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摘  要 

目的：探讨血管肌纤维母细胞瘤(angiomyofibroblastoma, AMF)的临床病理特征、鉴别诊断以及诊治方

法和预后。方法：选择青岛大学附属医院医院收治的1例女性外阴血管肌纤维母细胞瘤的病例，进行临

床特点、影像学特点、组织形态学、免疫组织化学研究。结合文献分析本病的临床表现、病理形态特点

及鉴别诊断。结果：外阴血管肌纤维母细胞瘤具有上皮样细胞，梭形细胞和浆细胞，细胞核多为圆形或

卵圆形，核分裂象罕见。病理切片特点为密集细胞和稀疏细胞交替分布，血管分布和肌成纤维细胞的分

化明显。免疫组织化学：肿瘤细胞Desmin，CD34，Vimentin，ER均阳性。结论：外阴血管肌纤维母细

胞瘤是一种极少见的特殊的外阴部良性软组织肿瘤，临床诊断较为困难。治疗以手术为主，术后仍需复

查。 
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Abstract 
Objective: To investigate the clinicopathological features, differential diagnosis, treatment and 
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prognosis of angiomyofibroblastoma (AMF) in vitro. Methods: The clinical features, imaging fea-
tures, histomorphology and immunohistochemistry of a case of female vulvar vascular myofi-
broblastoma were studied. The clinical manifestations, pathological features and differential di-
agnosis of the disease were analyzed. Results: AMF has epithelioid cells, spindle cells and plasma 
cells. The nucleus is mostly round or oval, and nuclear mitosis is rare. The pathological sections 
were characterized by alternating distribution of dense cells and sparse cells, vascular distribu-
tion and differentiation of myofibroblasts. Immunohistochemistry showed that positive reaction 
of tumor cell were seen with Desmin, CD34, Vimentin, ER. Conclusions: Vulvar vascular myofi-
broblastoma is a rare and benign tumor of soft tissue in vitro. The surgical treatment is the main 
method, and postoperative re-examination is still required. 
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1. 引言 

血管肌纤维母细胞瘤(angiomyofibroblastoma, AMF)是一种较为罕见的富于血管的良性软组织肿瘤，

于 1992 年为 Fletcher 等[1]首先报道并描述。好发于中青年女性外阴及下生殖道，组织形态学不典型，临

床和病理医师对其诊断和鉴别诊断容易混淆。本文报道 2020 年于青岛大学附属医院收治 1 例女性外阴血

管肌纤维母细胞瘤患者，结合其临床病理特征及免疫表型，并复习相关文献，加强对此类肿瘤的认知。 

2. 病例资料 

患者 41 岁女性，因发现“外阴肿物”1 年于青岛大学附属医院住院治疗。患者 1 年前自扪及外阴肿

物，直径约 1 cm，无瘙痒感，无触痛，无触血，未治疗。自觉肿物缓慢增大。患者 1 月前于我院就诊，

妇科检查可见大阴唇肿物约 6 × 7 × 8 cm 大小，囊性(如图 1 所示)，妇科超声示：右侧大阴唇见 7.5 × 4.8 × 
5.0 cm 低回声结节，边界清，CDFI：周边及内部可见点状血流信号。MRI 示：会阴右侧部内见类圆形稍

短 T1 长 T2 信号，DWI 像上呈高信号影(如图 2 所示)。入院完善相关检查后，于 2020 年 9 月 1 日在全麻

下行外阴肿物切除术，手术完整切除扁圆形肿物(如图 3 所示)，切面呈灰白色，实性，质地中等，境界清，

表面光滑，无出血坏死。术后病理示：(外阴肿物)梭形细胞肿瘤，结合镜下形态及免疫组化结果，符合血

管肌纤维母细胞瘤(大小 6.5 × 3.5 × 3 cm)，肿瘤未累及表面皮肤及手术切缘。免疫组化：肿瘤细胞 Desmin 
(+)，CD34 (+)，SMA (−)，Ki-67 阳性率约 2%，S-100 (−)，Vimentin (+)，ER (++−+++, 70%)，CD117 (肥
大细胞+)。术后给予预防感染治疗，切口愈合良好，于 2020 年 9 月 7 日出院。1 月后门诊复查，患者情

况良好，无任何不适症状。 

3. 讨论 

3.1. 临床特点 

血管肌纤维母细胞瘤是一种罕见的良性间质肿瘤，主要发生于女性下生殖道，尤其是在外阴和阴道

的浅表软组织中。临床上，在 30~50 岁之间高发，表现为无痛性肿块，质地软，境界清楚，似有包膜，
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一般肿瘤直径 0.5~12 cm，但通常小于 5 cm [2]，术前确诊困难，常被误诊为前庭大腺囊肿、腹股沟疝、

平滑肌瘤。 
 

 
Figure 1. General view of angiomyofibroblastoma 
图 1. 血管肌纤维母细胞瘤总体 

 

 
Figure 2. MRI image of angiomyofibroblastoma 
图 2. 血管肌纤维母细胞瘤患者 MRI 影像 

 

 
Figure 3. Intraoperative observation of an-
giomyofibroblastoma 
图 3. 血管肌纤维母细胞瘤术中见 

