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　　[摘要]　炎性肌纤维母细胞瘤(inflammatorymyofibroblastictumor,IMT)是一种罕见的间叶性来源的肿

瘤,本文报道1例小儿男性气管腔内IMT,结合文献复习该疾病的临床特点、诊断、治疗及预后,并进行IMT与错

构瘤的鉴别诊断以最终确诊该患儿肿瘤性质。
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Abstract　Inflammatorymyofibroblastictumorisararetumorofmesenchymalorigin.Acaseofintratracheal
inflammatorymyofibroblastictumorinamalechildwasreported.Theclinicalcharacteristics,diagnosis,treat-
mentandprognosisofthediseasewerereviewedbasedontheliterature,andadifferentialdiagnosisbetweenin-
flammatorymyofibroblastictumorandhamartomawasperformedtoultimatelyconfirmthenatureofthetumorin
thechild.
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1　病例报告

　　患儿,男,5岁7个月,汉族。因“呼吸困难40
余天”于2014年6月就诊于我院。患儿家长于40
余天前发现患儿无明显诱因出现呼吸困难,活动后

加重。无夜间睡眠憋醒,无胸痛咳嗽,无面容青紫。
患儿因呼吸困难进行性加重,就诊于当地医院,给
予口服抗炎药物治疗,症状无改善,遂至我院就诊

并收入院。患儿既往无先天性心脏病、哮喘等病

史。专科体检:三凹征(+),呼吸时伴有明显喉鸣

音,咽部黏膜充血,双侧扁桃体Ⅰ度肿大,未见明显

脓栓。电子喉镜检查:气管上口新生物阻塞大部分

气管影响通气。颈部CT平扫(图1)示:颈部C6~
C7水平气管腔内膜部见一软组织密度的类圆形肿

物向腔内突出,密度均匀,边界较清晰,表面光滑。
初步诊断:①气管肿物;②喉梗阻(Ⅲ度)。因患儿

存在较严重的呼吸困难,喉梗阻Ⅲ度,电子喉镜显

示气管上口新生物阻塞大部分气管影响通气,遂决

定入院当天给予氧气吸入并积极完善术前检查评

估,并于入院第2天行气管切开及气管肿物切除

术。术前麻醉医师评估张口度、颈椎活动度正常,

ASA分级Ⅱ级,气道有梗阻,麻醉风险高;遂决定

先予患儿在七氟醚诱导下置入喉罩,保留自主呼

吸;手术首先纵行切开第4~5气管环置入气管插

管(ID4.5),行控制通气(IPPV),静吸复合全身麻

醉后,再自颈部气管切开口向上延伸至第1气管环

水平,见环状软骨下缘至第3气管环水平气管膜部

有一约花生大小的实性肿物,堵塞大部分管腔,无
包膜,基底宽,质脆,呈鱼肉样,易出血,随后分离周

围组织,切除肿物。术中冷冻病理结果:梭形细胞

伴有炎细胞混合性病变,表面被覆鳞状上皮呈轻度

增生,不能除外炎症及纤维母细胞性病变,需常规

病理及免疫组织化学进一步诊断。手术最后将颈

部第1~5气管环与两侧皮肤缝合气管造瘘,待术

后麻醉清醒更换内径6mm 的金属气管套管。术

后患儿一般情况好,生命体征平稳,无呼吸困难、吞
咽困难,无咯血,气管套管通畅,颈部切口无出血无

脓性分泌物。因需要等待常规病理结果且考虑患

儿年龄较小,对术后呼吸方式改变不适应以及对手

术承受能力较差易发生不可预见的并发症,遂嘱患

儿继续留院观察。术后常规病理示:(气管)以梭形

细胞为主病变,表面被覆少量鳞状上皮,其内混合

有分化良好腺体及慢性炎细胞,考虑为以平滑肌为
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主的错构瘤或肌纤维母细胞肿瘤;免疫组织化学:
SMA部分细胞(+),CK、EMA 上皮(+),Bcl-2
(-),Desmin(-),ALK(-),HMB45(-),CD34
血管(+),β-catenin(-),S-100(-),Ki-67阳性率

约1%。院外病理会诊报告示肿瘤细胞大多以缺

乏明显的核仁泡状染色质的细胞核为特点。散在

的非典型细胞中未看到核分裂。背景中出现众多

淋巴细胞。免疫染色评估的皮损梭形细胞中,所有

标志物都显示为阴性,包括 Desmin,SMA,S100,
CD34,ALK,Cytokeratin,EMA,BCL2,β-catenin
和 HMB45。Ki-67染色非常低。基于整体形态,
将这一肿瘤归为炎性肌纤维母细胞瘤(inflamma-
torymyofibroblastictumor,IMT)。术后第15天

