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摘  要 

胃丛状纤维黏液瘤是一种来源于胃肠间叶细胞的特殊类型肿瘤。该病临床上较罕见，具有独特的组织学

特点和病理特征，但临床表现无显著特异性。由于胃丛状纤维黏液瘤的具体发病机制和疾病进展尚不十

分明确，临床诊断易于漏诊或误诊。本文复习国内外文献对胃丛状纤维黏液瘤的流行病学特征、发病机

制、临床表现、鉴别诊断、病理、免疫组化及治疗等方面进行系统综述，以期提高对胃丛状纤维粘液瘤

的认识，为临床提供参考。 
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Abstract 
Plexiform angiomyxoid myofibroblastic tumor (PAMT) was a specific type of tumor deriving 
from gastrointestinal mesenchymal cells. It was a rare disease with unique histological and pa-
thological features. However, the clinical manifestation was non-specific. Because of the unclear 
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pathogenesis and progression of PAMT, it prones to misdiagnosis. The epidemiological charac-
teristics, pathogenesis, clinical manifestations, differential diagnosis, pathological immunohis-
tochemistry and treatment of PAMT were reviewed after studying domestic and foreign litera-
tures. This article could improve the understanding of PAMT and provide clinical reference. 
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1. 引言 

胃丛状纤维黏液瘤(plexiform angiomyxoid myofibroblastic tumor, PAMT)是一种特殊类型的、来源于胃

肠间叶细胞的罕见肿瘤。2007 年 Takahashi 等首次报道了该病，并指出该肿瘤呈特征性的丛状分布，由

良性梭形细胞组成，细胞间为存在黏液样基质。因这种特殊的肿瘤不能归类于任何一种已知的胃实体肿

瘤，故命名为“胃丛状血管黏液肌纤维母细胞肿瘤”[1]。2009 年 Miettinen 等报道了 12 例此类相似肿瘤

并进行了文献回顾，根据肿瘤形态和细胞学特点，将其重新命名为“丛状纤维黏液瘤”[2]。2010 年 WHO
正式采用“丛状纤维黏液瘤”的命名，并将其归入发生于胃的间叶源性肿瘤的消化系统肿瘤分类中[3]。
PAMT 作为罕见的胃间叶源性肿瘤，目前已知的文献报道仅 130 例左右，本文通过复习国内外文献对胃

丛状纤维黏液瘤的流行病学特征、发病机制、临床表现、鉴别诊断、病理、免疫组化及治疗问题进行系

统综述，以期提高对 PAMT 的认识。 

2. 流行病学特征 

随着报道病例的逐年增加，对 PAMT 疾病的认识也不断加深。该病的发病年龄从 5 到 81 岁，中位

年龄为 46 岁，30~60 岁为疾病的高发年龄，男女均可发病，男女比例为 1:1.33，从地域来看，全球均

有病例发现报道，报道最多的三个地区分别是亚洲、北美和欧洲，目前报道病例数最多的国家是中国

[2]。 

3. 病因及发病机制 

目前，PAMT 的具体发病原因尚不明确。在对部分病例的基因检测中发现胶质瘤相关癌基因同源物

(GLI1)和MALAT1基因存在突变。T (11;12) (q11; q13)染色体易位产生有功能的MALAT1-GLI1嵌合蛋白，

最终导致 GLI1 蛋白的过表达[4] [5]。GLI1 蛋白在肿瘤组织中普遍存在，并可以激活在胃肠疾病中扮演重

要角色的 Hedgehog 信号通路[6]。该信号通路主要由分泌型信号糖蛋白 shh 配体、跨膜蛋白受体 Ptch 和

跨膜蛋白 Smo 组成的复合物，以及下游转录因子 GLI 蛋白构成。此外，随着对胃肠肿瘤中 Hedgehog 信

号通路研究的不断深入，发现非经典的依赖 Patched 信号通路和非依赖 Smoothened 信号通路也涉及其中

[7]。Smo 蛋白是 Hedgehog 信号通路中的转换器，能够把细胞外的 shh 信号转化为细胞内的 GLI1 信号，

从而启动细胞核内的基因转录[8]。 
在对 PAMT 的分子检测中未检出 C-kit 基因第 9、11、13 和 17 号外显子及 PDGFRA 基因第 12、14

和 18 号外显子突变，可作为鉴别诊断的依据之一[9] [10] [11]。 
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4. 临床诊断 

部分 PAMT 患者(<10%)为体检时意外发现，并无任何症状。其余大部分患者中，临床症状多为不典

型的消化道症状，最常见的症状为腹痛，其次为腹胀、腹部不适、腹部肿物、恶心、反酸或呕吐等症状

[12] [13]。也有部分患者以贫血、黑便或上消化出血等为首发症状就诊后发现 PAMT [14] [15]。 
PAMT 的好发部位是胃窦部[16] [17]，其次为胃体部和胃底部[18]。也有报道发病于胃外器官，如小

肠、胆囊和纵膈等[13]。 
影像学检查中，增强CT的动脉期表现为不均质的强化肿物，静脉期和延迟期可见进一步强化[19] [20]。

也有的 PAMT 表现为囊性肿物或周围有明显强化的结节[21]。磁共振在检查肿瘤范围及内容物方面比 CT
更具优势，但依旧无法作为确诊的依据。 

明确诊断需要依赖内镜检查。内镜下可见肿瘤位于黏膜下，呈典型的粉红色或红色，表面黏膜光滑

完整，质地有弹性，有的肿瘤表面课件有溃疡或腐苔。内镜超声下往往可发现均质的低回声肿块[22]。 

5 鉴别诊断 

5.1. 胃肠间质瘤(Gastrointestinal Stromal Tumors, GIST) 

