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·案例分析·

骨化纤维黏液样肿瘤1例报告并文献复习

闫学敏1,祝 嘉2,文锦旭2,张佳谊2,武霄勇2,王跃欣2△

(1.华北理工大学研究生院,河北
 

唐山
 

063000;2.河北省人民医院腺体外科,河北
 

石家庄
 

050000)

  [摘 要] 骨化纤维黏液样肿瘤(OFMT)作为一种罕见的、生长缓慢的、具有边缘性恶性潜能的间充质软

组织肿瘤,其诊断主要依据病理学证据。目前,OFMT的治疗方法主要根据病理类型行局部肿物切除或局部扩

大切除,术后需要进行密切随访。该文回顾性分析了河北省人民医院收治的1例OFMT患者临床资料,查阅

并回顾相关文献,对OFMT病理特点、诊断及鉴别诊断等方面进行了整理。
[关键词] 骨化纤维黏液样肿瘤; 病理检查; 影像学
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  骨化纤维黏液样肿瘤(OFMT)是一种罕见的、生
长缓慢的、具有边缘性恶性潜能的间充质软组织肿

瘤。2020年 7 月,河 北 省 人 民 医 院 收 治 右 大 腿

OFMT
 

1例,本文回顾性分析该病例,并结合文献,对
OFMT的病理特点、诊断等进行整理总结。

1 临床资料

1.1 一般资料 患者,女,53岁,主因发现右大腿肿

物4
 

d,于2020年7月入本院。查体:右大腿前外侧

局部皮肤隆起,可触及12.0
 

cm×8.0
 

cm大小肿物,
质韧,无压痛,活动度差,边界不清,无波动感。体表

包块彩色多普勒超声示:右侧大腿前外侧肌肉深层内

可见大小约71.6
 

mm×57.1
 

mm×33.9
 

mm低回声

团,边界欠清,内回声欠均,可见多个强回声斑,周边

及内部可见少许短棒状血流信号。另此包块外上方

可见一低回声团,边界尚清,内回声尚均,大小约22.4
 

mm×15.5
 

mm,周边可见星点状血流信号。右股骨
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中上段正侧位X线片示:右股骨上段外侧软组织内可

见一类椭圆形肿物,直径约8.6
 

cm×4.5
 

cm,部分边

界欠清,其内见多发不规则钙化。磁共振成像(MRI)
示:右侧大腿上部股外侧肌旁可见一椭圆形异常信

号,其内信号不均匀,T1WI以等信号为主,其内可见

多发斑点状低信号,T2WI呈高低混杂信号,大小约

62
 

mm×45
 

mm×75
 

mm,邻近肌肉受压向内侧移位,
局部似与肌肉分界欠清,其病变下方可见斑片状T2WI
稍高信号。该病变外后方另可见一椭圆形T1WI等信

号、T2WI高信号,其内信号较均匀,大小约20
 

mm×13
 

mm,局部与其前方较大病变分界欠清。见图1。

1.2 治疗过程 为明确肿物性质,于局部浸润麻醉

下行超声引导下右大腿肿物活检术,穿刺针:16G组

织活检针。穿刺组织病理检查示:黏液样/软骨样基

质背景中散在梭形、星芒状及圆形细胞,部分圆形细

胞连接成细胞索,细胞稀疏无明显异型。免疫组织化

学(免疫组化)染色示:波形蛋白(Vimentin)、CD34阳

性,S100蛋白、结蛋白(Desmin)部分阳性,广谱细胞

角蛋白(CKpan)、平滑肌肌动蛋白(SMA)、胶质纤维

酸性蛋白(GFAP)、神经元特异性烯醇化酶(NSE)阴
性,Ki67阳性细胞数小于3%。结合免疫组化染色及

影像学表现,倾向OFMT,仍需鉴别其他软组织肿瘤

如骨外黏液样软骨肉瘤等。考虑活检组织少,不能反

映肿瘤整体形态特征,为进一步明确性质,同期处理

肿物,于腰硬联合麻醉下行肿物切除术。术中可见于

阔筋膜张肌后约11
 

cm×7.0
 

cm×5.0
 

cm肿瘤肿物,
外表褐黄色,包膜包裹,质硬,肿瘤与相邻肌肉存在不

同程度粘连,边界欠清。另一肿物呈灰白色,约2.5
 

cm×2.0
 

cm×1.8
 

cm。肿瘤完整切除,达到肿瘤外

科边界。切除组织送病理科检查。

1.3 术后情况 术后切口甲级愈合。术后病理检

查:肿 物2个,大 小 分 别 约2
 

cm×2
 

cm×2
 

cm、

10
 

cm×8
 

cm×4
 

cm,切面灰白灰红鱼肉样,局部钙

化,肿物表面似有包膜。纤维黏液样基质背景中散在

圆形、梭形及星芒状细胞,部分圆形细胞连接成细胞

索,部分区域见软骨及骨样基质,局部核分裂可见,肿
物周围有不完整骨壳形成。免疫组化染色示:Vimen-
tin、Desmin阳性,S100部分阳性,SMA 灶状阳性,

