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膀胱孤立性纤维性肿瘤１例并文献复习
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　　孤立性纤维性肿瘤（ｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｒ，ＳＦＴ）
是一种少见的来源于间叶组织的梭形细胞瘤，由

Ｋｌｅｍｐｅｒｅｒ和 Ｒａｂｉｎ于 １９３１年首次报道［１］
，由于最

初的病例均与胸膜关系密切，因此被认为是起源于

脏层胸膜的病变，后来陆续有其他部位发病的报

道
［２～４］

。胸膜外 ＳＦＴ少见，原发性膀胱 ＳＦＴ罕见。
胸膜外 ＳＦＴ形态类似于胸膜 ＳＦＴ，典型者无固定结
构，发生于膀胱的 ＳＦＴ易与其他梭形细胞间叶性肿
瘤相混淆。本文回顾性分析兰州大学第二医院泌尿

外科１例膀胱 ＳＦＴ的临床特点、免疫组织学形态特
征、鉴别诊断，并复习相关文献，以提高对 ＳＦＴ的认
识水平，尤其是胸膜外 ＳＦＴ。

１　临床资料

患者女，４３岁，主因“尿频、尿急伴排尿不畅 ２
年，加重５天”２０１８年 ３月入院。泌尿系 Ｂ超及增
强 ＣＴ（图１）均提示膀胱类圆形实性占位，未见盆腔
及腹膜后淋巴结肿大。膀胱镜检查见肿瘤表面光

滑，质韧，取材失败。于硬膜外麻醉下行经尿道膀胱

肿瘤电切术，术中见肿瘤球形，５．０ｃｍ×４．０ｃｍ，位
于膀胱颈部右侧，广基、无蒂，与膀胱壁之间无包膜。

等离子电切镜切除肿瘤至膀胱深肌层，艾力克冲洗

器（ＥＬＬＩＫ）冲出肿瘤组织送病检，肉眼观肿瘤表面
光滑，呈灰褐色，质韧，切面灰白，编织状，无出血、坏

死。标本经福尔马林溶液固定，常规脱水，石蜡包埋

切片，ＨＥ染色。镜下见瘤细胞梭形，呈席纹状排
列，较稀疏，细胞核无明显异形性，核分裂象少见

（图２）。免疫组化染色：瘤细胞白细胞分化抗原 ３４
（ＣＤ３４）（＋），白细胞分化抗原 ９９（ＣＤ９９）（＋），波

形蛋白（Ｖｉｍｅｎｔｉｎ）（＋），Ｂ淋巴细胞瘤２基因（Ｂｃｌ２）
（＋），信号转导和转录激活因子６（ＳＴＡＴ６）（＋），可
溶性蛋白１００（Ｓ１００）（－），黑色素瘤 ４５（ＨＭＢ４５）
（－），转录协同抑制分子 １（ＴＬＥ１）（－），Ｆｒｉｅｎｄ白
血病集成转录因子 １（ＦＬＩ１）（－），细胞角蛋白
（ＣＫＰ）（－），Ｋｉ６７阳性细胞数为５％。病理诊断孤
立性纤维性肿瘤。术后恢复良好，排尿通畅，无尿

频、尿急，无肉眼血尿。术后 ３、６个月复查泌尿系
ＣＴ、膀胱镜，膀胱未见明显异常（图３、４）。

２　讨论

２．１　临床特点
ＳＦＴ好发于胸膜，以前曾命名为局限性间皮瘤、

孤立性纤维性间皮瘤和间皮下纤维瘤等，认为是间

皮细胞向纤维母细胞分化的结果
［５］
。胸膜外 ＳＦＴ

可发生在全身多个部位，但较少见，原发于膀胱的

ＳＦＴ非常罕见。宗华凤等［６］
总结文献报道的 ２４例

膀胱 ＳＦＴ，男２０例，女４例，男女之比为５∶１，发病年
龄２３～８１岁［７］

，其中５０～７０岁１６例（６７％）。常无
明显临床症状，随着肿瘤体积的增大，会出现相应临

床表现，如血尿、排尿困难、尿路刺激征、盆腔压迫症

状，因部分肿瘤细胞能分泌胰岛素样生长因子Ⅱ，少
数患者可伴有低血糖综合征

［８］
。影像学表现具有

一定的特征性，如边界清楚的圆形或椭圆形孤立性

软组织肿块，密度或信号较均匀，增强扫描呈“快进

慢出”型轻度至中度或明显强化，Ｔ２ＷＩ见低信号区
且明显强化。但因临床上相对罕见，影像学诊断正

确率相对较低，其准确诊断有赖于影像征象的综合

分析和常见肿瘤的排除性诊断
［９］
。
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图１　泌尿系增强 ＣＴ提示膀胱颈部类圆形实性占位，表面光滑，大小约 ５．０ｃｍ×４．０

