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Abstract
Epithelioid inflammatory myofibroblastic 
s a r c o m a ( E I M S ) i s a r a r e s u b t y p e o f 
inflammatory myofibroblastic tumor (IMT), 
and its clinicopathologic characteristics, 
immune phenotypes and molecular genetics 
are particular. Here we report a case of intra-
abdominal EIMS. A male patient, aged 46 
years, was admitted due to recurrent pain and 
distension in the abdomen for more than 10 
days. Grossly, a nodular mass measuring 17 
cm × 12 cm × 8 cm was observed, and it was 
grayish yellow and solid, had a fish-like cut 
surface, and tended to be well circumscribed 
with medium consistency. Microscopically, 
round to epithelioid cells were scattered in 
a mucinous and neutrophil-predominant 
inflammatory background, and the tumor 
cells had vacuolated nuclei , prominent 
nucleoli, and amphophilic or eosinophilic 
cytoplasm. Immunohistochemically, the 
tumor cells showed typical nuclear membrane 
s t a i n i n g f o r A L K , d i f f u s e a n d s t r o n g 
cytoplasmic staining for CD30 and Vimentin. 
Split signals were detected by FISH using 
break-apart probes to ALK. The aggressive 
biological behavior of EIMS increases the 
risk of recurrence and metastasis, and thus 
the prognosis is poor. Surgical resection is 
the main treatment for EIMS, with radiation 
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■研发前沿
与经典型炎性肌
纤维母细胞肿瘤
相比, EIMS的临
床病理特征、免
疫表型及分子遗
传学等均有其特
殊性 ,  生物学行
为 更 具 侵 袭 性 , 
肿 瘤 易 快 速 复
发、甚至发生转
移, 预后很差.

therapy or chemotherapy as a postoperative 
adjunct.
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摘要
上皮样炎性肌纤维母细胞肉瘤(epithelioid 
inflammatory myofibroblastic sarcoma, EIMS)
是炎性肌纤维母细胞肿瘤(i n f l ammato ry 
myofibroblastic tumor)的罕见特殊亚型, 其临
床病理特征、免疫表型及分子遗传学均有特
殊性. 本文报道1例腹腔EIMS, 患者男性, 46
岁, 因反复腹痛腹胀10余天入院. 肉眼: 肿物
结节状不规则, 大小17 cm×12 cm×8 cm, 切
面灰白灰黄色, 实性, 鱼肉样, 质中, 包膜似完
整. 镜下: 以中性粒细胞为主的炎症性黏液样
背景中圆形至上皮样细胞散在分布, 肿瘤细
胞泡状核, 核仁明显, 胞质嗜双色性或嗜酸性. 
免疫组织化学: 肿瘤细胞ALK特征性核膜阳
性, CD30、Vimentin胞质弥漫强阳性; Fish检
测ALK基因信号分离. EIMS生物学行为侵袭
性强, 肿瘤易快速复发转移, 预后很差, 临床
主要治疗方法为手术切除辅以放、化疗.

© The Author(s) 2016. Published by Baishideng 
Publishing Group Inc. All rights reserved.
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0  引言

炎性肌纤维母细胞肿瘤 ( i n f l a m m a t o r y 
myofibroblastic tumor, IMT)是一种好发于儿

童和青年的低度恶性潜能的中间型间叶性

肿瘤, 部分病例可局部复发但几乎不发生远

处转移, 炎性黏液样变及玻璃样变的间质中

梭形肿瘤细胞浸润是经典型 I M T的特征性

病理学改变[1,2]. 上皮样炎性肌纤维母细胞肉

瘤(epithelioid inflammatory myofibroblastic 
sarcoma, EIMS)是IMT的特殊亚型, 2011年由

Mariño-Enríquez等[3]首先报道. 与经典型IMT
相比, EIMS的临床病理特征、免疫表型及分

子遗传学等均有其特殊性, 且生物学行为更

具侵袭性, 肿瘤易快速复发、甚至发生转移, 
预后很差. EIMS较罕见, 迄今国内外文献报

道不足20例[3-9], 可能与该病新近报道、对其

认识不足有关. 本文报道1例腹腔内EIMS, 并
结合文献进行复习.