NSE、CD34、CKpan、GFAP、上皮细胞膜抗原、突触素

阴性,Ki67阳性细胞数小于5%。见图2。最终诊断

OFMT,部分区域伴非典型性。术后随访2年未见肿

瘤复发及远处转移。

  注:A.术前X线:右股骨上段软组织内钙化性肿物;B.MRI(T2轴位);C.MRI(T2冠状位);D.MRI(T1冠状位):右侧大腿上部股外侧肌旁可

见一椭圆形异常信号,其内信号不均,T1W1以等信号为主,其内可见多发斑点状低信号,T2W1呈高低混杂信号。

图1  术前X线及 MRI检查

  注:A.肿物切面灰白灰红鱼肉状,局部钙化,肿物表面似有包膜;B.病理检查(免疫组化,40×);C.病理检查(免疫组化,100×):纤维黏液样基

质背景中散在圆形、梭形及星芒状细胞,肿物周围有不完整骨壳形成。

图2  术中瘤体标本及术后病理检查
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2 讨  论

  OFMT由ENZINGER等于1989年首次报道,
大多数OFMT表现为小的、生长缓慢、结节状的、无
痛性病变,肿瘤直径范围为1~14

 

cm(平均4~5
 

cm),好发于躯干、四肢的皮下软组织或骨骼肌,头颈

部、纵隔、脊柱腹膜后和乳房也有报道。OFMT多见

于10~88岁男性患者,中位年龄51岁,男女比例约

为1.5∶1.0[1-2]。OFMT的组织发生一直是一个备

受争议的话题,基于各种免疫组化和超微结构研究,
提出了神经鞘分化、肌上皮分化、软骨分化,甚至成骨

分化。最近的研究表明,OFMT属于易位相关的软组

织肿瘤[3],表观遗传失调被认为是 OFMT发病机制

的核心。目前,全球已经报道了此类病例近300例。
本案例中,OFMT发生于53岁女性的右大腿阔筋膜

张肌后方,为双发肿物,最大径10.0
 

cm。
国内外关于骨骼肌内OFMT的影像文献报道较

少见。OFMT的彩色多普勒超声表现为无血管、界限

清楚的肿块,瘤体内血流信号不丰富,呈短棒状、星点

状血流信号,其内可伴多发钙化,有1个不完整的外

周和散在钙化环[4]。本案例中,OFMT内可见多个强

回声斑,周边及内部少许短棒状血流信号,另一肿物

可见星点状血流信号,符合以往病例的超声表现。在

X线片中,OFMT通常表现为典型的软组织肿块,周
围骨化边缘不完全,可伴骨侵蚀或骨膜反应[5]。在

CT扫描中,OFMT通常显示结节性软组织肿块,近
70%的病例显示周围的“骨壳”[6]。在增强CT扫描

中,OFMT显示轻度增强[7]。MRI检查T1加权图像

上与肌肉等信号,在T2加权图像上显示中至高信号

强度。黏液纤维间质在T1加权图像上与肌肉等信号

强度,在T2加权图像上显示中至高信号强度。骨化

区域在T1和T2加权图像上显示低信号强度。T1和

T2加权图像上有高信号强度区域,提示出血,血管分

布程度高[5]。本案例中,第一肿物为T1WI以等信号

为主,T2WI呈高低混杂信号;第二肿物 T1WI等信

号、T2WI高信号,与以往文献报道一致。
 

组织学上,
OFMT通常为灰白、淡黄色分叶状或多结节状,切面

灰白色,质韧,界限清晰,厚的纤维状或透明化的包膜

是一个常见的特征,约75%的病变周围有不完整的编

织或层状骨周围壳。OFMT的特征是均匀的小叶,圆
形或卵圆形上皮样细胞呈索状、小梁或巢状排列在纤

维黏液样、软骨样或透明基质中[8]。目前,判别颗粒

细胞瘤的良恶性仍缺乏统一的诊断标准。FOLPE
等[9]于2003年根据 OFMT的组织病理学特点将其

分为良性、非典型性和恶性。OFMT病理学特征:高
核级别(定义为不规则核轮廓、粗染色质和大核仁)、
富于细胞或有丝分裂活性大于2/50

 

