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内镜下切除胃丛状血管黏液样肌纤维母细胞瘤1例
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【提要】　丛状血管黏液样肌纤维母细胞瘤是一种罕见的间叶源性肿瘤，文中报道了 1例年轻女

性患者，病灶位于胃体上段大弯侧，具有典型的组织病理学和免疫组化特征，行内镜黏膜下肿物挖除

术成功切除，术后6个月内镜复查见原病灶处愈合良好。

【关键词】　胃肠内窥镜；　内镜黏膜下肿物挖除术；　丛状血管黏液样肌纤维母细胞瘤
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患 者 女 ，32 岁 。 体 检 发 现 CA19‑9（34.04 U/mL）、

CA24‑2（37.31 U/mL）升高。进一步完善腹部 CT 平扫示胃

体上段大弯侧片状密度增浓影向胃腔突出（图 1）；诊断：胃

黏膜皱襞肥大（？），黏膜下占位（间质瘤？）。腹部MRI平扫+
增强示胃体上段大弯侧黏膜下富血供占位性病变，考虑间

质瘤可能，血管源性肿瘤待排；胃壁浆膜外邻近结构无明显

受累（图 2）。超声内镜示胃体隆起，呈中等偏低回声区，位

于黏膜下层，凸向腔内生长，边界清楚，内部回声欠均匀（图

3）。患者知情同意后要求行内镜下切除。手术过程：于病

灶基底部注射亚甲蓝生理盐水，病灶隆起满意后行内镜黏

膜下肿物挖除术，术中、术毕创面及创缘予热钳充分止血，

并置入 11 枚止血夹封闭创面，手术过程顺利，创面无明显

出血、穿孔等征象出现（图 4）。大体观察：肿瘤切面黏液感，

灰白，质中；显微镜下观察：黏膜固有层至黏膜下层见一肿

瘤性病变，大小 2.2 cm×1.8 cm×1.8 cm，结节状、丛状生长，

镜下见增生的梭形、卵圆形纤维母/肌纤维母细胞，未见明

确核分裂像，间质黏液样变，分枝状毛细血管增生，部分区

域可见反向生长的胃腺体增生并囊性扩张（图 5），标本边切

缘及基底烧灼切缘未见病变累及。免疫组化染色：SMA
（+），desmin（部分+），h‑caldesmon（+），S100（-），SDHB（-），

CD34（-），CD117（-），DOG1（-），P53（野生型着色），

Ki‑67（1%+），ALKp80（-），STAT6（-），β‑catenin（膜+）（图

6）。特殊染色：AB 染色（黏液样基质+），PAS（-）。分子病

理检测：未检测到 KIT 基因、PDGFRA 基因热点突变，未检

测到GLI1基因分离。 最终诊断：结合镜下形态、免疫组化、

分子病理结果，倾向胃丛状血管黏液样肌纤维母细胞瘤

（plexiform angiomyxoid myofibroblastic tumor，PAMT）。术后

6个月复查内镜示原病灶处愈合良好，胃壁 5层结构完整，

未见异常回声影（图7）。

讨论 PAMT又称丛状血管黏液瘤，是一种罕见的间叶

源性肿瘤，于 2007年首次报道［1］，通常见于胃，具有独特的

丛状结构，显微镜下可见梭形细胞被黏液样基质包绕，并具

有丰富的树状毛细血管。Miettinen 等［2］估计 PAMT 的发病

率不到胃间质瘤的 1/150，也有文献指出其发病率约为

1.7%［3］，Su 等［4］统计了 2007—2018 年全球报道的 PAMT 病

例数后估计 PAMT 的发病率超过 9.17例/年。有报道显示，

PAMT患者的年龄跨度在 5~81岁，平均年龄 43.3岁，女性患

病率略高（占 56%），肿瘤主要位于胃窦和幽门（76%），少数

可位于胃底、胃体、十二指肠、空肠、盲肠、胆囊、后纵隔、食

管等，肿瘤长径最小 0.8 cm，最大可达 17 cm，平均 5 cm，常

见症状包括腹部不适及疼痛（43%）、贫血（15%）和黑便

（9%），其他临床表现包括恶心、呕吐、呕血、头晕和体重减

轻等［5］。本例为年轻女性患者，无任何症状和体征，肿瘤生

长在胃体，病灶部位较罕见。
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图 1 腹部CT平扫示胃体上段大弯侧一片状密度增浓影向胃腔内突出，横断面范围 3.1 cm×2.9 cm  图 2　腹部MRI平扫+增强示胃体上

