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原发性胃肠外间质瘤 5例临床病理分析

郭艳敏1，周梅香1，石瑞芳2

(1. 上海市宝山区中西医结合医院病理科，上海 201900；2. 新乡市第一人民医院病理科，河南 新乡 453000)

[摘　要]	 通过临床及病理观察、免疫组织化学检测、肿瘤危险度评估及生存状态分析对5例原发性胃肠外间

质瘤(extragastrointestinal stromal tumour，EGIST)病例进行临床病理分析及生物学行为观察。5例

EGIST患者，男2例，女3例，平均年龄53岁；肿瘤原发部位分别为大网膜、腹膜后、腹股沟、盆

腔直肠阴道隔；肿瘤平均直径12.6 cm；组织学类型梭形细胞型3例，上皮样型1例，混合型1例； 

2例核分裂象>10个/50 HPF，2例>5个/50 HPF，1例<5个/50 HPF；肿瘤破裂2例，肿瘤坏死3例；

CD117阳性5例，DOG1阳性5例，CD34阳性3例；肿瘤危险度评估高危5例；3例复发/转移，1例带

病生存，2例无病生存，平均生存时间40.2个月。EGIST是一种罕见肿瘤，可原发于腹股沟软组织

等极罕见部位；肿瘤平均直径大于10 cm，多为高度危险，复发/转移风险较高；组织学类型以梭

形细胞型为主，CD117，DOG1有助于EGIST的诊断和鉴别诊断。
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Abstract Clinical data, pathological histology, immunohistochemistry, tumor risk assessment and survival status analysis 

were used to analyze the clinicopathologic features and biologic behavior of primary extragastrointestinal stromal 

tumors. There were 5 patients with extragastrointestinal stromal tumour (EGIST), 2 males and 3 females, with 

an average age of 53 years. The original sites of the tumor were omentum, retroperitoneum, groin, rectovaginal 

septum and the average diameter of the tumor was 12.6 cm; spindle type were 3 cases, epithelioid type was  

1 case and mixed type was 1 case; 2 cases of mitotic index more than 10/50 HPF, 2 cases more than 5/50 HPF, 1 

case less than 5/50 HPF, 2 cases with tumor rupture, 3 cases with tumor necrosis, 5 cases with CD117 positive, 

5 cases with DOG1 positive, 3 cases with CD34 positive. Five cases of tumors were all high risk, 3 cases of 

recurrence/metastasis, 1 case of disease survival, 2 cases of disease-free survival; the average over survival time was  

40.2 months. Extragastrointestinal stromal tumor is a rare tumor, it can be found in the rare part of the inguinal soft 
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原 发 性 胃 肠 外 间 质 瘤 (e x t r a g a s t r o i n t e s t i n a l 
stromal tumour，EGIST)是指发生于胃肠道外的间

