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摘  要 

胃丛状纤维黏液瘤(plexiform fibromyxoma, PF)是一种临床罕见的胃间质性肿瘤，从2007年Takahashi
等人首次报道至今，文献中仅报道了130余病例。由于病例罕见，在临床工作中容易误诊。本文报道了1
例胃窦部丛状纤维黏液瘤，并对其临床、病理及影像学表现进行了文献复习，以期提高临床对PF的认识，

降低误诊率，改善预后。 
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Abstract 
Gastric plexiform fibromyxoma (PF) is a rare gastric interstitial tumor. Since it was first reported 
by Takahashi in 2007, only 130 cases have been reported in the literature. It is easy to be mis-
diagnosed in clinical work. This paper reports a case of plexiform fibromyxoma of the gastric an-
trum, and reviews the clinical, pathological and imaging findings. We hope to improve the clinical 
understanding of PF, to reduce the misdiagnosis rate and to improve the prognosis. 

 

 

*第一作者。 

#通讯作者。 

http://www.hanspub.org/journal/acm
https://doi.org/10.12677/acm.2022.12121734
https://doi.org/10.12677/acm.2022.12121734
http://www.hanspub.org


张路 等 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2022.12121734 12034 临床医学进展 
 

Keywords 
Stomach Interstitial Tumor, Plexiform Fibromyxoma, Radiology, Pathology 

 
 

Copyright © 2022 by author(s) and Hans Publishers Inc. 
This work is licensed under the Creative Commons Attribution International License (CC BY 4.0). 
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/ 

  
 

1. 引言 

近年来，随着胃肠道肿瘤发病率的增加，其受到越来越多的重视。胃丛状纤维黏液瘤(plexiform fi-
bromyxoma, PF)是一种临床罕见的胃间质性肿瘤，从 2007 年 Takahashi 等人首次报道至今，文献中仅报

道了 130 余病例。临床工作中容易误诊为胃肠道间质瘤(Gastrointestinal stromal tumor, GIST)。本文报道了 1
例胃窦部丛状纤维黏液瘤，并对其临床、病理及影像学表现进行了文献复习，以期提高临床对 PF 的认识。 

2. 病例资料 

患者女性，20 岁，3 天前无明显诱因出现呕血伴黑便，黑便 2 次，呕吐物为胃内容物及黑色物质，

伴心慌、头晕，无反酸、烧心等。 
电子胃镜显示：胃窦黏膜充血水肿，红白相间，以红为主，前壁可见一巨大黏膜下隆起，大小约 5 × 

7 cm，表面破溃，可见血栓头。胃镜检查诊断：胃粘膜下隆起，间质瘤可能大。见图 1。 
 

 
Figure 1. Electronic gastroscopy showed the 
surface of huge submucosal eminence in the 
anterior wall of gastric antrum was broken 
图 1. 电子胃镜示胃窦前壁巨大黏膜下隆起，

表面破溃 
 

全腹 CT 平扫 + 强化显示：胃窦前壁团块状软组织肿块，最大截面约 6.6 × 3.6 cm，形态不规则，其

内密度不均，增强扫描呈不均匀渐进性明显强化，黏膜线局部不连续，胃窦部壁外见增粗迂曲血管影。 
手术记录：术中见肿瘤位于胃窦近幽门，约 5 × 5 cm，腔外生长。区域淋巴结见明显肿大。打开肌

层，见肿瘤沿肌层间隙生长，与周围有明显界限，沿肌层游离肿瘤，至肿瘤根部，提起距肿瘤蒂根部约

3 cm 处，以派尔特腔内闭合器，离断切除肿瘤及部分正常胃壁。见图 2。 
病理：(胃窦)丛状纤维黏液瘤   
免疫组化结果：CD117(−)，Dog-1(−)，CD34 (血管+)，S-100(−)，SMA(+)，Desmin (少量+)，SDHB(+)，

Ki67-MIB1 (2%)，CD10 (灶+)见图 3。 
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Figure 2. (A) CT plain scan (B) CT arterial phase (C) CT venous phase (D) 
CT delayed phase. The anterior wall mass of gastric antrum was irregular in 
shape and uneven in density, and the enhanced scan showed uneven gradual 
obvious enhancement 
图 2. (A) CT 平扫 (B) CT 动脉期 (C) CT 静脉期 (D) CT 延迟期。胃窦前