段大弯侧黏膜下一不规则结节，突向胃腔，大小 2.6 cm×1.5 cm×2.2 cm，呈稍长 T1、长 T2信号，增强后呈明显渐进性强化 2A：T1加权像；

2B：T2加权像；2C：增强期T1加权像 图 3　超声内镜检查示病灶处呈中等偏低回声区，内部回声欠均匀，病灶位于黏膜下层，凸向腔内

生长，大小约 2.3 cm×1.5 cm，边界清楚 图 4　内镜下肿物切除治疗过程 4A：胃镜下见胃体上段大弯侧一隆起性病灶；4B：行内镜黏膜

下肿物挖除术；4C：手术创面；4D：金属夹缝合创面；4E：手术标本 图 5　内镜黏膜下肿物挖除术后病理 5A：肿瘤组织呈丛状、结节状

生长，位于黏膜固有层至黏膜下层，部分区域见胃腺体向黏膜下层浸润，腺体囊性扩张 HE ×2.5；5B：肿瘤细胞呈梭形、卵圆形，胞质浅

染，未见明确核分裂像，间质黏液样变，分枝状毛细血管增生 HE ×100 图 6　免疫组化EnVision 法 ×40 6A：肿瘤细胞表达 SMA；

6B：肿瘤细胞部分表达desmin；6C：肿瘤细胞表达h‑caldesmon 图7　内镜黏膜下肿物挖除术后6个月内镜复查 7A：白光模式下原病灶

处愈合良好；7B：窄带光成像模式下原病灶处愈合良好；7C：超声内镜下见原病灶处胃壁5层结构完整，无异常回声影
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PAMT无特征性影像学表现。CT可见富血供的囊实性

结构［6］，显示动脉期轻度强化、静脉期及延迟期进行性强

化［7］。MRI显示肿瘤呈均匀渐变强化［8］。PAMT在内镜下多

表现为黏膜下肿瘤，光滑或凹陷，有糜烂或溃疡；超声内镜

可显示不均匀的低回声黏膜下肿块［8‑9］。组织学上，PAMT
呈丛状、多结节样生长模式，具有黏液样基质，富含树状毛

细血管，肿瘤细胞大小相对均匀，核圆或卵圆形，胞浆轻度

嗜酸性，核仁不明显［2］；免疫组化上，多数病例中 vimentin、
SMA和MSA呈弥漫阳性，而 desmin、CD10和 h‑caldesmon可

呈灶状阳性，部分案例孕激素受体（progesterone receptor，
PR）阳性，这不仅表明PAMT可能来源于对激素敏感的前体

胃间充质细胞，还表明潜在性激素治疗可能［7］。其他抗体，

如 CD‑117、DOG‑1、CD‑34 和 S‑100、β‑catenin、 ALK 和细胞

角蛋白均为阴性。KIT 或 PDGFRA 基因未发现突变，少数

病例可显示人类肺腺癌转移相关转录本 1（metastasis 
associated lung adenocarcinoma transcript 1，MALAT1）和胶质

瘤 相 关 癌 基 因 同 源 基 因 1（Glioma‑associated oncogene 
homolog 1，Gli1）基因易位［7，10］，提示必要时可行分子学检测