患儿恢复良好,无术后并发症,嘱颈前戴气管套管

出院。因考虑患儿处于发育期,组织细胞生长旺

盛,拔除套管可能会造成气管切口周围组织增生进

而造成气管狭窄影响正常呼吸、活动及身体发育,
遂嘱患儿继续携带气管套管并定期门诊复查,预计

可能在患儿成年后根据具体情况予以气管套管拔

除。据患儿家长叙述,目前患儿携带气管套管基本

不影响日常活动,也可以自由进行篮球等运动项

目。术后定期门诊复查至2021年8月4日,当日

行颈部CT平扫(图2)示:气管术后态,气管后壁软

组织增厚,颈部淋巴结略大。气管局部未见复发,
无感染或其他不适,气管套管通畅。

a:侧位示颈部C6~C7水平气管腔内膜部见一类圆形

肿物(红色箭头处),密度均匀,边界清晰,堵塞至少一

半管腔;b:CT平扫示气管腔内膜部见一软组织密度

的类圆形肿物向腔内突出(红色箭头处),密度均匀,

AVG41.17HU,边界较清晰,表面光滑。
图1　2014年6月患儿颈部CT平扫检查

a:矢状位示C7水平气管腔内软骨环部有造口,膜部软组织密度增厚影,后缘与食管分界不清;b:软组织窗示气管术

后,管腔内膜部无异常密度且明显突出的肿物或结节,气管前有一造口;c:骨窗示气管前有置管影。
图2　2021年8月4日患儿颈部CT平扫检查

2　讨论

IMT也称炎性假瘤,是一种罕见的由梭形肌

纤维细胞、淋巴细胞、浆细胞及嗜酸性粒细胞等细

胞组成的低度恶性肿瘤。IMT发病率仅占呼吸道

肿瘤的0.04%~0.07%,其较常见的部位是肺,其
他更罕见的部位包括肠系膜、网膜等,其中发生在

肺部区域的IMT 中,气管内大概只占2.7%[1-2]。
该病多见于16岁以下儿童及青少年,在成年人中

也有气管IMT 发病的报道,但较少见[1-6]。IMT
的病因不甚明确,但最近有研究显示部分IMT 的

发病可能与 ALK基因突变、创伤、手术、炎症等有

一定的关联[1-2,6]。
IMT的症状没有特异性,常因生长的部位、体

积大小不同而产生不同的症状;当IMT 生长在气

管内阻塞呼吸道,患者的主要症状表现为呼吸困

难、喘息、咳嗽、喘鸣等,如果肿物侵及后方的食管,
则可能出现咯血和吞咽困难,如果肿物长期存在则

会有阻塞性肺炎症状例如乏力和气短出现[1-2]。
术前内镜检查包括电子喉镜及电子支气管镜

等,常见表现为气道管腔内见一息肉样新生物,富
含血管,表面光滑[1-2]。术前诊断IMT常用的影像

学手段包括 CT、MRI。在 CT 影像上,气管IMT
常表现为气管内或外部类圆形息肉型肿物,表面光

滑,密度均匀,边界清楚,钙化不常见,增强扫描大

部分呈中度到明显强化[4-5];在 MRI的加权成像

上,T1可能显示均匀低信号的肿物,T2可能显示

均匀高信号[5]。
仅通过内镜或者影像学无法确诊肿瘤性质,组

织病理学和免疫组织化学才能最终诊断IMT。组

织学上可见IMT 肿物内梭形肌纤维母细胞增生,
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细胞周边围绕稠密的黏液或胶原基质,并且不同种

类的炎性细胞在其中浸润。免疫组织化学方面,人
波形蛋白(Vim)、肌肉特异性肌动蛋白(MSA)、平
滑肌肌动蛋白(SMA)、肌间线蛋白(Des)、间变性

淋巴瘤激酶(ALK)等为阳性,肌细胞生成素(Myo-
G)、S-100为阴性[6]。

目前对IMT的治疗方法首选手术切除。可考

虑行开放性手术进行完整的肿瘤切除,或是采用内

镜下CO2 激光肿瘤切除术,冷冻或电灼术等方法,
如果复发患者肿瘤免疫组织化学分析显示ALK易

位阳 性,则 靶 向 ALK 的 新 疗 法 可 能 会 有 所 帮

助[5-6]。研究表明IMT可以模拟恶性肿瘤的发展,
且IMT有一定的复发率,术后长期的随访是必要

的[5,7]。
本例患儿切除的肿瘤常规病理考虑为以平滑

肌为主的错构瘤或肌纤维母细胞肿瘤,因此需要鉴

别分析该患儿肿瘤的最终诊断。首先,错构瘤是肺

部一种发病率较低的良性肿瘤,有一定的概率发生

在气道内,其常发生于40~60岁的中老年男性;其
次,错构瘤组织上主要由软骨、脂肪、纤维、平滑肌

及支气管腺等组成;最后,错构瘤在影像学上常表

现为肺部区域包含有脂肪密度影或点状钙化影的

肿块或结节,密度常不均匀,但边界较清楚[8-10]。
该患儿发病年龄为5岁7个月,颈部CT平扫显示

有密度均匀的类圆形肿块,无脂肪密度及明显的钙

化影;术中冷冻病理以及术后常规组织病理报告均

提示“以梭形细胞为主”、“炎性细胞浸润”,这说明

肿瘤标本中的组织细胞绝大部分以肌纤维细胞为

主,不含有错构瘤常见的软骨细胞以及脂肪细胞。
免疫组织化学方面,“SMA(+)”标记平滑肌,用于

诊断脂肪肉瘤和软骨瘤的“S-100”显示阴性。同

时,院外会诊报告根据肿瘤病理切片所展示的整体

形态认为其应归为IMT。
综上,IMT 是一种平滑肌细胞为主伴有炎性

细胞浸润的肿瘤,气管部位的IMT罕见,临床表现

无特异性,可以通过影像学检查及组织病理学作出

诊断,金标准治疗方法是手术完整切除,术后要进

行长期随访。
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