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孤立性纤维性肿瘤的临床病理特征

黄述斌，李松梅，徐亮，方伟，王美玲

(池州市人民医院病理科，安徽 池州 247100)

[摘　要]	 目的：探讨孤立性纤维性肿瘤(solitary fibrous tumor，SFT)的临床病理特征、免疫表型和生物学行

为。方法：对11例SFT进行组织学观察及免疫组织化学染色，随访观察并分析其临床病理特征和

免疫组织化学表型特点。结果：11例SFT病例中，男8例，女3例，年龄40~76岁，发生部位广泛，

其中诊断恶性2例，随访中复发1例，死亡2例。特征性组织学形态为疏密相间的肿瘤细胞伴有较多

胶原纤维形成，瘤细胞排列无固定模式，多有血管外皮瘤样结构，恶性者具有特殊形态和高增殖

活性。免疫组织化学染色STAT6和CD34阳性率高，Bcl-2和CD99的敏感性略低，但在恶性SFT中，

CD34表达可缺失。结论：SFT是一种相对少见的软组织肿瘤，有其独特的组织形态学特征，其生

物学行为中间性到恶性，免疫组织化学有助于辅助诊断并与其他软组织梭形细胞肿瘤鉴别。
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Clinicopathological features of solitary fibrous tumor
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Abstract Objective: To investigate the clinicopathological features, immunophenotype and biological behavior of solitary 

fibrous tumor (SFT). Methods: We enrolled 11 cases of SFT and reviewed medical records. Histopathological 

and Immunohistochemical analysis was performed on them. Clinical follow-up was performed on all cases (1– 

48 months). Results: Among the 11 cases of SFT, including 8 males and 3 females, aged 40 to 76 years, 2 cases 

were malignant, 1 case recurred and 2 cases died from disease. Histologically, SFT are characterized by alternating 

hypercellular and hypocellular areas. Tumor cells arrange in a discernible architecture with ropy collagen fibers. 

Hemangiopericytoma (HPC)-like architecture is common. However, the malignant counterparts have distinct 

morphology and high proliferation index. Immunostaining for STAT6 and CD34 are consistently positive, 

while bcl-2 and CD99 staining are less sensitive. Notably, the expression of CD34 can be lost in malignant SFT. 

Conclusion: SFT is a relatively rare mesenchymal tumor with specific morphology, which shows intermediate 

to malignant behavior. Appropriate immunohistochemical analysis can help pathologists avoid misdiagnosis and 

differentiate from other spindle cell tumors.
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孤立性纤维性肿瘤(s o l i t a r y  f i b ro u s  t u m o r，

SFT)是一种好发于胸膜的纤维母细胞源性肿瘤，

瘤 细 胞 具 有 C D 3 4 阳 性 树 突 状 间 质 细 胞 分 化 。 除

胸 膜 外 ， S F T 可 以 发 生 于 躯 体 多 个 部 位 ， 如 脑 
膜 [1]、头颈部 [2]、腹腔 [3]、阴囊 [4]等，几乎全身均

可发生。其组织形态学具有多样性，生物学行为

为低度恶性潜能或者恶性，2013年版WHO分类中

编码为“1”，但诊断恶性SFT尚缺乏一致的客观

标准。本研究收集池州市人民医院1 1例具有完整

生存随访资料的SFT病例，分析其临床病理特征并

复习近年来相关文献，探讨SFT的临床病理特点、

免疫表型、分子遗传学特征及生物学行为。

1  对象与方法

1.1  对象

收集池州市人民医院2014至2018年间明确诊

断为S F T的1 1例患者，所有病例由两位以上具有

高级职称病理专家复核诊断，均有完整的随访资

料。本研究经池州市人民医院医学伦理委员会批

准，所有患者知情同意。

1.2  方法

所 有 标 本 经 1 0 % 中 性 缓 冲 甲 醛 固 定 ， 常 规

脱 水 制 片 ， H E 染 色 ， 光 镜 观 察 。 免 疫 组 织 化

学 染 色 采 用 E nV i s i o n 两 步 法 ， 所 用 抗 体 C D 3 4 ， 
B c l - 2，CD 9 9，STAT 6，CK pan，SM A，S - 1 0 0，