3.2. 诊断 

3.2.1. 影像学特点 
关于血管肌纤维母细胞瘤影像学方面的报道较少，超声诊断价值有限，文献报道[3] [4] [5]外阴血管
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肌纤维母细胞瘤有以下几个特点：位于大阴唇皮下组织内，边缘局限的近椭圆形肿块，边界清晰完整，

有包膜，以膨胀性生长为主；整体低回声，欠均匀，部分区域可见无规律分布的短条状高回声，可探及

病灶内部明显血流信号。 
Oh S 等[6]发现，磁共振成像(magnetic resonance imaging, MRI)提示 AMF 在 T2WI 上呈现不均匀高信

号，病变在 T1 加权图像上呈低信号，并且在增强图像上具有良好的外观，增强的情况下则明显强化。术

前 MRI 根据信号强弱及边界清晰度，有一定的鉴别作用，需结合患者的年龄、性别、发病部位、肿瘤大

小进行综合判断，仅使用 MRI 很难准确诊断血管肌成纤维细胞瘤。 

3.2.2. 病理特点 
据文献报道[7] [8]，在免疫组织化学检查中，AMF 的肿瘤细胞波形蛋白为阳性，S-100 为阴性，Ki-67

平均指数低，在 vimentin，desmin 经常呈阳性，CD34 偶有阳性，发生于外生殖器者，雌激素受体和孕激

素受体均为阳性。本文报道病例免疫组化结果与文献相似，Vimentin、Desmin、ER、CD34 阳性，SMA、

S-100 阴性，免疫表型支持瘤细胞具有肌纤维母细胞瘤的特点(如图 4 所示)。 
在组织形态学方面，AMF 边界清晰，血管分布和肌成纤维细胞的分化明显。在显微镜下，肿瘤由小

实质组成，具有上皮样细胞，梭形细胞和浆细胞，细胞核多为圆形或卵圆形，核分裂象罕见，富含嗜酸

性细胞质，偶见空泡，不易见细胞增殖。肿瘤内见分布丰富的薄壁扩张的小血管，细胞稀疏分布，密集

细胞和稀疏细胞交替分布，内分布丰富的、间质可黏液样变水肿、玻璃样变及纤维化[9] (如图 5 所示)。 
 

 
Figure 4. Immunohistochemical detection of vulvar an-
giomyofibroblastoma (EnVision ×200) 
图 4. 外阴血管肌纤维母细胞瘤免疫组化检测(EnVision 
×200) 

 

 
Figure 5. Pathological section of vulvar angiomyofibrob-
lastoma (HE ×200) 
图 5. 外阴血管肌纤维母细胞瘤病理切片(HE ×200) 
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3.3. 鉴别诊断 

AMF (angiomyofibroblastoma, AMF)是一种罕见的良性软组织肿瘤，临床上发生于女性外阴的软组织

肿物众多，区分 AMF 与其他会阴部肿瘤显得尤为重要。AMF 尤其需与侵袭性血管黏液瘤(aggressive 
angiomyxoma, AAM)进行鉴别，二者皆好发于中青年女性，均来源于纤维母细胞与肌纤维母细胞分化的

同一谱系，且富于血管和黏液，免疫表型几乎一致。AAM 发病高峰年龄为 30~40 岁，病变位置较深，有

明显的黏液变性，边界不清，浸润性生长，直径常> 5 cm，一般在 8 cm 以上，生长较快易复发，病变部

位可发生于盆腔的任何部位，如：外阴、阴道、宫颈、阴道直肠间隙等[10]。AAM 瘤细胞分布稀疏弥散，

呈星状或梭形，无明显细胞围绕血管和稀疏交替的特征，血管较少，厚薄不一，厚壁血管常呈玻璃样变

性，间质广泛黏液样变，见“袖套状”结构。AAM 向深部组织生长，手术不易切净，易复发，复发率

高达 30%~50%，且 70%的复发病例在 3 年内复发[11]。 
富于细胞性血管纤维瘤(cellular angiofibroma, CAF)与 AMF 的鉴别亦需予以重视。其起源于间质纤维

母细胞，病变界限清楚，直径常< 3 cm，质地较硬，瘤细胞呈短梭形，与 AMF 相比分布更为密集，可见

多核瘤细胞，肿瘤中大量分布中等大小厚壁血管，以无分支的毛细血管为主，与 AMF 的薄壁毛细血管相

区别，间质有少量胶原纤维。肿瘤细胞 Vimentin 阳性，CD34 阳性。CD31、SMA、S-100、HMB-45 均

阴性。术后无复发和转移。 

3.4. 治疗及预后 

手术切除是 AMF 的主要治疗方法，该类患者一般预后较好，文献报道仅有 1 例发生恶变，但仍需术

后随访，警惕复发及恶变可能。本例患者肿瘤切除术后 2 个月，会阴手术切口愈合良好，肿瘤无复发，

目前仍在跟踪随访。 
血管肌纤维母细胞瘤术前、术中诊断仍然存在一定的困难，临床医师应该提高对血管肌纤维母细胞

瘤的认识和鉴别能力，结合患者的年龄、性别、发病部位、肿瘤大小、影像学特征综合分析，善于总结

经验，拓宽思路为尽早诊治提供帮助。 
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