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G I S T 起 源 于 胃 肠 道 间 叶 组 织 ， 该 病 占 胃 肠

道恶性肿瘤的1 % ~ 3 %，年发病率约为1 0 ~ 2 0 / 1 0 0
万 。 G I S T 大 部 分 发 生 在 胃 ( 5 0 % ~ 7 0 % ) 和 小 肠

(20%~30%)，少数发生于结直肠(10%~20%)和食道

(0~6%)，而肠系膜、网膜及腹腔后发生较罕见。

GIST患者初诊时约已有11%~47%发生转移，主要

转移部位是肝和腹腔。GIST高危患者术后复发转

移率高(55%~90%)，80%的高危患者术后1~2年内

有近75%局部复发 [1-2]。AF是一种以局部侵袭性生

长为特征的成纤维细胞源性低度恶性肿瘤，依据解

剖部位分为腹外型、腹壁型和腹内型，其中腹内型

尤为少见。GIST切除术后出现的腹内型纤维瘤病

(intra-abdominal aggressive fibromatosis，IAF)较罕

见，在临床与病理上均易误诊为复发性GIST，本

文就华中科技大学同济医学院附属同济医院(以下

简称我院)收治的1例特殊病例报告如下。

1  临床资料

患者，女，47岁，因“胃间质瘤术后2年，发
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[摘　要]	 侵袭性纤维瘤病(aggress ive  f i bromatosi s，A F)是一种肌纤维母细胞性肿瘤，其中腹内型纤维瘤

病(intra-abdominal  aggressive f ibromatosis，IAF)较罕见。胃肠道间质瘤(gastrointestinal  stromal 

tumors，GIST)切除术后出现的IAF病例更加罕见，此时临床与病理均易误诊为复发性GIST。
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Abstract Aggressive fibromatosis (AF) is a myofibroblastic tumor, of which intra-abdominal antifibrosis (IAF) is rare. The 

incidence of IAF after gastrointestinal stromal tumor (GIST) resection is even rarer. At this time, both clinical and 

pathological findings are easily misdiagnosed as recurrent GIST. This article is dedicated to a case report designed 

to provide some experience for future clinical and pathological diagnosis.
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现复发10个月”入院。患者2年前因黑便至我院就

诊，影像学胃部CT增强示：胃底占位(图1 )，遂

于2017年4月6日全麻下行腹腔镜胃大部切除术。

术后病理检查确诊为胃间质瘤，术后行格列卫(甲

磺酸伊马替尼)400 mg/d口服治疗，后定期在我院

复查。于2018年8月30日(术后16个月)复查时行小

肠结肠双期增强，考虑胃底部术后改变、胰尾前

方结节；后多次复查提示胰尾结节进行性增大。

2 0 1 9 年 5 月 1 4 日复查 M R I 提示胰尾部上方异常强

化结节(2.8 cm×2.6 cm)，较前增大(图2)。入院查

体：脐周痛，肝脾未及重大，腹水征(−)，肠鸣音

正常。初步诊断：腹部肿物，间质瘤复发。鉴别

诊断：结合患病史及相关辅助检查，目前诊断腹

腔间质瘤较明确。完善相关检查后于 2 0 1 9 年 6 月 
6日行腹腔病灶切除术，术后予抗感染、补液、镇

痛、对症支持等处理。术后门诊复查继续给予格

列卫(甲磺酸伊马替尼)400 mg/d口服治疗。

1.1  初诊术后病理资料

肉眼观：部分胃7 cm×4 cm×2 cm，切开见胃

黏膜有直径 3  c m 的溃疡型肿块，其下见 6 . 0  c m × 
4 . 5  c m × 4 . 0  c m 的 灰 白 结 节 状 物 ， 切 面 灰 白 质 软