Ki-67及二抗试剂盒均购自福州迈新生物技术开发

有限公司，按说明书操作。

2  结果

2.1  临床资料

1 1 例 病 例 中 ， 男 8 例 ， 女 3 例 ， 年 龄  
4 0 ~ 7 6 岁；发生于胸膜 5 例，后纵隔 1 例，背部皮

下 1 例 ， 颏 下 1 例 ， 左 下 肺 1 例 ， 后 腹 膜 1 例 ； 肿

瘤最大径1 . 0 ~ 1 7 . 5  c m，其中2 例为穿刺活检组织  
(表1)；肿瘤切面均为实性灰白及灰红色，部分有

黏液感，边界多较为清楚，部分病例鱼肉样伴有

出血和坏死灶。例2和例9因肿块较大并侵犯包绕

大血管或肋骨，临床诊断为恶性肿瘤，明确诊断

后，患者未接受手术治疗。

2.2  随访情况

随访时间 1 ~ 4 8 个月，其中例 1 于 4 7 个月后复

发，表现为胸膜多发性结节，最大径6.0 cm，临床

予以姑息性切除，术后诊断为恶性SFT，目前仍在

随访中；另有2例患者死亡，余目前仍在随访中。

表1 11例SFT患者临床病理资料

Table 1 Clinicopathological data of 11 patients with SFT

序号 性别 年龄/岁 肿瘤部位 肿瘤最大径/cm 诊断 随访情况

1 女 40 胸膜 17.5 SFT 47个月后复发，再次手

术诊断恶性SFT

2 男 73 后纵隔 穿刺组织 SFT 临床恶性，放弃治疗，

18个月后死亡

3 男 59 左下肺 13.5 恶性SFT 35个月后死亡

4 男 76 颈部 6.0 成脂肪型

SFT

34个月

5 男 56 胸膜 18.0 SFT 26个月

6 男 53 背部 10.0 成脂肪型

SFT

9个月

7 男 52 颏下 1.0 SFT 6个月

8 女 73 胸膜 12.0 恶性SFT 6个月

9 男 73 胸膜 穿刺组织 SFT 3个月

10 女 74 胸膜 4.5 SFT 2个月

11 男 56 后腹膜 7.2 SFT 1个月
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2.3  镜检

所有病例均可见不同程度的细胞丰富区与细

胞 稀 疏 区 交 替 分 布 ( 图 1 ) ， 细 胞 丰 富 区 内 瘤 细 胞

呈 短 梭 形 或 卵 圆 形 ， 胞 质 较 少 ， 核 染 色 质 均 匀  
(图2)，细胞稀疏区内瘤细胞呈纤细的梭形，细胞

间有丰富的粗细不等、形状不一的胶原纤维，有

的区域胶原纤维呈粗大的瘢痕疙瘩样(图3)；瘤细

胞排列形式多样，杂乱状、席纹状、波浪状、条

索状、血管外皮瘤样结构均可见到，部分有黏液

变性或囊性变；其中2例诊断为成脂肪型SFT者，

肿瘤内可见分化成熟的簇状或小叶状脂肪组织散

布，脂肪成分约占肿瘤组织的10%~15%。瘤细胞

异型性不明显，核分裂象罕见。诊断为恶性 S F T
者，肿瘤细胞异型性大，细胞密度显著增加，核

分裂象多见( > 4个/ 1 0  H P F)，并可见瘤组织出血

坏死。

2.4  免疫组织化学

11例SFT病例均表达CD34(图4)，其中例1数年

后复发为恶性SFT后，CD34表达缺失；大部分病例

表达CD99及Bcl-2(图5)，STAT6在所有病例细胞核

中都有不同程度的阳性表达(图6)，其余CK pan，

SMA，S-100等标志均为阴性或为微弱的灶性表达。

图1 肿瘤细胞丰富区与细胞稀疏区交替分布(HE，×100)

Figure 1 Tumors are characterized by alternating hypercellular 

and hypocellular areas (HE, ×100)

图2 细胞丰富区内瘤细胞呈短梭形或卵圆形，席纹状排列

(HE，×200)

