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　 　 炎 性 肌 纤 维 母 细 胞 瘤 ( inflammatory
myofibroblastic tumor, IMT)是一种罕见的潜在恶性

肿瘤,术前常被误诊。 2021 年 3 月我院对 1 例肺

IMT 合并肺错构瘤( pulmonary hamartoma,PH)行胸

腔镜下右肺楔形切除术,术后随访 10 个月病情稳

定,报道如下。

1　 临床资料

女,32 岁,因 “体检发现右肺占位 1 个月” 于

2021 年 3 月入院。 患者无特殊症状,未行诊治。 既

往史无特殊。 入院查体无异常。 胸部增强 CT 示:
右肺中叶内侧段见类圆形软组织肿块影,周围可见

贴边血管走行,大小约 3. 3 cm × 3. 0 cm,平扫和增

强各期 CT 值分别为 27、76、93 HU,边缘光整 (图

1A);右肺下叶背段见结节影,大小约 0. 8 cm × 0. 6
cm,边缘光整(图 1B)。 电子支气管镜示:支气管黏

膜急性炎症改变。 血常规白细胞 13. 37 × 109 / L,骨
扫描显像、肺癌肿瘤标志物等均无异常。 心肺功能

评估正常。 术前诊断为右肺占位性病变,恶性肿瘤

不除外。 完善相关术前检查,排除手术禁忌后,双腔

气管插管静脉复合全身麻醉下行单胸腔镜下操作孔

右肺楔形切除术。 左侧卧位,头高脚低位。 手术野

常规消毒铺巾,置入 2 枚 trocar,分别放置在右腋中、
后线之间第 6 肋间( trocar A)和右腋前线第 3 肋间

( trocar B)。 术中左肺通气,探查见一肿物位于右肺

中叶内侧段,约4 cm × 3 cm × 3 cm 大小,另一肿物

位于右肺下叶背段,约 1 cm × 1 cm × 1 cm 大小,均
质硬,局部胸膜无粘连,无明显皱缩。 经 trocar B 置

入内镜直线切割缝合器和钉仓,远离肿物 1. 5 cm 切

除 2 处病变组织并同时切割缝合肺创面,手术标本

快速冰冻病理检查均提示良性病变,切缘阴性。 术

后病理:(右肺中叶)肿瘤组织边界清楚,瘤细胞长

梭形,呈编织状、束状、弥漫状排列,细胞有轻度异

型,其间见炎症细胞散在,结合免疫组化染色,考虑

IMT(图 2A、2B),(右肺下叶)肿瘤由呈分叶状的软

骨细胞构成,周围绕以纤维结缔组织和脂肪细胞,符
合 PH(图 2C)。 免疫组化:CKp( - ),TTF - 1( - ),
SMA( - ),Desmin(部分 + ),ALK( + ),S100( - ),
STAT6( - ),CD34( + ),Ki-67 阳性细胞数 3% 。 外

院肿瘤基因检测:ALK 单碱基变异 ( SNV)、驱动蛋

白轻链 1 - 间变性淋巴瘤激酶 ( KLC1-ALK) 融合。
术后给予抗生素静脉滴注、雾化吸入等治疗,术后第

3 天出院。 患者没有接受辅助治疗,定期随访。 术

后 2 周时复查无特殊不适,3 个月复查 CT 未见肿瘤

复发(图 3)。 随访 10 个月未见异常及复发。

2　 讨论

IMT 是一种独特类型的中间型肌纤维母细胞性

肿瘤,生物学行为具有潜在恶性或低度恶性,曾被称

为炎性假瘤 ( inflammatory pseudo-tumor,IPT)、浆细

胞肉芽肿、炎性假瘤样纤维黏液样肿瘤、炎性肌纤维

组织细胞性增生、炎性纤维性肉瘤。 2002 年 WHO
将其定义为“由分化的肌纤维母细胞性梭形细胞组成

的,常伴有大量浆细胞和(或)淋巴细胞的一种间叶性

肿瘤” [1] 。 IMT 总体患病率为 0. 04% ~ 0. 7% [2] ,主
要影响软组织和内脏器官,但以腹部和肺部多见,占
肺部肿瘤不到 1% [3] 。 肺部 IMT 于 1939 年被首次

报道,发病机制尚不清楚,临床表现无特异性,可为

无症状或出现咳嗽、咯血、呼吸困难和胸壁疼痛等,
15% ~ 30% 的患者会出现发热、乏力、体重减轻等全
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图 1　 术前胸部增强 CT　 A. 右肺中叶内侧段肿块约 3. 3 cm ×3. 0 cm,良性病变多考虑,硬化性肺泡细胞瘤

可能性大;B. 右肺下叶背段结节 0. 8 cm ×0. 6 cm　 图 2　 术后病理 　 A,B. 右肺中叶 IMT 由致密的梭形或

多角形细胞、纤维 /肌纤维母细胞及淋巴细胞、浆细胞混合组成,其间可见鹿角样血管(HE 染色 　 × 100);
C. 右肺下叶 PH 由分叶状成熟的软骨构成,软骨周围有脂肪、平滑肌、纤维和血管 (HE 染色 　 × 100)
图 3　 术后3 个月复查 CT　 A. 右肺中叶术后未见明确肿块影;B. 右肺下叶术后未见明确肿块影