似 编 织 状 。 镜 下 观 ： 肿 瘤 最 大 径 6  c m ， 细 胞 梭

形，核分裂 > 5 个/ 5 0  H P Fs ( 图3 ) 。免疫组织化学

结 果 ： D O G 1 ( + ) ， C D 1 1 7 ( + ) ， S D H B ( 弱 + ) ，

CD34(+)，SM A( −)，DES( −)，Caldesmon(+)，

S-100(−)，SOX10(−)，Ki-67增殖指数约8%(图4)。

分子病理检测：c-Kit基因11号外显子p.551P-554E 
del(c.1651-1662 del)，c-Kit基因(外显子9，12，13，

14，17和18)与PDGFRA基因(外显子12，14和18)序

列均未检测到突变。病理诊断：(胃底)GIST。

1.2  继发肿瘤术后病理资料

肉眼观：灰红灰黄脂肪5 cm×4 cm×2 cm，其

内可触及直径3 cm结节，多切面切开，切面灰红

灰白质中。镜下观：形态较为一致的长梭形细胞

排 列 成 束 状 或 编 织 状 结 构 ， 周 围 伴 有 丰 富 的 胶

原 纤 维 束 ， 细 胞 异 型 不 明 显 ， 核 分 裂 象 少 见 。

肿瘤最大径3  c m，核分裂< 5个/ 5 0  H P Fs (图3 )。

免疫组织化学结果：D O G 1 (弱+ )，C D 1 1 7 ( − )，

图1 胃部CT增强：胃底部可见一软组织肿块影向外突出于

胃轮廓外，边界清楚，其内可见较大溃疡，增强扫描呈中

度较均匀强化

Figure 1 Gastric CT enhancement: a soft tissue mass appears 

on the bottom of the stomach and protrudes outward from the 

outline of the stomach; the boundary is clear, and a large ulcer 

is visible in the stomach; the enhanced scan is moderately 

uniform

图2 胰腺MRI(A：T2WI；B：DWI)显示胰腺尾部上方可见

一类圆形肿块，呈稍长T2信号，DWI上呈高信号

Figure 2 Pancreatic MRI (A: T2WI; B: DWI) showed a type of 

round mass above the tail of the pancreas, and a slightly longer 

T2 signal and a high signal on DWI

A

B
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S D H B ( + ) ， C D 3 4 ( − ) ， S M A ( − ) ， D E S ( − ) ，

Ca l d esm o n ( − )，S - 1 0 0 ( − )，SOX 1 0 ( − )，K i- 6 7增

殖指数约 1 % ( 图 4 ) 。初步病理诊断： ( 腹腔 ) 考虑

为GIST，结合临床病史，符合肿瘤复发。分子病

理检测：c-Kit基因(外显子9，11，12，13，14，

1 7 和 1 8 ) 与 P D G F R A 基因 ( 外显子 1 2 ， 1 4 和 1 8 ) 序

列 均 未 检 测 到 突 变 。 补 充 免 疫 组 织 化 学 结 果 ：
β-catenin(+)(图5)。最终病理诊断：结合分子病理

检测及补充免疫组织化学结果，符合(腹腔)侵袭性

纤维瘤病(invasive aggressive fibromatosis，IAF)。

图3 HE染色结果(×200)

Figure 3 HE staining results (×200)

(A)初诊术后HE染色；(B)继发术后HE染色。

(A) HE staining for first surgery; (B) HE staining for second surgery.

图4 免疫组织化学染色结果(×200)

Figure 4 Immunohistochemistry staining results (×200)

(A~C)CD117，DOG1为阳性染色，SDHB为弱阳性染色；(D~F)CD117为阴性染色，DOG1和SDHB为弱阳性染色。

(A–C) CD117, DOG1 were positive staining and SDHB were weakly positive staining; (D–F) CD117 was negative staining while DOG1 

and SDHB were weakly positive staining. 
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2  讨论

