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摇 摇 低度恶性肌纤维母细胞肉瘤( low鄄grade myofibroblastic
sarcoma, LGMS)是一种罕见的恶性肿瘤。 上海交通大学医

学院附属新华医院普外科收治 1 例源自乳腺的 LGMS,笔者

复习相关文献,探讨其临床病理学特点、诊断及鉴别诊断要

点,以进一步提高医务工作者对该病的认识。
一、临床资料

患者,女,47 岁,因“发现左乳肿块半年并逐渐增大冶至
外院检查,乳腺超声发现:左乳外侧 3 点钟方向见一低回声

团,边界可见,大小约 3郾 8 cm伊2郾 1 cm,团块内见 1郾 0 cm伊0郾 6 cm
无回声,团块内部及周边未探及彩色血流信号。 于 2016 年

2 月在全身麻醉下行乳房肿块切除术。 术后病理结果:左乳

叶状肿瘤,考虑交界性。 后患者至上海交通大学医学院附属

新华医院病理科会诊,会诊意见:左乳肿块,富于血管的间叶

源性梭形细胞肿瘤,肿瘤无包膜,浸润乳腺的脂肪组织,视野

内可见大量脂肪细胞分布(图 1a)。 核分裂象易见,每 10 个

高倍镜视野下可见 3 ~ 5 个。 未见明显坏死灶。 免疫组织化

学染色结果:CD34 在血管壁细胞阳性表达(图 1b),肿瘤细

胞中 Ki67 (图 1c)、 P53 (图 1d)、波形蛋白 (图 1e)、 SMA
(图 1f)均为阳性表达,其中 Ki67 阳性率约为 30% ;而肌间

线蛋白(desmin)、S鄄100、EMA 为阴性。 结合镜下表现及免疫

组织化学检测结果,最终诊断:肌纤维母细胞来源,符合

LGMS。 根据本院病理科会诊意见,患者于 2016 年 3 月在全

身麻醉下行肿块边缘扩大切除并送病理检测,提示切缘均为

阴性,后门诊随访 3 个月未见复发。
二、讨论

LGMS 是 2002 版 WHO 软组织肿瘤分类中明确列出的

一种独立的肿瘤类型,表现为一种特殊的非典型的纤维母细

胞肿瘤,具有纤维瘤病的特征,好发于头颈部,尤其是舌和口

腔[1] 。 罕见累及唾液腺、鼻腔、副鼻窦。 发生于乳腺的

LGMS 极其罕见,1995 年至今文献正式报道过的不到 10 例,
其中记录比较详细的有5 例女性和1 例男性,年龄46 ~81 岁,
中位年龄为 60 岁,肿块最大径从 2郾 0 ~ 5郾 0 cm,大部分组织

病理可见坏死灶以及较多的核分裂象(每 10 个高倍镜视野

下可见 6 ~ 16 个核分裂象) [2] 。 免疫组织化学结果可见波形

蛋白、SMA 表达阳性;而肌间线蛋白、S鄄100、CD34、层黏连蛋

白 laminin 则为阴性表达。 患者全部行患侧乳腺切除术,或
加腋窝淋巴结清扫,或加局部放射治疗。 其中 1 例行单纯乳

腺切除的患者 1 年后肿瘤转移死亡,1 例男性患者 10 年后

复发,其余均随访 16 个月以上未见复发[2] 。 另外,高级别肌

纤维肉瘤为多形性恶性纤维组织细胞瘤伴肌纤维母细胞分

化,称多形性肌纤维肉瘤,在 WHO 分类中还未被确认[3] 。
LGMS 通常表现为无痛的、逐渐增大的肿块,局部切除

后可能会复发,很少发生转移。 影像学中可表现为破坏式的

生长方式。 大体病理通常表现为白色纤维样的切缘,边界欠

清,无包膜覆盖。 组织学表现为均质性弥漫性成簇生长的梭

形细胞,可被透明胶原蛋白分隔。 肿瘤细胞质为嗜酸性染

色,着色较浅。 大多数细胞具有纺锤样细胞核,染色质细颗

粒状,可见核分裂象。 LGMS 的免疫组织化学检测,大多数

SMA 为阳性表达,50% 表达肌间线蛋白且呈局灶性[4鄄5] ,有
些肿瘤会表达纤连蛋白,偶尔还会发现零星表达 CK、EMA
以及 CD34 等[6] 。 S鄄100 的表达非常罕见[7] 。 有学者认为,
诊断 LGMS 的前提是识别肌纤维母细胞,而对肌纤维母细胞