ｃｍ，ＣＴ值７４ＨＵ（延迟期）　图２　镜下见瘤细胞梭形，呈席纹状排列，较稀疏，细胞核无

明显异形性，核分裂象少见（ＨＥ染色，Ａ　 ×１００，Ｂ、Ｃ　 ×２００）　图 ３　术后 ６个月泌尿

系 ＣＴ示膀胱未见明显异常　图４　术后 ６个月膀胱镜示膀胱颈口及三角区术后改变，

双侧输尿管口喷尿正常

２．２　病理学特点
镜检 ＳＦＴ组织形态多样，典型者见梭形细胞无

规律排列，间质纤维组织增生伴胶原化，血管丰富，

血管壁胶原变性较为常见，部分病例间质黏液变性

或呈胶冻状，部分瘤细胞呈上皮样改变。其他排列

方式还有席纹状、鱼骨样等多种形态结构。无明显

异型性，核分裂象一般稀少，不超过 ３／１０ＨＰＦ。免
疫组化 ＣＤ３４、ＣＤ９９、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ、Ｂｃｌ２弥漫性强阳性
表达。Ｂｃｌ２是 ＳＦＴ最敏感的标志物之一，在 ＳＦＴ中
通常强表达，尽管缺乏高的特异性，但对鉴别诊断很

有用
［６，１０，１１］

。２０１３年对 ＳＦＴ全球基因表达的研

究
［１２］
显示离子型谷氨酸受体 ２（ＧＲＩＡ２）基因高表

达，并导致 ＧＲＩＡ２蛋白异常表达。ＧＲＩＡ２蛋白是一
种谷氨酸受体，通常在中枢神经系统之外未被检测

到，但在一些肿瘤中表达，如 ＳＦＴ和皮肤纤维肉
瘤

［１３］
，在 ８６％的恶性和 １００％的普通 ＳＦＴ中表

达
［１４］
，所以 ＧＲＩＡ２也可以作为 ＳＦＴ的比较敏感而

特异的指标。同年检出的神经生长因子诱导基因 Ａ
结合蛋白 ２（ＮＡＢ２）－信号转导和转录激活因子
６（ＳＴＡＴ６）融合基因［１５，１６］

是 ＳＦＴ特异性分子标志
物，ＳＦＴ细胞核中特异表达 ＳＴＡＴ６，可与绝大部分梭
形细胞肿瘤鉴别。在 ＳＦＴ诊断中最重要、最有价值
的阳性标志物为 ＳＴＡＴ６、ＣＤ３４、ＣＤ９９和 ＢＣＬ２。本
例中 ＳＴＡＴ６、ＣＤ３４、ＣＤ９９和 ＢＣＬ２均为阳性。对

ＳＦＴ作出明确诊断要依靠组织形态、免疫组化，必要
时行分子生物学检测相结合。

２．３　鉴别诊断　
２．３．１　膀胱癌　为中老年男性常见恶性肿瘤，好发
于膀胱三角区，表现为向腔内呈菜花状生长或局限

性增厚的软组织肿块影，易囊变坏死，ＣＴ增强扫描
呈明显不均匀强化，伴或不伴有淋巴结转移，易与

ＳＦＴ鉴别。
２．３．２　膀胱副神经节瘤　为富血供肿瘤，影像学上
表现为膀胱壁突向腔内实性肿物，边界清楚，基底较

宽，出血、囊变、坏死多见，增强扫描病灶强化明显，

可见包膜样异常强化，较具特征
［１７，１８］

，多合并阵发

性高血压，特别是排尿后血压一过性升高，实验室检

查亦有助于鉴别
［１９］
。

２．３．３　平滑肌肿瘤　肿瘤呈膨胀性生长，膀胱黏膜
下型平滑肌瘤有时可形成似带蒂的膀胱肿瘤，常在

膀胱后壁有完整的包膜。镜下瘤细胞呈平行或编织

束状排列，胞质嗜酸，核呈杆状，恶性者细胞致密，异

形性显著，常见病理性核分裂象，免疫组化显示强的

肌源性表达。

２．３．４　膀胱纤维瘤　镜下呈典型的纤维瘤图像，也
可呈纤维脂肪瘤、血管纤维瘤或纤维组织细胞形态，

易与 ＳＦＴ鉴别。
２．３．５　转移性肿瘤　病灶可呈息肉状或结节状，依
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据病史、症状、形态和免疫表型不难与 ＳＦＴ鉴别。
２．４　治疗及预后

