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１　病例报告

患者，女，５９岁，汉族，因间断性咯血个５月余，
近１周出现憋气于２０１６年９月９日入院。咽痒伴

有刺激性咳嗽，每次咳出少许新鲜血（量２～３ｍｌ），
无声音嘶 哑、发 热，无 咽 喉 部 不 适、吞 咽 及 呼 吸 困

难，近１周出现渐进性呼吸困难，活动后明显加重，
且伴痰多，无发热、双下肢肿胀。甲状腺功能减退２
年，近半年口服优甲乐（１片／晚）；特发性血小板增

高１２年，自２００９年于天津血液病研究所诊断后给

予α－干扰素治疗（每周２次）；２００７年行“左肾囊肿

切除术”。喉 动 态 镜 见：会 厌（－），双 侧 声 带 运 动

可，闭合佳，声 门 下 无 法 窥 见。胸 部ＣＴ：气 管 上 段

约第２气管环可见广基新生物附着于气管后壁；颈

部增强ＣＴ：气管上段约第２气 管 环 可 见 广 基 新 生

物附着于气管后壁，平对第６颈椎椎体，考 虑 血 管

源性肿瘤（图１）。于２０１６年９月９日急诊局部麻

醉下行气管切开术加全身麻醉下“支撑喉镜及气管

镜下 取 病 理 术、食 管 镜 检 术 加 内 镜 气 管 肿 瘤 切 除

术”。术中支撑喉镜下见：声门下１．５ｃｍ暗红色光

滑新生物。术中快速病理汇报：（气管肿物）气管黏

膜上皮下见排列的大量梭形细胞分布，细胞具有异

性性，细胞间少些浆细胞浸润，倾向间叶源性肿瘤，
确诊待石蜡 及 免 疫 组 织 化 学 检 测 结 果。术 后 病 理

结果：符合气管炎症性肌纤维母细胞瘤（ｉｎｆｌａｍｍａ－
ｔｏｒｙ　ｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｉｃ　ｔｕｍｏｒ，ＩＭＴ）。免疫组织化学

检测结果：ＡＬＫ（＋），Ｂｃｌ－２（－），ＣＤ３４（－），ＣＤ６８
（＋），ＣＫ（－），ＥＭＡ（－），Ｓ－１００（局 部＋），ＳＭＡ
（－），ｋｉ－６７（＋５％）。见图２。

２　讨论

ＩＭＴ是一种具有复发潜能的中间型纤维 母 细

胞（肌纤 维 母 细 胞 肿 瘤）〔１〕，原 发 于 喉 气 管 的ＩＭＴ
更为少见，肺是ＩＭＴ的常见发病部位，但肺外任何

　　图１　颈部增强ＣＴ　气管上段约第２气管环可见广基新生物附着于气管后壁，平对第６颈椎椎 体；１ａ：平 扫；１ｂ：冠 扫；

图２　免疫组织化学检测结果　２ａ：梭形细胞可见ＡＬＫ（＋）；２ｂ：梭形细胞ＣＤ６８（＋）。

１大连医科大学附属第一医院耳鼻咽喉科（辽宁大连，１１６６００）
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部位均可发生，主要发生于儿童和年轻人的软组织

和内脏，临床和影像学诊断困难，其病理 组 织 学 形

态复杂，发生于气管者更为少见。

ＩＭＴ是一种由肌纤维母细胞和纤维母细胞分

化的肿瘤细胞组成的肿瘤，瘤细胞常呈 梭 形，伴 有

炎细 胞 浸 润，多 发 生 于 小 孩 和 青 年 人 腹 腔〔１〕。

ＷＨＯ定义为：一种由分化的肌纤维母细胞性梭形

细胞组成，常 伴 大 量 浆 细 胞 和（或）淋 巴 细 胞 的 肿

瘤，由于 有 可 能 复 发 或 者 远 处 转 移，属 中 间 型 肿

瘤〔２〕；其生物学行为具有异质性，一部分ＩＭＴ表现

为“良性”，完整切除后多年未复发，但一部分ＩＭＴ
即使初次手术即表现为良性，但常反复 发 作，多 次

复发后可有侵袭性的生物学行为，组织学亦可出现

细胞异形性，核分裂象增多及坏死，甚至 出 现 远 处

转移〔３〕。Ｃｏｆｆｉｎ等〔４〕报道了８４例肺外ＩＭＴ疾病，
随访５３例，其中１３例在术后１～２４个月出现１次

或多次复发，但均未发生远处转移。虽然在过去的

几年中ＩＭＴ被认为是良性的，手术切除后复发、潜
在的转移扩散以及近期细胞遗传学的研究表明，其
是恶性肿瘤〔５〕。

气管ＩＭＴ 非 常 罕 见，占 呼 吸 道 原 发 肿 瘤 的

０．０４％～０．０７％〔６〕。其发病机制一直备受争议，主
流观念认为ＩＭＴ是创伤、自身免 疫 以 及 反 复 感 染

所引起的反复炎症后 形 成 的 肿 瘤〔７〕。大 部 分 的 呼

吸系统ＩＭＴ原发于肺实质，术前病史、症状及辅助

检查（喉镜、支气管镜、影像学检查）难以确诊，气管

ＩＭＴ在临 床 和 影 像 学 表 现 上 通 常 容 易 误 诊 为 肺

癌、（主气管）声门下喉癌或者血管瘤，早期易误 诊

为哮喘等肺部疾病，即使术中行冷冻快速检查亦有

误诊。此例患者全身麻醉插管比较困难，这是该病

例的难点及重点之处，故需行局部麻醉下低位气管

切开术，最后在全身麻醉下取病理检查 食 管，依 靠

病理学及免疫组织化学检测明确诊断。术 中 取 切

缘送快速病理检查示：无异型性梭形细 胞，确 定 肿

物切除干净。术后其组织学特征表现为 肌 纤 维 母

细胞增生呈模糊的席纹状并有不同程度炎细胞 浸

润，如淋巴 细 胞、血 细 胞、巨 噬 细 胞 等。气 管ＩＭＴ
相当罕见；治疗上考虑完全切除，预后一般良好，复
发较为少见〔８〕。ＩＭＴ中５０％有间变性淋巴瘤激酶

基因重排阳性，故考虑给予间变性淋巴瘤激酶抑制

剂如克唑替尼治疗〔９〕。此外，由于对ＩＭＴ生物学

特性尚不清楚，对于ＩＭＴ患者术 后 应 坚 持 长 时 间

随诊观察。
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