G I S T 是 胃 肠 道 最 常 见 的 间 叶 组 织 肿 瘤 ，

起 源 于 C a j a l 间 质 细 胞 ， 其 发 生 主 要 源 自 c - K i t 和

PDGFRA基因突变[1]。GIST多发生于中老年患者，

4 0 岁 以 下 较 少 见 。 该 肿 瘤 临 床 行 为 变 化 较 大 ，

主要取决于肿瘤大小、有丝分裂率和病灶部位。

部分患者可表现为无症状，肿瘤为偶然发现。多

数患者早期症状非特异，比如腹部不适和腹胀，

后期可能出现消化道出血、腹痛、肿块或肠梗阻

等。其标准治疗方法为手术切除，对于转移或无

法手术切除的患者，使用靶向激酶抑制剂伊马替

尼可以显著提高生存率[2-3]。研究 [4-5]表明：伊马替

尼可以控制疾病长达6年。

AF非常罕见，发病率为(2~4)/100万 [6]，起源

于深部软组织纤维母细胞、肌纤维母细胞单克隆

增生性病变，局部复发率高，但很少发生远处转

移[7]，一直被认为是具有恶性倾向的良性病变[8]。

目前该病的具体发病原因及机制尚未证明，主要

易感因素可归纳为：家族性腺瘤性息肉病病史、

遗 传 性 肠 息 肉 综 合 征 ( G a r d n e r 综 合 征 ) 病 史 、 创

伤史、女性 [ 9 ]。A F患者中3 0 %的患者有创伤史。

Stoeckle等 [10]研究发现：21.7%的肿瘤来自于切口

瘢痕，68%~86%的腹部或腹腔内的侵袭性纤维瘤

病出现在腹部手术后的5年以内。同时也有学者[11]

推测可能是手术后破坏了肌肉纤维，局部出血、

血肿为肿瘤的发生、发展提供了有利条件。激活

Wnt信号通路可能是在分子水平揭示了该病的发病

机制，Lips等[12]发现AF特征性出现Wnt信号通路中

的腺瘤样结肠息肉基因(APC)突变失活，或者相关

编码基因突变，从而导致β-catenin异常高表达。同

时Alman等[13]发现无论是否合并APC基因突变，AF
患者均表现为β - c aten i n表达水平升高，这也许是

AF的一个重要的发病原因。目前为止，AF还没有

非常有效的治疗方案。研究 [14]表明：与安慰剂相

比，索拉菲尼治疗AF无进展生存率高。

IAF与GIST之间可能是存在联系的。Dumont
等 [15]评估了美国、澳大利亚及欧洲共10家机构中

的28名伴随有GIST的AF患者，75%的患者是先诊

断GIST后诊断AF，21%的患者是伴随发生，仅1例

患者先诊断A F后诊断G I ST。说明G I ST与A F并非

随机关联，GIST患者可能较易发生AF。本例组织

为形态较为一致的长梭形细胞排列成束状或编织

状结构且DOG -1弱阳性，加上患者之前有GIST病

史，极易误诊为GIST复发。而由于两者生物学行

为和治疗方法均不同，因此准确区分这两种疾病

至关重要。IAF需与GIST、软组织肉瘤、淋巴瘤、

孤立性纤维性肿瘤等相互鉴别。尤其是在GIST方

面：首先两者发病人群不同，GIST好发于中老年

人群， A F 可以发生于任何年龄段， G I S T 多有囊

变、坏死及钙化等，大多数与肠腔相通，增强扫

描 明 显 强 化 。 同 时 免 疫 组 织 化 学 方 面 ， G I S T 的

CD34，DOG -1，CD117表现阳性，这也不失为一

种较为有效的鉴别诊断方法。在术后发生的情况

下，IAF病应区别原发肿瘤复发或进展。

综上所述，IAF和GIST肿瘤均比较罕见，而两

者在临床表现、形态和免疫组织化学方面均存在

交叉，因此I AF很容易被误诊为GIST。当GIST术

后患者出现新的病灶时，无论病灶位置或是否正

在接受伊马替尼用于姑息治疗或辅助治疗，亦都

应当始终考虑到继发肿瘤的可能性，临床与病理

诊断均需更加慎重。
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