Figure 2 In the hypercellular area, tumor cells were spindle or 

ovoid, arranged in storriform pattern (HE, ×200)

图3 肿瘤细胞短梭或卵圆形，瘤细胞间有丰富的胶原纤维

(HE，×200)

Figure 3 Ropy collagen fibers were intermixed with spindle 

cells (HE, ×200)

图4 肿瘤细胞弥漫性表达CD34(EnVision, ×200)

Figure 4 Diffusely positive expression of CD34 in tumor cells 

(EnVision, ×200)

图5 肿瘤细胞弥漫性表达Bcl-2(EnVision，×200)

Figure 5 Diffusely positive expression of Bcl-2 (EnVision, ×200)
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3  讨论

S F T 是一种相对少见的软组织肿瘤，因其好

发于胸膜而被认为是间皮起源，但随后的研究证

实其起源于一种CD34阳性的树突状间叶细胞，并

向纤维母/肌纤维母细胞分化。SFT好发于胸膜，

在胸膜外其他部位也有发生，如中枢神经系统、

头颈部、呼吸道、纵隔、软组织、后腹膜、阴囊

等。研究[1]发现：发生于中枢神经系统的血管外皮

细胞瘤因组织形态学、免疫表型和分子遗传学改

变与SFT极为类似，属于同一瘤谱，2013版WHO
分类中将其归入SFT中。

大部分SFT表现为缓慢生长的无痛性肿块，边

界往往比较清楚，所产生的临床症状主要是压迫症

状，如果为恶性SFT则有浸润性表现，本组病例3在

术后1年复发转移后出现严重的低血糖症状，可能

与副肿瘤综合征有关，肿瘤产生胰岛素样生长因子

(IGF-2)，与胰岛素受体结合并激活从而导致外周组

织和肿瘤摄取葡萄糖增加进而导致低血糖症[5]。

SFT的组织学形态具有多样性，包含了一个很

宽泛的组织学谱系，但几乎所有的SFT都有一些共

同的组织学特征：细胞丰富区和细胞稀疏区交替

分布；瘤细胞间有丰富的胶原纤维，有时呈粗大

的瘢痕疙瘩样；瘤细胞排列方式多种多样，呈现

无模式性生长，血管外皮瘤样结构常见。另外，

肿瘤可以附于细胞、出现巨细胞围绕假血管样腔

隙(巨细胞型)、瘤内出现成熟脂肪组织(成脂型)、

瘤内见密集成簇的上皮样卵圆形细胞、瘤组织黏

液变性等。

约 1 0 % 的 S F T 呈 现 恶 性 特 征 ， 主 要 表 现 为 ：

细 胞 核 的 异 型 性 明 显 增 加 、 显 著 增 加 的 细 胞 密

度、肿瘤性坏死及核分裂 > 4 个/ 1 0  H P F [ 6 ]。实际

工作中，存在一些肿瘤组织未达到上述诊断恶性

标准，但在细胞密度、异型性、核分裂象数以及

出血坏死上均不同于良性者，建议报告为非典型

SFT，并提示临床其低度恶性生物学行为。此外，

若肿瘤最大径>10 cm常常提示恶性可能。最近文

献[7-8]报道：部分SFT在良性SFT的区域之外，出

现高度恶性的肉瘤区域或者恶性的神经内分泌及

鳞状上皮分化，肉瘤区域可以出现骨肉瘤或横纹

肌肉瘤等异源性分化，称为去分化SFT，提示对于

肿瘤标本的取材和组织学检查应仔细全面。

C D 3 4 对 S F T 有较高的敏感性，表达 C D 3 4 ，

B c l - 2 和 C D 9 9 在其诊断中起重要作用。部分恶性

SFT失表达CD34，本组病例1在4年后复发转化为

恶性，CD 3 4失去表达。B c l- 2和CD 9 9在SF T中的

表达敏感性与特异性略低。有研究[9]显示：SFT中

存在12q重排，形成NAB2- STAT6融合基因，可以

通过RT-PCR或者NGS检测证实。另外有研究 [10]发