壁肿块，形态不规则，内密度不均，增强扫描呈不均匀渐进性明显强化 
 

 
Figure 3. HE staining and immunohistochemical staining 
图 3. HE 染色及免疫组化染色 

3. 讨论 

3.1. 命名 

胃丛状血管黏液肌纤维母细胞瘤(plexiform angiomyxoid myofibroblastic tumor, PAMT)，是 2007 年由

Takahashi 等人[1]首次报道的一种罕见的胃间质肿瘤。在 2009 年，Miettinen 等人[2]认为用丛状纤维黏液

瘤(plexiform fibromyxoma, PF)一词更能表明其组织学形态。2010 年 WHO 消化系统肿瘤分类在胃间质肿

瘤这一分类中，也采用了丛状纤维黏液瘤这一命名。尽管 WHO 分类中使用了“丛状纤维黏液瘤”这一

命名，但许多作者仍然认为“丛状血管黏液肌纤维母细胞瘤”一词更能描述此类肿瘤的组织发生和组织

学特征，因此，在文献中“丛状血管黏液肌纤维母细胞瘤”和“丛状纤维黏液瘤”均被用来命名该病。 

3.2. 临床特征 

迄今为止，文献中仅发表了 130 余病例[3]。Miettinen [2]及 Su [4]等人认为胃 PF 的发病率非常低，

不到胃肠道间质瘤(GIST)的 1/150。患者年龄范围很广，从 5 岁到 81 岁(平均年龄为 43.17 岁 ± 18.00 岁；

中位年龄为 46 岁)均可发病。患者多为中老年人，发病高峰期通常在 30~60 岁之间，女性略多于男性[4]。
临床表现[4]主要分为一般胃肠道症状(如腹痛、腹胀、消化不良、食欲不振、烧心、腹泻和上腹部不适等)
和消化道出血症状[5] (如贫血、黑便和呕血等)，也可因肿瘤破裂出现急腹症[3]。有部分病例是体检发现
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[6]。 
病变通常位于胃窦(占 79%) [4] [7]，但偶尔也可位于胃的其他部位[6] [8]、小肠[9] [10]、大肠、纵隔

[11]和食道等[4]。根据最近的一份文献报告，肿瘤的最大直径范围为 0.8~17 cm，平均大小为 4.81 ± 3.30 cm，

中位大小为 4.0 cm [4]。 

3.3. 病理 

PF 主要起源于黏膜下层和固有肌层，可以向黏膜及浆膜层蔓延，引起溃疡和/或穿孔。肉眼观，表现

为分叶状浅粉色、棕白色或灰白色肿块，切口表面呈凝胶状、囊状，伴有黏液，多结节或息肉状生长，

无包膜，边缘清楚(但有时不清楚)，常可见出血[4] [12]。镜下观，肿瘤组织主要由多发黏液样结节组成，

被固有纤维或平滑肌组织所包绕，边缘可呈浸润性，结节直径约 0.1~0.7 cm，为卵圆形或短梭形细胞散

在分布于黏液样或纤维黏液样基质中，通常有典型的分支状毛细血管网，局部间质胶原化可较明显。未

见肿瘤坏死和钙化。肿瘤细胞胞质不明显，胞界不清，核呈卵圆形，染色质尘状，核仁细小，细胞异质

性小，核分裂活性低，周围有边界不清晰的轻度嗜酸性粒细胞质。 
特殊染色：黏液样基质阿辛蓝染色阳性，PAS 染色阳性。免疫组化染色：Vimentin，SMA，MAS 呈

阳性，表明 PF 的成纤维细胞，肌成纤维细胞和平滑肌细胞特征。目前的研究报告表明，Vimentin、SMA
和 MSA 对 PF 的诊断具有较高的敏感性和特异性，主要是因为它们是平滑肌肿瘤和间质组织的重要标志

物。CD10、Caldesmon、Desmin 可以为阳性，提示可能存在的肌纤维母细胞分化。Desmin 和 Caldesmon
是肌肉谱系走向终末肌肉细胞分化的更特异性标志物，并且在 PF 中表现出有限和局灶性反应结果，与

PF 细胞发育的肌成纤维细胞谱系一致。CD34、CK、S-100、CD117、DOG-1、ALK-1、β连接素均阴性，

表明 PF 是一种不同于 GIST、血管黏液瘤、神经源性肿瘤、肉瘤样癌和炎性肌纤维母细胞瘤的疾病实体。

CD34 大多为阴性(95.1%)，但在几个病例中显示了局部阳性结果，CD34 可以在具有成纤维细胞性质的细

胞中被标记，在血管内皮组织中显示强阳性染色，因此，局灶性阳性的结果可能由于 PF 的丰富血管造成

的。S100 蛋白可以在胃肠道的梭形细胞肿瘤中表达，这是神经鞘瘤的特征。CD117 或 DOG1 在 PF 中通

常为阴性，但在 GIST 中为阳性，因此，它可以用于 GIST 与 PF 的鉴别。一些病例报告显示，标本对 PR
呈局灶性或弥漫性阳性，但对 ER 呈阴性。因此，激素治疗也是一个需要考虑的方向，但它可能意义不

大。Ki-67 非常低，大多 < 2% [1] [2] [4] [12]-[17]。 
一些研究也研究了基因突变。C-KIT 和 PDGFRA 基因突变在 GIST 中具有重要的特性[18]，但在报

