% ,出现远处转移的约占 5% 。 复发和转移多

见于恶性 SFT,但良性也可发生,且良性 SFT 有时也

可恶性变。 CHAN 等[13]曾报道了 1 例肝脏良性 SFT
恶变为纤维肉瘤。 MOHAMED 等[25] 曾报道了 1 例

SFT 经历 4 次复发转变为恶性。 手术完整切除是治

疗 SFT 主要手段,化疗或放疗对 SFT 的疗效尚不清

楚。 大多数学者认为,不能完整切除的和 /或病理为

恶性的 SFT 可行辅助化疗或放疗[6]。 目前用于 SFT
的化疗方案有蒽环类药物为基础的方案、曲贝替定、
吉西他滨联合多西他赛等,但总体疗效不佳[26]。 近

年来分子靶向药物如索拉非尼、舒尼替尼、贝伐单抗

联合替莫唑胺、帕唑帕尼、胰岛素样生长因子鄄1 受

体抑制剂等用于治疗 SFT,且疗效要优于传统化疗

方案,但目前仍处于临床实验阶段[27 - 28]。 原发性肝

脏 SFT 还可行 TACE。 EL鄄KHOULI 等[18] 报道 1 例

良性肝脏 SFT,因无法手术切除而行 TACE,术后通

过增强 MRI 和 DWI 进行评估发现肿瘤增强减弱、
瘤内坏死增加,但是肿瘤大小无明显变化,目前尚无

统一标准来评估 TACE 对该肿瘤疗效。 此外,化疗

和栓塞可减少低血糖的发生,糖皮质激素和生长激

素可改善低血糖症状[29]。 鉴于 SFT 的生物学特性

不确定,预后难以预测,因此 SFT 患者均应长期

随访。
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