1  病例报告

男性患者, 46岁, 因反复腹痛腹胀10余天入

院 .  无明显诱因出现中上腹闷胀痛 ,  疼痛呈

阵发性, 无放射痛, 无恶心、呕吐、腹泻、发

热、黄疸等. 查体: 腹部饱满, 腹肌稍紧, 中
上腹部轻度压痛 ,  无反跳痛 ,  右侧季肋区可

触及一约15 cm×10 cm×10 cm包块, 质稍

硬, 界不清, 活动度尚可, 直肠指检无异常. 实
验室检查: 癌胚抗原125(cancer antigen 125, 
CA125): 178.30 U/mL, 血尿粪常规、生化全

套正常. 腹部彩超示: 腹盆腔内实性占位, 其周

边腹水少量. 腹部计算机断层扫描(computed 
tomography, CT)及磁共振成像(magne t i c 
resonance imaging, MRI)示: 中下腹占位, 考
虑间叶源性恶性肿瘤. 全麻下行“腹腔肿物

切除+黏连松解术”, 术中探查: 肿物位于大

网膜, 大小17 cm×12 cm×10 cm, 实性不规

则, 包膜较完整, 与盆壁略有黏连, 未与肠管

黏连. 
手术标本经 4 0  g / L中性甲醛溶液固

定, 常规石蜡包埋, 4 μ m厚连续切片, 行常
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■相关报道
2011年由Mariño-
Enríquez等首先
报道 ,  因肿瘤细
胞呈明显的上皮
样、细胞异型性
显著 ,  生物学行
为更具侵袭性、
预后更差而命名. 
E I M S 好发于青
年男性 ,  肿瘤几
乎只发生于腹腔
内大网膜、肠系
膜等 ,  最近有报
道发生于胸膜腔
内的EIMS.

规H E染色及免疫组织化学染色 ,  光镜观

察 .  免疫组织化学染色 :  采用E l i Vi s i o n两
步法 ,  实验步骤参照试剂盒说明书 ,  D A B
显色. 一抗选用ALK、CD30、Viment in、
CKpan、HHF35、SMA、Desmin、CD68、
CD34、CD117、Dog-1、HMB45、S-100、
calret inin、CD21、CD35、D2-40、CD3、
CD20、LCA、Ki-67等, 所用抗体和EliVision
试剂盒均购自福州迈新生物技术开发有限公

司. 荧光原位杂交检测ALK基因: Fish试剂盒

及LSI ALK双色分离探针购自美国雅培公司, 
具体实验步骤按照试剂盒说明书进行. 结果

判断: 细胞核内红、绿分离信号及单一红色

信号均为阳性; 红、绿融合信号和单一绿色

信号为阴性. 
巨检:  送检为大网膜及肿物 ,  总体积30 

cm×22 cm×10 cm, 肿物附于大网膜上, 结节

状不规则, 大小17 cm×12 cm×8 cm, 切面灰

白灰黄色, 实性, 鱼肉样, 质中, 包膜似完整. 光
镜检查: 低倍镜下见炎症细胞背景中瘤细胞松

散排列, 细胞密度不高(图1A). 高倍镜见肿瘤

细胞形态多样, 主要由上皮样细胞组成, 部分

瘤细胞呈圆形、多边形(图1B); 瘤细胞核大、

卵圆形或圆形, 泡状核, 核仁明显, 可见核分

裂像; 胞质丰富、偏侧, 嗜双色性或嗜酸性(图
1C), 部分瘤细胞胞质突起似神经元细胞(图
1D). 有的区域瘤细胞排列稍密集, 细胞境界不

清, 呈“R-S样”或多核巨细胞(图1E); 仔细寻

找局灶总是能看见梭形或短梭形瘤细胞呈束

状排列(图1F). 绝大部分肿瘤间质明显水肿及

黏液样变性, 少数区域间质玻璃样变; 间质可

见大量炎症细胞浸润, 以中性粒细胞为主, 伴
有少量淋巴细胞、浆细胞及嗜酸性粒细胞. 免
疫组织化学: 肿瘤细胞弥漫表达Viment in、
ALK及CD30, 其中ALK特征性核膜阳性(图2 
A), CD30(图2B)及Vimentin胞质弥漫阳性; 肿
瘤细胞局灶表达Desmin, 表达部位聚集于核

旁胞质(图2C); CD68、HHF35、SMA弱阳性, 
Ki-67增殖指数30%. 肿瘤细胞不表达CKpan、
CD34、CD117、Dog-1、HMB45、S-100、
calret inin、D2-40、CD21、CD35、CD3、
CD20及LCA等. 荧光原位杂交: Fish检测结果

显示, 计数100个细胞, 其中超过40%瘤细胞核

内红、绿分离信号(图2D), 表明有ALK基因的

重排. 

病理诊断: 腹腔上皮样炎性肌纤维母细胞

肉瘤. 术后随访6 mo无瘤生存. 