现：约28% SFT病例存在TERT启动子突变并可能

与不良预后相关。新近的基因表达研究 [11]发现：

SFT高表达GRIA2基因，GRIA2可以作为SFT的一

种新标志物，除隆突性皮肤纤维肉瘤和肌上皮瘤

等少数肿瘤外，GRIA2在其他类型的软组织肿瘤中

多为阴性。对于SFT的诊断，研究[12]发现免疫组织

化学STAT6的核表达可作为一种替代工具来辅助证

实存在NAB2-STAT6融合基因。近期研究资料[13]表

明STAT6对SFT的诊断具有特异性。联合使用免疫

组织化学标志STAT6，CD34，Bcl-2和CD99对于诊

断SFT有较高的准确性。

本 病 需 要 与 多 种 梭 形 细 胞 间 叶 源 性 肿 瘤 鉴

别 ， 如 梭 形 细 胞 滑 膜 肉 瘤 、 隆 突 性 皮 肤 纤 维 肉

瘤、低度恶性肌纤维母细胞肉瘤、神经纤维瘤、

低度恶性外周神经鞘膜瘤、促结缔组织增生性间

皮 瘤 等 ， 每 种 肿 瘤 都 有 其 相 对 特 异 的 组 织 学 特

征。尤其需要注意的是成脂型SFT，由于肿瘤内含

有脂肪，需要与皮下富含脂肪的肿瘤相鉴别，主

要有：1 )脂肪肉瘤，脂肪肉瘤有明确的多泡状或

单泡状脂母细胞，表现为细胞质内圆、光、空的

特点，核深染或者畸形，核膜有压迹，肿瘤组织

内缺乏绳索样的胶原纤维。而成脂型SFT中的脂肪

均为成熟脂肪，缺乏脂母细胞特征，常常有胶原

纤维存在。2 )梭形细胞脂肪瘤，常常可见多核巨

细胞，细胞核花环状排列，缺乏分枝状血管。其

组织学及免疫表型上与成脂型SFT有类似之处，故

推测可能与SFT为同一谱系的肿瘤，起源于CD34
阳性的血管周干细胞向不同方向分化。3 )血管平

滑肌脂肪瘤，梭形细胞围绕畸形的厚壁血管呈束

图6 肿瘤细胞弥漫表达STAT6，定位于细胞核(EnVision，

×200)

Figure 6 Diffusely positive expression of STAT6 in nuclear of 

tumor cells (EnVision, ×200)
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状排列为其主要特征，脂肪成分簇状或散在分布

在 周 围 ， 免 疫 组 织 化 学 特 征 性 地 表 达 H M B 4 5 和

Melan-A，不表达CD34和STAT6。总之，结合肿瘤

部位、 S F T 肿瘤细胞疏密相间和大量细胞间胶原

的组织学特征，辅之以免疫标志STAT6，CD34，

Bcl-2和CD99的联合运用，一般均可鉴别。

SFT的治疗主要以手术完整切除为主，SFT大

多遵循良性的生物学行为，具有良好的疗效，但

仍有部分患者术后出现复发，所以WHO将其界定

为中间型肿瘤，提醒临床要密切随访。恶性SFT患

者具有明显的侵袭性行为，局部复发与远处转移

率较高，预后较差。文献[10]报道，TERT启动子

突变在老年人、肿瘤体积较大以及具有临床病理

特征高风险的SFT患者中更常见，提示与不良预后

相关，将TERT启动子突变状态与多变量风险预测

模型相结合，可以提高对SFT患者的风险预测。值

得注意的是，偶有组织形态学是良性的 S F T ，术

后出现复发和转移，如例1患者，说明组织形态学

与生物学行为并非完全一致，原因可能与手术未

切净、标本取材数量不足或者肿瘤出现去分化有

关；另外，穿刺标本由于取材有限，不能反映病

变全貌，也不能很好地预测其生物学行为，需要

密切结合临床及影像学。

综上所述，SFT是一种少见的软组织肿瘤，临

床主要以压迫症状为主，组织学谱系相对宽泛，

但 有 其 相 对 特 征 性 的 组 织 学 形 态 和 免 疫 表 型 ，

WHO将其划入中间型肿瘤中，少部分病例呈恶性

生物学行为。其组织学形态与生物学行为间可能

存在不一致性，日常工作中需要密切随诊。
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