的识别必须依靠电镜观察,即出现应力纤维、纤纵融合膜及

细胞的中间连接和缝隙连接[8鄄9] 。
LGMS 主要与结节性筋膜炎(nodular fasciitis)、纤维瘤病

(fibromatosis ) 等 炎 性 肌 纤 维 母 细 胞 瘤 病 ( inflammatory
myofibroblastic tumor, IMT)以及其他一些低级别梭形细胞肉

瘤进行鉴别,例如纤维肉瘤 ( fibrosarcoma)、平滑肌肉瘤

(leiomyosarcoma)。 鉴别诊断需要一些临床及细胞形态学方

面的信息,免疫组织化学的指标应用比较局限,没有统一的

标准。
结节性筋膜炎通常出现在皮下,生长迅速,但体积有限,

在病变区域有多种细胞结构及黏液囊肿形成,包含淋巴细胞

和红细胞,不会浸润骨骼肌及骨骼,不像 IMT 存在核异型和

坏死结构[3,10] 。
纤维瘤病是产生胶原蛋白的肌纤维母细胞肿瘤,拥有整

齐的肌纤维母细胞,不存在细胞核的多形性。 纤维瘤病细胞

分散在密实的胶原蛋白中,含有特征性的血管和肥大细胞。
当纤维瘤病浸润骨骼肌时,肌纤维会萎缩,而不像在 IMT 浸

润时被分隔开来。
炎性肌纤维肿瘤有着独特的临床表现,比肌纤维母细胞

肉瘤的形式要多样,特征性的表现是浆细胞的浸润,并且可

以有间变性淋巴瘤激酶阳性表达。
成人纤维肉瘤细胞质较少,细胞核呈长锥形,并且呈特

异性的鱼骨型束状排列,并且在细胞间质中有着比肌纤维母

细胞肉瘤更多的胶原蛋白。 免疫组织化学检测中,除波形蛋

白外其余均为阴性(表 1)。
平滑肌肉瘤的细胞胞体比较圆润,成束交替排列,细胞

核两端比较圆钝,且核周有散在的液泡分布。 此外,还广泛

表达 h 钙调素结合蛋白[3](表 1)。
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注:图 a 可见浸润乳腺的脂肪组织,视野内可见大量脂肪细胞分布,箭头所指处为正在分裂的细胞核;图 b 为 CD34 只在血管壁细胞中表达;图 c 为

肿瘤细胞显示 Ki67 阳性表达;图 d 为肿瘤细胞中 P53 阳性表达;图 e 为肿瘤细胞中波形蛋白阳性表达;图 f 为肿瘤细胞中平滑肌肌动蛋白阳性表达

图 1摇 低度恶性肌纤维母细胞肉瘤患者的病理(HE摇 伊200)及免疫组织化学染色图(EnVision摇 伊100)

表 1摇 3 种梭形细胞肉瘤免疫组织化学检测的差异

梭形细胞肉瘤 des SMA MSA S鄄100 EMA CK CD34 Calp hCald

平滑肌肉瘤 + + + 依 依 依 - + +

肌纤维母细胞肉瘤 依 + 依 - - - - + -

纤维肉瘤 - - - - - - 依 - -

摇 摇 注:+表示阳性; 依表示有时为阳性;-表示阴性;des 为肌间线蛋白 desmin;SMA 为平滑肌肌动蛋白; MSA 为肌肉特异性肌动蛋白; EMA 为上皮细胞

膜抗原;CK 为细胞角蛋白;Calp 为钙调蛋白 calponin; hCald 为 h 钙调素结合蛋白 h鄄caldesmon

摇 摇 本例患者的组织切片中可见大量梭形肿瘤细胞,富含血

管,浸润至乳腺的脂肪组织中,成束状排列,形态上符合肌纤

维母细胞肿瘤的特点;核分裂象较多;且 Ki67 约 30% 表达,
提示增生活跃;可见 SMA 的广泛表达,符合 LGMS 的诊断。
源于乳腺的 LGMS 极为罕见,需要结合组织切片中的细胞组

织形态分布结合免疫组织化学结果进行诊断。 有条件的情

况下,可利用电子显微镜查看组织的超微结构,若发现应力

纤维、纤纵融合膜及细胞间的中间连接和缝隙连接,将更加

明确此类疾病的病理诊断。
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