叶组织源性肿瘤，并且与GIST具有类似的组织学

特征和相似的免疫学表型，最早由Miettinen等[1]于

1999年报道。由于临床少见，文献上对于EGIST的

报道多为单个病例报告，缺乏大规模病例研究，

对其临床病理特征了解不足，没有独立的危险度

评估标准，生物学行为亦不明确。因此本研究对 
5例EGIST患者进行临床病理特征的分析，以提高

临床及病理医师对EGIST的认识，更好地将EGIST
与其他类型软组织肿瘤相鉴别。

1  临床资料

1.1  病例资料

选取2010年3月至2018年3月上海市宝山区中

西医结合医院收治的经临床及病理确诊为EGIST患

者的临床资料(表1)，根据Fletcher等[2]的诊断标准

筛选出诊断明确的病例共5例进行研究；临床病史

及影像学资料来自本院电子病历系统。5例EGIST
患者，男 2 例，女 3 例，年龄 5 3 ( 4 0 ~ 6 4 ) 岁；肿瘤

原发部位：盆、腹腔大网膜各1例，腹膜后1例，

腹 股 沟 软 组 织 1 例 ， 盆 腔 直 肠 阴 道 隔 1 例 ( 图 1 ) ， 

5例均为单发结节，肿瘤破裂2例，肿瘤平均直径

12.6(4.0~17.0)cm；除腹股沟1例外，其余4例肿瘤

与周围组织分界尚清。

1.2  病理组织学观察

对所有存档蜡块行4 µm切片进行HE染色，观

察细胞形态，组织学类型 ( 参考 G I ST 细胞类型分

类标准，大于 5 0 % 的肿瘤细胞类型即为该肿瘤的

组织学类型)，有无坏死，核分裂指数及肿瘤周围

组织的浸润情况。肿瘤切面均呈灰白色，质脆，

3例切面伴有坏死，2例伴出血囊性变；镜下见肿

瘤大部分边界尚清，腹股沟软组织内1例肿瘤边界

不清，肿瘤细胞浸润至周围脂肪组织内(图2A)；

组织学类型梭形细胞型3例(图2B)，细胞排列成席

纹状或旋涡状，局部有类似于神经鞘瘤样的栅栏

样结构，细胞间分界不清，可见淋巴细胞及浆细

胞浸润；混合型 1 例 ( 图 2 C) ，为梭形细胞及上皮

样混合型，梭形区与上皮样区无明显移行，两种

细胞类型分界较明显；上皮样型 1 例 ( 图 2 D) ，细

胞密度较大，细胞质丰富、红染，血管丰富；3例

肿瘤镜下可见肿瘤性坏死(图2E)；2例核分裂象> 
1 0 个 / 5 0  H P F ( 图 2 F ) ， 2 例 > 5 个 / 5 0  H P F ， 1 例 < 
5个/50 HPF，可见较多病理性核分裂象。

tissue. The average diameter of the tumor is more than 10 cm, which is mostly high risk and the risk of recurrence/

metastasis is high. The histology type is mainly spindle cells, CD117 and DOG1 are helpful for the diagnosis of 

extragastrointestinal stromal tumors.

Keywords extragastrointestinal stromal tumor; clinical pathological features; risk classification; diagnosis; CD117; DOG1

表1 5例EGIST的临床及病理特征

Table 1 Clinical and pathological features of 5 patients with EGISTs

性 

别
年龄 / 岁

肿瘤原 

发部位

肿瘤大 

小 /cm

核分裂象 

(/50 HPF)

坏 

死

肿瘤 

破裂 

组织学 

类型
CD117 DOG1 CD34

危险 

度

复发 / 

转移

总生存 

期 / 月

女 40 大网膜 15.5 >10 有 无 梭形细胞型 + + + 高度 是 23

女 52 腹膜后 13.5 >5 无 无 梭形细胞型 + + − 高度 否
55 ( 无病 

生存 )

男 49 大网膜 17.0 >10 有 有 混合型 + + + 高度 是 41

女 64 腹股沟 4.0 >5 无 无 上皮样型 + + − 高度 否
68 ( 无病 

生存 )

男 60
直肠阴 

道隔
13.0 <5 有 有 梭形细胞型 + + + 高度 是

14 ( 带病 

生存 )
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图1 位于阴道直肠隔的EGIST MRI表现

Figure 1 MRI images of EGIST in the vaginal and rectal septum

MRI示肿瘤位于直肠阴道隔，术中见肿瘤与阴道前壁关系密切

MRI showes that the tumor is located in the rectovaginal septum, 

and the tumor is closely related to the anterior wall of the vagina 

during surgery

图2 5例EGIST的组织学及免疫组织化学特征

Figure 2 Histological and immunohistochemical characteristics of 5 patients with EGIST

(A)位于腹股沟的EGIST边界不清，肿瘤细胞浸润至周围脂肪组织(HE，×100)；(B)梭形细胞型EGIST，细胞密度大，但

细胞形态较温和，核分裂小于5个/50 HPF(HE，×40)；(C)混合型EGIST，上皮样区与梭形细胞区无移行，细胞异型性大

(HE，×200)；(D)上皮样型EGIST，细胞质红染(HE，×40)；(E)位于梭形细胞区的肿瘤性坏死(HE，×40)；(F)高倍镜下

核分裂象大于10个/50 HPF(HE，×400)；(G)CD117在EGIST中呈阳性表达(SP，×40)；(H)DOG1在EGIST中呈阳性表达

(SP，×100)；(I)CD34在EGIST中呈阳性表达(SP，×40)。

(A) The EGIST boundary in the groin is unclear, and tumor cells infiltrate into adipose tissue (HE, ×100); (B) EGIST of spindle cells 

type, cells density is high, cells morphology is mild, mitoses are less than 5/50 HPF; (C) EGIST of mixed type, epithelial and spindle has no 

transition, and cells have large atypicality (HE, ×200); (D) EGIST of epithelioid type, cytoplasmic is red (HE, ×40); (E) Tumor necrosis 

in the spindle cells (HE, ×40); (F) mitoses are more than 5/50 HPF under high magnification (HE, ×400); (G) CD117 is positive in 