2  讨论 

IMT是胶原、炎细胞和细胞学常显示肌纤维

母细胞分化的温和的混合性梭形细胞肿瘤, 是
“炎性假瘤”大类中的一个中间型亚群. 过去

认为该病是一种反应性炎性增生性病变, 命名

也较混乱, 如炎性假瘤、浆细胞肉芽肿、假肉

瘤样肌纤维母细胞增生等, 后经分子遗传学证

实IMT系一种真性肿瘤[10-12]. IMT好发于儿童

及青少年, 发生部位常见于腹腔内大网膜、肠

系膜、腹膜后及肺; 临床生物学行为较为惰性, 
预后较好, 偶见复发和转移. 新近报道的发生

于腹腔内的EIMS是IMT特殊亚型, 因肿瘤细胞

呈上皮样、生物学行为更具侵袭性、预后更

差而命名的[3]. 
2.1 临床特点 EIMS很罕见, 迄今文献报道不足

20例, 男性多见, 发病年龄从7 mo-63岁, 中位

年龄39岁; 几乎只发生于腹腔内(大网膜、肠

系膜、腹膜等)[4-6], 偶见于胸膜腔内[7]. 因肿物

较大, 平均直径15 cm, 故临床常表现腹痛、腹

胀、肠梗阻, 甚至腹水等. 
2.2 病理学特征 在大体、组织学、免疫表型

上, EIMS有其特征性改变. 大体上: 肿瘤巨大, 
呈结节状, 局部质地较韧, 常伴有明显黏液样

变区域. 组织学上有以下特点[3-9]: (1)低倍镜

下表现肿瘤低细胞密度, 炎症细胞背景中瘤

细胞松散排列; (2)高倍镜见肿瘤细胞形态多

样, 主要由圆形到上皮样细胞组成, 泡状核, 
核仁明显, 胞质嗜双色性, 核分裂象常见; (3)
可以见到少量梭形细胞成分; (4)常伴有大量

黏液样间质; (5)炎症细胞以中性粒细胞为主, 
伴有少量淋巴细胞、浆细胞及嗜酸性粒细

胞. 此外, 有时瘤细胞排列密集, 细胞境界不

清, 可呈“R-S样”或多核巨细胞; 有时瘤细

胞胞质突起似神经元细胞, 有时可见瘤细胞

胞质内吞噬的中性粒细胞. 部分病例间质显

著黏液样变性, 但仔细寻找总是能找到经典

型IMT的梭形细胞束状排列区域. EIMS免疫

表型极具特征性: 肿瘤细胞弥漫表达ALK, 绝
大多数病例表达模式位于核膜上, 有时核旁

胞质阳性[12]; CD30及Vimentin胞质弥漫阳性; 
Desmin总是核旁胞质强阳性, 尽管只有小部

分瘤细胞表达. 
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■创新盘点
本文对 1 例腹腔
内 E I M S 进行临
床病理特征、免
疫表型、分子遗
传学检测及观察, 
并 结 合 文 献 进
行复习. EIMS镜
下以中性粒细胞
为主的炎症性黏
液样背景中圆形
至上皮样细胞松
散分布 ,  肿瘤细
胞泡状核 ,  核仁
明显 ,  胞质嗜双
色性 ;  免疫表型
ALK特征性核膜
阳性, CD30胞质
阳性, Desmin核
旁胞质局灶强阳
性; Fish示ALK基
因信号分离.

2.3 分子遗传学特征 研究[11]表明, EIMS具有

特征性RANBP2-ALK基因融合. ALK即间变

性淋巴瘤激酶是一种跨膜酪氨酸激酶, 最早

是在间变性大细胞淋巴瘤(anaplastic large cell 
lymphoma, ALCL)中发现, 他是一种特征性易

位t(2;5)(NPM-ALK )所产生的融合蛋白的一部

分[13]. 在正常组织中, ALK表达仅限于中枢神

经系统[14]. 在肿瘤组织中ALK表达也并不多见, 
除了部分淋巴瘤[15,16], 40%-60%的IMT可出现

ALK基因重排[6,8,9,17,18]. 另外, 横纹肌肉瘤、平

滑肌肉瘤、脂肪肉瘤、尤文肉瘤、未分化肉

瘤等间叶性肿瘤也可表达ALK蛋白[15,16]. ALK
可与多种基因融合形成不同的染色体重排, 并
且依据融合蛋白部位的不同, 其阳性表达模

式亦不相同. RANBP2-ALK基因表达产物是

定位于核膜的大分子蛋白, 因此ALK在EIMS
中阳性定位于核膜. 在A L C L和经典型I M T
中, ALK基因可与TPM3、TPM4、CLTC、

NPM、1 RANBP2、CARS和11ATIC12等多

种基因融合, 而呈现胞质细颗粒状、胞膜/胞
质、胞膜下堆积及胞核和/或胞质等不同的阳

性表达模式[18-22]. 
2.4 诊断 本例男性患者, 大网膜结节样巨大肿

物; 镜下以中性粒细胞为主的炎症性水肿黏液

样背景中圆形至上皮样细胞松散分布, 肿瘤细

胞泡状核, 核仁明显, 胞质嗜双色性或嗜酸性; 
免疫组织化学示ALK核膜、CD30胞质弥漫

强阳性, Desmin核旁胞质局灶强阳性; Fish示
ALK基因信号分离. 以上临床病理特征与文献

报道[11,12]相符, 最后诊断EIMS.  