PAMT 最需要鉴别的是 GIST。GIST 是一类起源于胃肠道间叶组织的肿瘤，占消化道间叶肿瘤的

绝大多数，GIST 可发生于黏膜下、固有层或浆膜下，呈结节状生长，边界一般较清晰。黏液性 GIST
与 PAMT 虽然相似，但生长方式不同，GIST 很少呈丛状生长。此外，免疫组化结果显示，GIST 特异

性地表达 CD117、Dog-1 和 CD34，并可以检测出 c-Kit 或 PDGFRA 基因突变，可作为鉴别诊断的重要

依据[23]。 

5.2. 胃平滑肌瘤和平滑肌肉瘤 

胃平滑肌瘤起源于胃平滑肌组织的常见良性间质肿瘤，好发于胃底、胃体等部位，胃平滑肌瘤细胞

胞质丰富，嗜伊红染色，细胞核两端平钝，多呈束状或编织状排列，细胞间质常伴有玻璃样变、钙化或

黏液样变性等改变，免疫组化结果显示 a-SMA、MSA、desmin 和 h-caldesmon 表达阳性。胃平滑肌肉瘤

的瘤细胞则有明显异型性，可见较多核分裂象，以此可与 PAMT 鉴别。 

5.3. 炎性肌纤维母细胞肿瘤 

炎性肌纤维母细胞瘤是由分化的肌纤维母细胞性梭形细胞组成的一种间叶肿瘤，常伴大量浆细胞或

淋巴细胞，常呈结节状生长方式，免疫组化染色可显示 aSMA、MSA、desmin 阳性，ALK1 阳性细胞占

50%左右[24]。 

5.4. 胃肠神经鞘瘤 

胃肠神经鞘瘤与胃壁的固有肌层分界清楚，肿瘤的周围可见淋巴细胞组成的淋巴细胞套，有时可见

生发中心形成，肿瘤细胞胞质淡嗜伊红染色，核纤细，多呈束状或梁状排列，瘤细胞 S-100、Leu-7 和

GFAP 呈弥漫强阳性，以此可与 PAMT 相鉴别[25]。 

5.5. 血管球瘤 

血管球瘤的细胞呈规则的圆形或椭圆形，大小一致，胞质嗜伊红染色，细胞间分界清楚，呈条索或

团块状围绕血管，呈同心圆状排列，部分区域可见血管球瘤细胞向平滑肌移行过渡。血管瘤细胞的 a-SMA、

MSA、h-caldesmon、calponin 和 IV 型胶原阳性。 
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5.6. 胃肠炎性纤维性息肉 

胃肠炎性纤维性息肉的体积一般较小，呈息肉状生长，与周围界限清楚，常可见有溃疡形成。病变

内可见有长胞质突起的梭形细胞，周围环绕壁薄的小血管，背景呈黏液样，炎症细胞以嗜酸性粒细胞最

为常见。 

6. 病理检查 

大体观，典型的 PAMT 表现为黄褐色或灰白色分叶状肿物，多数与周围正常组织界限不清，切面可

见胶冻样物，呈丛状或结节样生长，常见出血征象[26] [27]。部分患者有肿瘤坏死表现。光学显微镜低倍

镜下见肿瘤位于胃壁内，少部分可长入黏膜内或突破浆膜层。高倍镜下可见大量的黏液样基质内，不规

则的梭形肿瘤细胞以丛状或多结节样生长，间质小血管丰富，可有少量中性粒细胞、淋巴细胞、浆细胞

浸润。肿瘤细胞形态温和，无明显异型性，核分裂象罕见。免疫组化是 PF 鉴别诊断的重要依据之一。PAMT
的阿辛蓝染色阳性，免疫组织化学染色显示 PAMT 具有肌纤维母细胞性的分化特点，肿瘤细胞广泛表达

SMA 及肌特异性肌动蛋白(MSA)，部分病例还表达结蛋白及 H-caldesmon 等肌源性标志物；也可表达

CD10 及 PR，但不表达 CD117、DOG1、ALK、CD34 及 S-100 等蛋白[22] [28]。Ki-67 常低于 1%，一般

不超过 2%，这也提示该肿瘤细胞的增殖活跃程度较低[29]。 

7. 治疗与预后 

由于 PAMT 呈丛状生长，且与周围边界不清，一旦发现应及早治疗，治疗以手术切除为主，手术方

式根据肿瘤大小、生长部位决定，发生于胃窦部的较大肿瘤多采取远端胃切除或胃部分切除。较小的

PAMT，内镜下粘膜切除术(Endoscopic Submucosal Dissection, ESD)也可作为选择的手术方式[18] [30]。为

更好地明确肿瘤位置及切除范围，腹腔镜联合内镜手术也有报道[31]。由于多数 PAMT 位于黏膜下层或

肌层，ESD 往往难以完整切除，有复发风险。同时也有个别报道 PAMT 患者因行 ESD 手术导致出血性

休克而被迫急诊手术[32]。由于病例数较少，缺乏大中心的临床随机对照试验，开放手术与 ESD 手术治

疗效果的优劣性尚未见报道。迄今为止，未见有 PAMT 恶变及术后复发的报道[10]。但有文章报道 PAMT
可能伴有血管侵犯[33] [34]，因此不能完全排除 PAMT 有转移可能，术后应进行长期随访。 

8. 展望与小结 

综上所述，PAMT 是发病率较低且无特异性临床表现的胃肠间叶细胞肿瘤，由于对 PAMT 的具体发

病机制及疾病进展尚不十分明确，临床诊治易于漏诊或误诊。目前，临床上 PAMT 的治疗手段仍以手术

为主，手术方式的选择可根据个体化治疗的原则。随着针对疾病的发病机制的深入研究，特异的诊断方

法和治疗措施是提高 PAMT 诊治效果的新希望。 
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