EGIST (SP, ×40); (H) DOG1 is positive in EGIST (SP, ×100); (I) CD34 is positive in EGIST (SP, ×40).
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1.3  免疫组织化学染色

对所有存档蜡块行3 µm切片，采用SP法进行

免疫组织化学染色。抗体包括C D 1 1 7， D O G 1，

CD34等，一抗试剂均购自上海基因科技生物技术

有限公司。用已知的阳性切片做阳性对照，省去

一抗试剂做为阴性对照，通过DA B显色。阳性着

色部位为细胞膜/细胞质，超过10%的肿瘤细胞呈

棕黄色着色视为阳性。免疫组织化学结果：CD117

阳性 5 例 ( 1 0 0 % ) ( 图 2 G ) ， D O G 1 阳性 5 例 ( 1 0 0 % ) 

(图2H)，CD34阳性3例(60%)，CD117和DOG1均

为弥漫强阳性，CD 3 4阳性病例中包括2例强阳性

(图2I)和1例弱阳性。
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1.4  肿瘤危险度评估

EGIST因发病率过低，目前并无独立的危险度

评估标准，本研究参考原发性胃肠道间质瘤切除

术后危险度分级 [3](美国国立卫生研究院2008改良

版中国共识2017修改版)标准，这也是我国对GIST
危 险 度 评 估 标 准 的 共 识 。 根 据 此 标 准 评 估 ， 5 例

EGIST均为高度危险。

1.5  随访

通过与患者的电话沟通进行随访。随访截止

日期为2019年4月30日，随访时间14~68个月，随

访内容主要包括患者发病时间、复发/转移情况，

生存时间及死亡原因。总生存期(overall sur vival，
OS)定义为G I ST确诊到死亡或最后一次随访的日

期，转移定义为复发的肿瘤距离原肿瘤一定距离/
肿瘤复发为多发病灶。3例患者术后发生复发/转

移，1例患者带病生存，2例患者无病生存，生存

时间为14.0~68.0(平均40.2)个月。

2  讨论

G I S T 是 胃 肠 道 内 最 多 见 的 间 叶 组 织 源 性 肿

瘤，在胃肠道肿瘤中的比例为1 % [ 2 ]，而EG I ST则

比较少见，仅占所有GIST的5% [4]。据报道EGIST
原 发 部 位 最 多 的 为 腹 腔 的 肠 系 膜 或 大 网 膜 ， 占

78.6%，其次为腹膜后 [5]，除常见的盆腹腔、脏器

等原发部位以外，有文献报道过罕见的发生于腹

部皮下组织的 EG I S T [ 6 ]。本组 5 例 EG I S T 中的 3 例

都原发于常见部位盆腹腔大网膜和腹膜后，其余

2 例 分 别 位 于 腹 股 沟 软 组 织 和 盆 腔 直 肠 阴 道 隔 ，

都是极罕见的发病部位，原发于腹股沟软组织的

EG I ST至今未见文献报道。EG I ST与G I ST虽然原

发部位不同，但同样显示卡哈尔间质细胞 (C a j a l 
interstitial  cel ls，ICC)分化。关于EGIST的细胞来

源， Po v s t y a n 等 [ 7 ]在兔门静脉内的皮下和深部肌

肉 内 检 测 到 2 层 I C C ， 证 实 在 血 管 组 织 中 也 存 在

ICC；Ciontea等[8]使用免疫组织化学方法也证实了

ICC在子宫肌层中的存在，提示GIST和EGIST可能

来自相同或相似的细胞，这些都可能是EGIST来源

的解剖学基础。

关于EG I ST的临床病理特征，有较大样本量

的研究 [9-10]显示：EGIST平均发病年龄为58岁，且

女性多于男性，肿瘤直径2.1~32.0 cm，平均直径> 
10 cm。本研究的5例病例平均发病年龄53岁，肿

瘤 平 均 直 径 1 2 . 6  c m ， 与 上 述 研 究 结 果 相 似 。 另