告的所有 PF 病例中均呈阴性，从而进一步证实了 PF 和 GIST 之间存在区别。一些病例描述存在 t(11; 12) 
(q11; q13)染色体易位，形成 MALAT1-GLI1 基因融合，通过 GLI1 过表达或 GLI1 上调，造成了部分肿瘤

的发生[4] [13] [17] [19] [20]。 

3.4. 影像学表现 

对于胃 PF，CT 及 MRI 检查是术前常用的无创检查，其对于定位、分期及制定手术计划来说至关重

要。遗憾的是，文献记载的影像学检查比较少。CT 上主要表现为边界清楚，实性/囊性/囊实性的肿块[21]，
增强扫描实性部分动脉期轻度增强，静脉期及延迟期强化程度进一步增加[16] [22] [23] [24] [25]，囊性成

分没有明显增强[26]。既往文献中，进行 MRI 检查的病例相对少见，胃 PF 在 T1WI 加权像上表现为低信

号，在 T2WI 加权像上表现为高信号，DWI 未见明显弥散受限，在增强扫描时，实性部分也表现出不均

匀渐进性明显强化[9] [26] [27] [28]。渐进性强化的模式与 PF 的黏液样基质的特征相符合。大部分病灶实

性部分明显强化[6] [29]，可能与其内含丰富血管有关；部分文献报道肿块整体为轻度强化[30]，但他们

文献中的图像是动脉期图像，轻度强化的原因可能与扫描时间太早无法准确反映黏液成分的强化有关。
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需要注意的是，仅仅通过影像学准确诊断 PF 还是有一定的难度。 

3.5. 治疗及预后 

PF 的主要治疗方法是手术切除[31]，部分胃切除术和远端胃切除术是 PF 最常用的手术方式，其次是

局部切除术、胃次全切除术等。内镜下切除术相对少见[13]。所有手术治疗的病例均未出现严重的术后并

发症[4]。 
PF 以前多被认为是一种良性疾病，随访的病例中未发现复发及转移[4] [21]。然而，Miettinen 等人[2]

和 Kawara [32]等人报告了血管和淋巴侵犯，最近 Ayyanar 等人[33]报告了一例经内镜黏膜下剥离术后一

年复发及远处转移的病例，这提示我们是否将 PF 定义为良性肿瘤，仍需要更多的病例进行论证。  

3.6. 鉴别诊断 

PF 的鉴别诊断包括以下内容：1) GIST：GIST 是胃肠道中最常见的间质肿瘤，也是 PF 最重要的鉴

别诊断，许多 PF 患者最初被误诊为 GIST。从影像学上，GIST 好发于胃底和胃体大弯侧，体积小时边界

清晰，密度均匀；大于 5 cm 时常伴有出血、坏死及囊变，可以是实性/囊实性/囊性，强化方式多种多样，

仅通过影像学难以与 PF 鉴别，Yang 等人[26]认为 GIST 常见的囊性表现包括单房或多房厚壁囊实性肿块，

增强为边缘强化[34]，而 PF 为边界清楚的腔外囊实性肿块，增强为渐进性不均匀强化。从病理上，黏液

样 GIST 可以显示丛状或多结节生长模式，包括丰富的黏液样基质和梭形细胞增殖，类似于 PF，但是，

肿瘤细胞对 CD117，C-KIT，DOG-1 和 CD34 呈阳性，C-KIT 或 PDGFRA 突变的基因检测可以将它们与

PF 区分开来[18] [24] [35]。2) 胃肠道神经鞘瘤：是一种比较罕见的胃肠道肿瘤。在影像学上，CT 多为

低密度，密度均匀，很少囊变坏死[36]，这与其他部位的神经鞘瘤很不一样，周围可有反应性淋巴结增生，

增强扫描呈延迟强化，强化程度多为轻–中度强化。在病理上，部分神经鞘瘤可显示丛状生长的模式[35]，
但免疫组化测定显示 S100 阳性，DOG-1 和 C-KIT 阴性，SRY 相关的 HMGbox 10 阳性[16] [37]。3) 胃平

滑肌瘤：真正的胃平滑肌瘤很少见。在影像学上，多是位于贲门附近向腔内生长的肿块，少见钙化及坏

死，增强扫描多为轻度均匀强化[36]。在病理上，SMA、MSA、desmin 和 caldesmon 在平滑肌瘤中呈阳

性[5]。  
综上所述，PF 临床相对少见，其发病机制及遗传学等需要进一步研究，其典型影像学表现能与病理

一一对应，但临床容易误诊为 GIST。作为影像科医生，当发现胃窦部肿块，黏膜下及肌层生长为主，增

强扫描渐进性明显强化时，应考虑到本病的可能。 
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