HPF。满足上述

3条为恶性OFMT,具有非典型特征但未达到上述恶

性肿瘤标准可归类为非典型OFMT,其他病例视为典

型OFMT[10]。OFMT局部复发和转移率不同:局部

复发率分别为12%、13%和60%,转移率分别为4%、
6%和60%,常见的转移部位是对肢/大腿、肺和肾上

腺[11-12]。免疫组化是OFMT诊断途径的重要组成部

分,免疫组化染色显示:肿瘤细胞S100蛋白(70%,多
呈局 灶 性)、Desmin(50%)、Vimentin(70%)阳 性,
CD56、GFAP、Leu-7、NSE、GFAP和α-SMA、角蛋白

也可 能 有 不 同 程 度 表 达,细 胞 角 蛋 白 AE1/AE3、
CD34、P63阴性[1,13-14]。OFMT患者超过80%的基因

反复重排,主要涉及植物同源结构域指蛋白1(PHF1)
基因。PHF1基因定位于6号染色体的短臂(6p21)。
研究表明,最常见的PHF1融合伴是EP400,约40%
的 肿 瘤 中 有 EP400-PHF1、PHF1-TFE3、MEAF6-
PHF1和EPC1-PHF1融合[15-16]。本案例中,肿物切

面灰白灰红鱼肉状,局部钙化,肿物表面似有包膜,镜
下示纤维黏液样基质背景中散在圆形、梭形及星芒状

细胞,周围有不完整骨壳形成,符合OFMT组织学特

点。结合形 态 学 和 免 疫 表 型 特 征,本 案 例 诊 断 为

OFMT。由于高核级别及富于细胞,其被认为至少属

于非典型类别。骨骼肌内OFMT需要与以下疾病鉴

别。上皮样神经鞘瘤:多见于成年人,主要发生于四

肢浅表软组织,有薄的神经周包膜,由上皮样细胞呈

实性片状、巢状。免疫组化示:S-100、SOX10强阳性,
部分GFAP阳性,Desmin阴性,大约40%上皮样神经

鞘瘤SMARCB1/INI1表达缺失[17-18]。骨外黏液样软

骨肉瘤:多见于中老年,通常位于近端肢体深部软组

织,由大量黏液样间质成分及软骨母细胞组成,肿瘤

细胞多呈短梭形或圆形排列成条索状、簇状分布于丰

富的软骨黏液性基质中,MRI扫描可见T1WI多呈低

或等信号,T2WI呈高信号。免疫组化示:Vimentin
阳性,部分肿瘤表达S100、CD117、Syn、NSE,多存在t
(9;22)(q22;q12)易位[19-20]。低级别纤维黏液样肉

瘤:多见于中青年,好发于下肢深部软组织。肿瘤由

交替分布的胶原样和黏液样区域混合组成,瘤细胞呈

梭形或短梭形。免疫组化示:弥漫性黏蛋白4、上皮膜

抗原(EMA)阳性,S100蛋白、GFAP、Desmin、角蛋白

阴性,存在FUS-CREB3L2或FUS-CREB3L1基因融

合[21]。软组织肌上皮肿瘤:好发于中年男性,最常见

于四肢,常可见上皮样、浆细胞样或梭形肿瘤细胞呈

巢状、条索状、网格状排列软骨黏液样间质中。免疫

组化示:SMA、GFAP、p63、EMA、S100、细胞角蛋白

AE1/AE3或CAM5.2阳性,多达50%的软组织肌上

皮肿瘤可见EWSR1基因相关易位[22-23]。
综上所述,OFMT是一种罕见的软组织肿瘤,其

有效诊断途径是充分结合形态学、病理组织学检查及

免疫组化染色。局部肿物切除是OFMT首选治疗方

法,对于手术切缘见肿瘤组织累及,应推荐局部扩大

切除以减少其复发转移风险。辅助化疗和放疗的疗

效尚未确定。对于恶性病例,部分学者强烈提倡放

疗,其临床预后获益仍需进一步探索。部分 OFMT
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患者存在手术切除后局部复发和远处转移的风险,因
此术后需进行严密随访。
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·案例分析·