外 ， 因 本 研 究 样 本 量 过 小 ， 发 病 人 群 的 性 别 无

明显。EGIST与GIST同样也具有相似的组织学特

征，本研究中EGIST组织学类型分别为3例梭形细

胞型， 1 例混合型， 1 例上皮型，其中 2 例梭形细

胞型、1例混合型及1例上皮型，都显示出较高的

细胞密度和高的细胞核浆比，核分裂象全部大于 
5个/50 HPF，局部区域见肿瘤性坏死，加上肿瘤

破裂，这些都呈高危型表现；1例核分裂指数较低

的EG I ST显示出较温和的梭形细胞，但因肿瘤直

径较大(13.5 cm)，肿瘤危险度评估依然为高度危

险。Reith等[9]研究发现EGIST的组织学模式和预后

结果无关，但是因这方面研究较少，EGIST的组织

学类型与预后的关系并不明确。

EGIST同大多数GIST一样具有c-kit基因与血小

板衍生的生长因子受体-α(PDGFR A)基因的突变，

并且这种突变可促进肿瘤的发生 [11]，虽然突变模

式与GIST基本相似 [12]，但是原发性EGIST患者中

c-kit和PDGFRA基因的突变率明显较低。从分子遗

传学的角度上来看，有人把EGIST归类为GIST的

一种特殊的亚型。在免疫组织化学表达上，绝大

部分GIST表达c-kit蛋白(CD117)和DOG1，DOG1
在G I ST中的表达率达到9 8 . 2 % [ 1 3 ]。我们此次的免

疫 组 织 化 学 检 测 在 5 例 E G I S T 中 检 测 了 D O G 1 ，

CD117，CD34的表达，结果发现：5例EGIST中，

C D 1 1 7 ， D O G 1 的阳性表达率都是 1 0 0 % ， C D 3 4
表达率60%。DOG1，CD117在EGIST中的表达同

样具有特异性，联合使用D O G 1 ，C D 1 1 7检测在

EGIST与其他类型胃肠外软组织的鉴别诊断中具有

重要作用[3]，在未做基因突变检测的前提下，免疫

组织化学可作为最方便的鉴别方法。

临 床 上 对 G I S T 的 危 险 度 评 估 标 准 的 完 善 经

历 了 相 当 长 的 时 间 ， 其 中 包 括 F l e t c h e r 分 级 [ 2 ]、

Miett inen(美国武装部队病理研究所)标准 [14]，以

及改良的 F l e t c h e r ( 美国国立卫生研究院 ) 分级标  
准 [ 3 ]，而 EG I ST 因发病率过低，目前的危险度评

估标准均参考GIST，即只提肿瘤复发危险度而不

直接诊断肿瘤良恶性 [ 3 ]，危险度的评估主要通过

肿瘤的大小、核分裂指数、肿瘤坏死以及是否有

肿瘤破裂等参数来确定，除肿瘤直径小于2 cm的

EG I ST以外，大多数EG I ST病例具有恶性风险。

我们此次的研究因为标本量有限，所以只对肿瘤

患者的预后进行客观描述而不进行统计学评估，

但是此次观察的5例EGIST患者肿瘤平均直径大于  
10  cm，均为高度危险型，术后有3例患者出现了

复 发 / 转 移 ， 平 均 总 生 存 时 间 为 4 0 . 2 个 月 ， 说 明

E G I S T 发 病 时 肿 瘤 体 积 越 大 ， 复 发 / 转 移 风 险 越

高，这与其他研究[15-16]结果一致。我们认为EGIST
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预后差可能也与EG I ST的发病部位多位于腹腔，

早期症状不典型，发现时肿瘤体积较大有关；1例

原发于腹股沟的肿瘤因位置相对表浅，被发现时

肿瘤直径只有4 cm，完整切除以后随访结果显示

患者预后良好，至今无病生存。由于目前缺乏对

EGIST的大规模研究及长期随访，EGIST的生物学

行为及预后因素均不明确，使用GIST的评估方法

进行肿瘤危险度评估是否合理等问题也需要长期

验证。
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