目前认为膀胱 ＳＦＴ最好的治疗手段是手术完
整切除，大部分组织学表现为良性的病例经完整局

部切除后治愈，但少数组织学良性的 ＳＦＴ复发后可
转化为恶性，如 Ｋａｎｔｈａｎ等［２０］

报道 １例女性胸膜孤
立性纤维肿瘤，在１０年内复发４次后转为恶性。肿
瘤是否被完整切除是影响预后的重要因素，ＳＦＴ生
物学行为难以预测，膀胱 ＳＦＴ由于患者较少，预后
是否与其他部位 ＳＦＴ完全一致有待进一步深入研
究。ＷＨＯ肿瘤分类及诊断标准中将 ＳＦＴ的生物学
行为编码定为 １（交界性或生物学行为未定肿瘤）。
因此，对所有 ＳＦＴ进行随访非常必要。ＳＦＴ对放疗、
化疗均不敏感。２００８年 ＤｅＰａｓ等［２１］

报道用伊马替

尼治疗胸膜恶性孤立性纤维瘤，获得２１个月的持久
的主要临床获益，类似研究为 ＳＦＴ的靶向治疗带来
希望。本例术后无特殊不适，３、６个月泌尿系 ＣＴ及
膀胱镜检查膀胱未见明显异常，未做进一步治疗，继

续随访观察。
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１２　ＭｏｈａｊｅｒｉＡ，ＴａｙｅｂｗａＪ，ＣｏｌｌｉｎＡ，ｅｔａｌ．Ｃｏｍｐｒｅｈｅｎｓｉｖｅｇｅｎｅｔｉｃ

ａｎａｌｙｓｉｓｉｄｅｎｔｉｆｉｅｓａｐａｔｈｏｇｎｏｍｏｎｉｃＮＡＢ２／ＳＴＡＴ６ｆｕｓｉｏｎｇｅｎｅ，

ｎｏｎｒａｎｄｏｍｓｅｃｏｎｄａｒｙｇｅｎｏｍｉｃｉｍｂａｌａｎｃｅｓ，ａｎｄａｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｇｅｎｅ

ｅｘｐｒｅｓｓｉｏｎｐｒｏｆｉｌｅｉｎｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｒ．ＧｅｎｅｓＣｈｒｏｍｏｓｏｍｅｓ

Ｃａｎｃｅｒ，２０１３，５２（１０）：８７３－８８６．

１３　ＶｉｖｅｒｏＭ，ＤｏｙｌｅＬＡ，ＦｌｅｔｃｈｅｒＣＤ，ｅｔａｌ．ＧＲＩＡ２ｉｓａｎｏｖｅｌｄｉａｇｎｏｓｔｉｃ

ｍａｒｋｅｒｆｏｒｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂ ｒｏｕｓｉｄｅｎｔｉｆｉｅｄ ｔｈｒｏｕｇｈ ｇｅｎｅｅｘｐｒｅｓｓｉｏｎ

ｐｒｏｆｉｌｉｎｇ．Ｈｉｓｔｏｐａｔｈｏｌｏｇｙ，２０１４，６５（１）：７１－８０．

１４　ＤｅｍｉｃｃｏＥＧ，ＨａｒｍｓＰＷ，ＰａｔｅｌＲＭ，ｅｔａｌ．Ｅｘｔｅｎｓｉｖｅｓｕｒｖｅｒｙｏｆ

ＳＴＡＴ６ｅｘｐｒｅｓｓｉｏｎｉｎａｌａｒｇｅｓｅｒｉｅｓｏｆｍｅｓｅｎｃｈｙｍａｌｔｕｍｏｒｓ．ＡｍＪ

ＣｌｉｎＰａｔｈｏｌ，２０１５，１４３（５）：６７２－６８２．

１５　ＲｏｂｉｎｓｏｎＤＲ，ＷｕＹＭ，ＫａｌｙａｎａＳｕｎｄａｒａｍＳ，ｅｔａｌ．Ｉｄｅｎｔｉｆｉｃａｔｉｏｎｏｆ

ｒｅｃｕｒｒｅｎｔＮＡＢ２ＳＴＡＴ６ｇｅｎｅｆｕｓｉｏｎｓｉｎｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｒｂｙ

ｉｎｔｅｇｒａｔｉｖｅｓｅｑｕｅｎｃｉｎｇ．ＮａｔＧｅｎｅｔ，２０１３，４５：１８０－１８５．

１６　ＣｈｍｉｅｌｅｃｋｉＪ，Ｃｒａｇｏ ＡＭ，Ｒｏｓｅｎｂｅｒｇ Ｍ，ｅｔａｌ．Ｗｈｏｌｅｅｘｏｍｅ

ｓｅｑｕｅｎｃｉｎｇｉｄｅｎｔｉｆｉｅｓａｒｅｃｕｒｒｅｎｔＮＡＢ２ＳＴＡＴ６ｆｕｓｉｏｎｉｎｓｏｌｉｔａｒｙ

ｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｒｓ．ＮａｔＧｅｎｅｔ，２０１３，４５：１３１－１３２．

１７　ＳｐｅｓｓｏｔｏＬＣ，ＶａｓｉｌｃｅａｃＦＡ，ＰａｄｉｌｈａＴＬ，ｅｔａｌ．Ｉｎｃｉｄｅｎｔａｌｄｉａｇｎｏｓｉｓｏｆ

ｎｏｎｆｕｎｃｔｉｏｎａｌｂｌａｄｄｅｒｐａｒａｇａｎｇｌｉｏｍａ．ＵｒｏｌＣａｓｅＲｅｐ，２０１５，４：５３－

５４．

１８　ＳｈｅｒｗａｎｉＰ，ＡｎａｎｄＲ，ＮａｒｕｌａＭＫ，ｅｔａｌ．Ｃｏｎｃｕｒｒｅｎｔｎｏｎｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ

ｐａｒａｇａｎｇｌｉｏｍａｏｆｔｈｅｒｅｔｒｏｐｅｒｉｔｏｎｅｕｍ ａｎｄｕｒｉｎａｒｙｂｌａｄｄｅｒ：ａｃａｓｅ

ｒｅｐｏｒｔｗｉｎｔｈｌｉｔｅｒａｔｕｒｅｒｅｖｉｅｗ．ＩｎｄｉａｎＪＲａｄｉｏｌＩｍａｇｉｎｇ，２０１５，２５：

１９８－２０１．

１９　王东烨，梁碧玲，元建鹏，等．嗜铬细胞瘤的 ＭＲＩ诊断与鉴别诊

断．影像诊断与介入放射学，２００８，１７（１）：３－６．

２０　ＫａｎｔｈａｎＲ，ＴｏｒｋｉａｎＢ．Ｒｅｃｕｒｒｅｎｔｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｒｏｆｔｈｅｐｌｅｕｒａ

ｗｉｔｈｍａｌｉｇｎａｎｔｔｒａｎｓｆｏｒｍａｔｉｏｎ．ＡｒｃｈＰａｔｈｏｌＬａｂＭｅｄ，２００４，１２８（４）：

４６０－４６２．

２１　ＤｅＰａｓＴ，ＴｏｆｆａｌｏｒｉｏＦ，ＣｏｌｏｍｂｏＰ，ｅｔａｌ．Ｂｒｉｅｆｒｅｐｏｒｔ：ａｃｔｉｖｉｔｙｏｆ

ｉｍａｔｉｎｉｂｉｎａｐａｔｉｅｎｔｗｉｔｈｐｌａｔｅｌｅｔｄｅｒｉｖｅｄｇｒｏｗｔｈｆａｃｔｏｒｒｅｃｅｐｔｏｒ

ｐｏｓｉｔｉｖｅｍａｌｉｇｎａｎｔｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｒｏｆｔｈｅｐｌｅｕｒａ．ＪＴｈｏｒａｃ

Ｏｎｃｏｌ，２００８，３（８）：９３８－９４１．

（收稿日期：２０１９－０８－１９）

（修回日期：２０１９－１２－１８）

（责任编辑：王惠群）
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