图  1  EIMS组织学表现. A: 炎症性黏液样背景中瘤细胞松散排列, 细胞密度低(HE×40); B: 肿瘤细胞形态多样, 主要由

上皮样细胞组成(HE×100); C: 瘤细胞核大、泡状核, 核仁明显, 胞质嗜双色性(HE×400); D: 瘤细胞胞质突起似神经元

细胞(HE×400); E: 瘤细胞呈“R-S样”(HE×400); F: 局灶梭形细胞束状排列(HE×100). EIMS: 上皮样炎性肌纤维母细

胞肉瘤.

A B

C D

E F
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■应用要点
大部分炎性肌纤
维母细胞肿瘤可
检 测 到A L K 基
因重排 ,  具有多
种 不 同 的 融 合
基因类型 ,  包括
TPM3、TPM4、
CLTC、NPM、1 
RANBP2、CARS
和11ATIC12等. 依
据 融 合 部 位 不
同 ,  ALK阳性表
达 模 式 亦 不 相
同. EIMS中融合
基因为RANBP2-
ALK, 其蛋白表
达产物是定位于
核膜的大分子蛋
白 ,  因此ALK在
E I M S 中阳性定
位于核膜.

2.5 鉴别诊断 E IMS需要与以下肿瘤进行鉴

别[23-25]: (1)ALK阳性ALCL: 特别是肉瘤样型

ALCL镜下炎症性黏液样背景中上皮样瘤细

胞松散分布, 且免疫组织化学ALK及CD30阳
性, 很难与EIMS鉴别. 但后者ALK呈胞核和/
或胞质颗粒状、胞膜和胞质等表达模式, 不会

出现核膜阳性的表达模式; 而EIMSRANBP2-
A L K 基因融合及表达D e s m i n均可以与

ALCL相鉴别; (2)黏液炎症性纤维母细胞肉

瘤(myxoinflammatory fibroblastic sarcoma, 
AMIFS): 炎症性黏液样背景中散在大而异型

的肌纤维母细胞, 形态学不易与前者鉴别, 虽
然AMIFS好发肢端, 但已有腹腔内AMIFS的
病例报道, 免疫组织化学不表达ALK及CD30
有助于鉴别; (3)滤泡树突细胞肉瘤(follicular 
dendritic cell sarcoma, FDCS): 少数病例瘤细

胞呈上皮样、间质富于黏液样变性、炎症细

胞浸润, 但表达CD21、CD23或CD35, 而不表

达ALK、CD30及Desmin可以鉴别; (4)炎性上

皮样平滑肌肉瘤: 平滑肌肉瘤的一种罕见亚

型, 肿瘤细胞有时呈圆形或上皮样, 间质以淋

巴细胞为主, 偶尔为中性粒细胞, 可以发生黏

液样变, 表达Desmin、SMA等肌源性标志物, 
尽管有的病例表达ALK, 但不会出现核膜阳

性的表达模式, 且CD30阴性; (5)胃肠道间质

瘤(gastrointestinal stromal tumors, GIST): 尽管

炎症性黏液样背景的上皮样GIST很罕见, 但
腹腔内间叶性肿瘤首先要排除GIST, 免疫组

织化学CD117、CD34、Dog-1可以鉴别; (6)
横纹肌肉瘤: 尽管也表达ALK及Desmin, 但无

EIMS的ALK核膜表达模式, 且其肿瘤细胞形

态较为一致, 间质罕见炎症性黏液样背景; (7)
黏液样型纤维肉瘤及低级别纤维黏液样肉瘤: 
常发生四肢皮下, 低倍镜下呈细胞稀少的黏液

样、纤维样区域相互移行过渡的多结节样结

构, 但肿瘤细胞形态温和, 通常为梭形或星形, 
不表达ALK、Desmin及CD30. 
2.6 治疗及预后 EIMS的治疗方法主要是手术

切除后辅以放、化疗[6,17,26]. 最近有文献报道[27]

一些患者术后接受实验性ALK抑制剂化疗, 获
得了较长的生存期. 经典型IMT生物学行为呈

低度恶性潜能, 与IMT相比, EIMS侵袭性及恶

性度较高, 预后很差, 肿瘤常快速进展, 易复发, 
可以发生远处转移, 迄今已报告的病例中63%
死于该病[3]. 
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■同行评价
本文通过对 1 例
腹腔上皮样炎性
肌纤维母细胞肉
瘤的临床病理学
特征、免疫组织
化学及分子遗传
学 特 征 的 分 析 , 
并结合文献 ,  较
系统的对上皮样
炎性肌纤维母细
胞肉瘤进行介绍
和讨论 .  设计合
理, 思路清晰, 语
言流畅.
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