作为PAMT辅助诊断手段。

为避免过度治疗，PAMT需与其他原发性肿瘤鉴别。（1）
胃肠道间质瘤（gastrointestinal stromal tumors，GISTs）：极少

数 GISTs可呈黏液变性［9］，黏液样 GISTs和琥珀酸脱氢酶缺

陷型胃肠间质瘤（SDH‑deficient GISTs）可显示丛状或多结

节生长模式，梭形细胞增殖，以及丰富的黏液样基质和薄壁

血 管［11］，但 多 数 GISTs 免 疫 组 化 示 CD‑117、CD‑34 和

DOG‑1阳性，可检测到KIT或PDGFRA基因突变［2］。（2）炎性

肌纤维母细胞瘤：常见于儿童和青少年，通常由成束或漩涡

状排列的梭形肌纤维母细胞或成纤维细胞组成，间质富含

炎细胞，免疫组化示ALK‑1阳性［12］。（3）胃肠道神经鞘瘤：肿

瘤实质由排列交叉束状、带状、栅栏状及波浪状长梭形肿瘤

细胞组成，周边出现淋巴细胞套，并可有生发中心，免疫组

化标记物 S‑100阳性［13］。（4）平滑肌瘤和平滑肌肉瘤：平滑肌

瘤肿瘤细胞一般呈束状排列，部分可表现为丛状结构，细胞

核呈纺锤形，胞浆嗜酸性明显，显示弥漫性、显著平滑肌免

疫表型；而PAMT肿瘤细胞一般不呈束状排列，胞浆也不像

平滑肌瘤那样强嗜酸性，免疫表型仅显示部分平滑肌分化。

平滑肌肉瘤具有明显的细胞异型性及病理性核分裂象，而

PAMT缺乏细胞异型性及核分裂象。（5）纤维瘤病：肿瘤细胞

呈长束排列，无丛状生长特征，约 60% 的病例中表现为

β‑catenin 阳性［14］。（6）孤立性纤维性肿瘤：以均匀一致梭形

细胞为特征，瘤细胞间含有粗细不等的胶原纤维，明显时可

呈瘢痕疙瘩样，富于细胞和细胞较少区域交替排列，

CD34阳性。（7）胃母细胞瘤：是一种双相分化肿瘤，发生于

胃固有肌层，由形态一致的梭形细胞和排列成巢状的上皮

细胞组成，通常具有多结节生长模式的黏液样背景，存在

MALAT1‑ GLI1 基因融合，但其表达 CD56 和 CD10 而不是

SMA；除此之外，PAMT缺乏明显的上皮成分也是鉴别要点。

（8）转移性肿瘤：如低级别子宫内膜间质肉瘤，多由卵圆形

和梭形细胞构成，在肌壁内呈结节状生长，可出现局灶或弥

漫的黏液样变及纤维变性，但其间质内富于类似螺旋动脉

样的小动脉，且瘤细胞弥漫性表达 CD10、ER、PR，而 SMA 
和 desmin仅灶状阳性，患者的临床病史及体检结果有助于

鉴别诊断。

目前，PAMT的治疗仍以外科手术切除为主，手术方法

取决于肿瘤的大小和位置，仅约 5% 病例行内镜下切除［4］。

依据现有文献，PAMT 的肿瘤细胞有丝分裂活性极低，

Ki‑67染色通常<5%+，随访时间从 0.7到 306个月不等，未见

恶性进展、局部复发或转移者，呈良性的生物学行为［2，4‑5，15］，

因此内镜切除理论上是可行的，且与外科切除相比，内镜切

除术对患者的伤害更小。本例行内镜黏膜下肿物挖除术成

功切除，术后6个月内镜复查见原病灶处愈合良好。

总之，胃 PAMT是一种极其罕见的间叶性肿瘤，已引起

越来越多的临床关注，其诊断非常困难，目前仍难以通过临

床症状结合内镜超声、CT、MRI等辅助检查进行诊断，术前

抽吸活检和冰冻切片或有助于提高该病的诊断率，但最终

仍需依靠免疫组织化学来诊断和排除胃肠道间质瘤，从而

减少因临床误诊而导致的伊马替尼靶向治疗等不当治疗。

认识该疾病是诊断的第一步，继续报道该罕见肿瘤是必要

的，需要更多的病例和密切的随访观察，以便进一步了解疾

病过程，从而制定更合适的治疗计划。
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