身症状 [4] 。 影像学肺部 IMT 多表现为孤立性肺结

节或肿块,右肺多于左肺 [5] ,中下叶多于上叶,病灶

多位于肺的边缘部分,好发于肺实质和胸膜下 [6] 。
多数患者实验室检查结果正常,部分可见血沉增快、
血小板增多等。 准确的临床诊断依赖于病理镜下细

胞形态及免疫组织化学结果。 显微镜下肿瘤由梭形

细胞、富于嗜碱性胞浆的神经节细胞样细胞和淋巴

细胞、浆细胞共同组成 [7] 。 梭形细胞多为纤维 / 肌
纤维母细胞,呈致密的席纹状或束状排列,其间混杂

多少不等的淋巴细胞、浆细胞,部分病例可见嗜酸性

粒细胞和中性粒细胞。 免疫组化染色肿瘤细胞表达

ALK 蛋 白, 且 同 时 表 达 SMA、 MSA、 Vimentin 和

Desmin[8] ,部 分 肿 瘤 细 胞 细 胞 可 表 达 AE1 / 3 和

Cam5. 2,不表达 S100、Myogenin、MyoD1、CD117,且超

微结构特征一致 [9] 。 40% ~ 50% 的 IMT 存在 ALK
蛋白的过表达和基因重排 [10] 。 本例胸部增强 CT 表

现为右肺中叶内侧段边缘光整的类圆形软组织肿块

影;手术标本病理检查示右肺中叶瘤组织边界清楚,
肿瘤由致密的梭形或多角形细胞、纤维 / 肌纤维母细

胞以及淋巴浆细胞混合组成,肿瘤细胞表达 ALK 蛋

白;外院肿瘤基因检测示 ALK 基因突变、KLC1-ALK
融合,综合印证了 IMT 的诊断。

PH 是肺部最常见的良性肿瘤,占所有肺部肿瘤

的 3% ,在普通人群中的患病率为 0. 25% [11] 。 PH
是来源于支气管黏膜的未分化间质细胞的良性后天

性肿瘤,成分复杂,最少由 2 种间叶组织,如软骨、脂
肪、平滑肌和纤维结缔组织等以不同比例构成,其间

可伴有陷入肿瘤中的呼吸道上皮 [12] 。 PH 患者多无
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症状,常因其他疾病影像学检查时意外发现 [13] 。 肺

IMT 合并 PH 的文献报道很少,可能是因为病例数

量有限。 本例肺 IMT 合并 PH 表现为右肺多发占位

性病变,诊断较为困难,主要需与肺癌、结核瘤、转移

癌等相鉴别,确诊有赖于病理组织活检。 本例因影

像学检查所见右肺占位较大,同时也征求患者的意

愿,故没有在术前进行病灶穿刺活检。
手术完全切除病灶是诊断和治疗 IMT 的最佳

方法 [14] 。 多数病例在完全切除病灶后预后良好,包
括发生局部浸润和淋巴结侵犯的病例。 术前建议完

善胸部和腹部 CT 扫描,有助于评估其他部位的

IMT。 IMT 患者根治性手术切除后预后良好,5 年生

存率大于 91% [4] 。 化疗多见于散在病例报告,对多

灶性、侵袭性病变或局部复发有较好的疗效 [15] 。 卡

铂和紫杉醇对部分 IMT 患者有效,但并不适用于所

有病例 [16] 。 IMT 存在炎症细胞浸润和环氧化酶 - 2
(COX-2)表达,因此,塞来昔布等 COX-2 的特异性

抑制剂被用于一些 ALK 和 ROS-1 突变阴性的 IMT
病例 [17] 。 放射治疗通常作为姑息治疗,或与化疗联

合用于治疗肿瘤不能切除的患者 [18] 。 ALK 基因的

表达和重排是 IMT 预后良好的标志,因为 ALK 阴性

的 IMT 比 ALK 阳性更具侵袭性且对治疗的抵抗力

更强,故有更高的转移率 [19] 。 部分 IMT 病例有复

发的趋势,是否复发与病灶切除完整性和肿瘤所

在部位有关,其中肺 IMT 复发率 < 2% ,但在不完

全切除的情况下,复发率可高达 60% [20] 。 目前,
对于 IMT 的认识仍然存在较多的未知,临床诊断

及治疗仍有很大的探索空间。 本例患者手术完全

切除病灶,切缘阴性,术后没有接受辅助治疗,定
期随访,未见复发。

综上,肺 IMT 合并 PH 者极为罕见,术前诊断困

难,易发生误诊,确诊依赖于病理学及免疫组织化学

结果。 对于此类罕见病例,应结合患者临床表现、既
往史及影像学结果综合分析,明确治疗方案。 术前

应完善相关检查,排除手术禁忌。 肺 IMT 存在转移

和复发的风险,患者应坚持长期随访。 本例术后随

访 10 个月,未见明显异常及肿瘤复发,但对此类患

者长期的预后情况仍需进一步的随访观察。
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