右肺下叶支气管异物取出术1例的麻醉管理

王 祥1,黄 涛2△,钟 良1,杜艺敏3

(1.华中科技大学同济医学院附属武汉儿童医院麻醉科,湖北
 

武汉
 

430016;2.华中科技大学

同济医学院附属武汉儿童医院耳鼻喉科,湖北
 

武汉
 

430016;3.华中科技大学
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  [摘 要] 异物吸入是一种危及生命的意外事件,常常发生于1~3岁的儿童,处理气道异物的“金标准”
是通过硬质支气管镜取出,然而在异物取出过程中,由于麻醉医师与术者共用气道,术中常常发生低氧血症、喉

痉挛、喉水肿等并发症。该文报道了1例右肺下叶支气管异物的患儿,先后在硬质支气管镜和电子支气管镜下

完成异物取出术,术中均出现了低氧血症。结合相关文献总结分析,旨在提高麻醉医师在儿童异物取出术中的

气道管理技能。
[关键词] 气道异物; 低氧血症; 气管; 支气管镜
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  对于在硬质支气管镜下行异物取出术的患儿,选
择何种通气方式和麻醉药物常由患儿的病理生理状

态、抢救的硬件、操作者的水平等因素来决定,术中不

同的通气方式常配伍不同的麻醉药物。术中对于并

发症的防治尤为重要,尤其是低氧血症;在出现低氧

血症时,要根据不同的情况在分析原因后进行针对性

处理。对于硬质支气管镜无法到达的支气管可尝试

使用电子支气管镜,若合并严重并发症甚至需行气管

插管或手术治疗。
1 临床资料

  患儿男,1岁零8个月,身长86
 

cm,体重11
 

kg。
主诉“阵发性咳吼4

 

d”,患儿4
 

d前吃花生时出现剧烈

呛咳,当时患儿有憋气,无明显口唇发紫,数秒钟后自

行缓解,其后出现阵发性咳吼,哭闹及活动时咳吼加

重,不伴发热。在当地医院行肺部CT检查提示支气

管内异物,为求进一步诊治,于2022年10月23日以

“支气管内异物”收入华中科技大学同济医学院附属

武汉儿童医院耳鼻喉科。起病以来,患儿精神、食欲、
睡眠欠佳,大小便正常。入院后行体格检查:血压84/
52

 

mm
 

Hg(1
 

mm
 

Hg=0.133
 

kPa),心率107次/分,
呼吸28次/分,患儿发育良好,神志清楚,面色正常,
听诊右肺呼吸音低,可闻及肺部啰音,心律整齐,未闻

及心脏杂音,腹部外形正常。患儿于当地行肺部CT
检查提示右侧支气管异物、肺炎、肺不张。心电图提

示窦性心动过速。血常规提示:红细胞计数4.21×
1012/L,血红蛋白115

 

g/L,白细胞计数24.99×109/
L,血小板计数265×109/L。C反应蛋白为75

 

mg/L。
患儿目前诊断为“支气管内异物、肺实变、肺炎、呼吸

道梗阻”,拟于急诊行“支气管镜下诊断性肺泡灌洗

术+气管镜检查术”。
第1次麻醉及手术过程:患儿入手术室后常规吸

氧,开放静脉通道,行心电监护,麻醉诱导药物为异丙

酚20
 

mg、羟考酮1
 

mg、顺式阿曲库铵1
 

mg,待患儿

意识消失后,手动控制麻醉机行过渡通气,术中持续

泵注异丙酚10
 

mg/(kg·h)复合瑞芬太尼0.1
 

μg/
(kg·min),在患儿行预充氧且无体动反应后,嘱耳鼻

喉科医生置入硬质支气管镜。硬质支气管镜置入顺

利,依次经过会厌、声门至右侧支气管,硬质支气管镜

侧孔连接麻醉机,调大氧流量至10
 

L/min,同时手动

控制呼吸。术中患儿出现憋气,血氧饱和度下降至

72%,嘱外科医生退出硬质支气管镜至主气道,通过

加大氧流量和通气量,血氧饱和度可回升至99%。术

中可见右侧支气管大量脓栓,吸净脓栓并行支气管肺

泡灌洗,见右下叶外基底段支气管腔内白色物,疑为

异物,但硬镜、异物钳、吸引器均无法到达。左侧可见

少量脓栓。手术顺利,术毕待患儿自主呼吸恢复后送

回病房。术毕严密观测生命体征,行吸氧及雾化等对

症支持治疗。患儿于术后3
 

d内仍有咳吼,遂复查气
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