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　　[摘要]　炎症性肌纤维母细胞瘤(inflammatorymyofibroblastictumor,IMT)是一种间叶性软组织肿瘤,生
物学特性多表现为交界性或低度恶性。该肿瘤是一种罕见的儿童期肿瘤,平均发病年龄10岁,婴幼儿更为罕见,
其病因与发病机制目前尚不清楚。临床表现无特异性,其临床表现与肿瘤发生部位有关,当肿瘤占位对相邻器官

产生压迫,会表现为疼痛及功能障碍。从目前文献报道来看,发病部位以消化、呼吸系统居多,也偶见泌尿生殖系

统、头颈部及四肢,其发生于婴幼儿鼻咽部累及鼻腔,笔者尚未见国内外相关报道。本文报道1例累及婴幼儿鼻

腔和鼻咽的巨大IMT,通过多个手术路径行等离子微创手术获得满意疗效,可为此类疾病的治疗提供参考。
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Abstract　Inflammatorymyofibroblastictumor(IMT)isararemesenchymalsofttissuetumorcharacterized
byborderlineorlow-grademalignancy.Itisrarechildhoodtumorwithanaverageageofonsetof10yearsold.It
isevenrarerininfantsandtoddlers,andtheetiologyandpathogenesisofthistumorarestillunclear.Theclinical
presentationofIMTisnon-specificandarerelatedtothelocationofthetumor.Whenthetumorcompressesadja-
centorgans,itcancausepainandfunctionalimpairment.Accordingtothecurrentliterature,IMTismostcom-
monlyfoundinthedigestiveandrespiratorysystems,butalsooccasionallyoccurinthegenitourinarysystem,

headandneck,andlimbs.Atpresent,therehavebeennoreportsofnasopharyngealIMTinvolvingnasalcavityof
infantsandtoddlersathomeandabroad.Thisarticlereportsacaseofamassiveinflammatorymyofibroblastic
tumorinvolvingthenasalcavityandnasopharynxinaninfant.Plasma-assistedminimallyinvasivesurgerywas
performedthrough multiplesurgicalapproachesandachievedsatisfactorytherapeuticresults.Thiscasereport
mayprovidevaluablereferenceforthetreatmentofsimilardiseases.
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1　病例报告

患儿,男,8月龄,因“鼻塞、流涕1个月余,张
口呼吸1周,发现鼻腔肿物1d”于2022年8月14
日入住我院。患儿入院前曾多次在当地医院诊治,
均诊断为鼻炎或鼻窦炎,予麻黄素滴鼻等治疗,症
状未见改善,且鼻塞渐进性加重,出现张口呼吸。
体检:体温 36.8℃,脉搏:132 次/min(规则),呼

吸:30次/min(规则);双侧鼻腔黏膜肿胀明显,可
见脓涕。咽无充血,双侧扁桃体Ⅰ度大;心肺听诊

未见异常。门诊电子鼻咽镜检查:左侧鼻道可见肿

物堵塞(图1)。鼻窦 CT:左侧鼻腔后鼻孔区见软

组织肿块,边界不清,范围约49mm,邻近骨质压迫

性骨质吸收改变(图2)。患儿病情进展快,影像学

提示有骨质破坏,结合年龄特点,不排除恶性肿瘤

可能。患儿肿瘤巨大,填塞鼻腔及鼻咽部,电子鼻

咽喉镜无法窥及全貌,亦无法探见肿瘤根部,CT检

查亦无法明确肿瘤的起始部位,加上患儿年龄较

小,手术操作空间小,导致治疗难度大。因此,我科

联合儿科、麻醉科和ICU 进行病例讨论,术前检查

患儿心脏、肝肾功能等未见明显异常,MRI提示左

侧鼻腔后鼻孔区见软组织肿块,考虑良性病变,息
肉可能(图3)。综合考虑良性或低度恶性肿瘤的

可能性大,决定采用等离子技术在内镜下经口-鼻

联合入路进行肿瘤切除。术中见肿物巨大,填塞整

个鼻咽部,质地中等偏硬,表面见白色分泌物(图
4),易拭去,触之易出血;左侧鼻腔肿物填塞整个鼻

腔,内镜无法通过,亦无法把肿物推向后鼻咽部,右
侧鼻腔明显受压,内镜亦无法通过。术中冷冻病

检:梭形细胞肿瘤,形态温和,考虑良性。遂决定行
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肿物切除术,采用 BDS612等离子扁腺刀头,刀头

直径约5mm,既有充分的活动空间,又兼顾刀头的

消融能力。术中分层消融鼻咽肿物至后鼻孔,见左

侧后鼻孔明显扩大,鼻中隔后缘紧贴右侧后鼻孔外

缘。同时,以前鼻孔入路,使用等离子头刀由前往

后逐步消融瘤体,瘤体压迫鼻腔结构变形,瘤体与

左侧中鼻甲后半部相连,以鼻剥离子充分分离瘤体

与中鼻甲黏膜,沿其结合部逐层消融,在尽量保留

鼻甲组织的前提下离断瘤体。鼻腔肿瘤切除后,见
图5。鼻中隔完全受压偏向右侧,以鼻剥离子将中

隔软骨尽力推向左侧,反复数次予以矫正。术后使

用3.0号气管导管作为鼻腔支架,在导管壁修剪出

多个气孔,从右侧鼻腔导入,在鼻咽部翻折后自左

侧鼻腔导出,并在前鼻孔处将两端缝合,将导管做

“U”型固定于前鼻孔。手术过程顺利,术中强调精

细操作,借助等离子刀的消融止血的特点,总出血

量控制在50mL左右。术毕,患儿清醒后返回普

通病房,予以雾化、抗炎及鼻腔冲洗等治疗。术后

我院病理+免疫组织化学检查回报婴幼儿炎症性

肌纤 维 母 细 胞 瘤 (inflammatory myofibroblastic

tumor,IMT)。免疫组织化学:ALK(+),Vimen-
tin(+),CK(-),CD9g(+),MyoD1(-),CDK4
(-),MDM2(-),Stat6(-),S100,BcL2(-),
Ki67(热点25%+),见图6a、6b。广州医科大学第

二附属医院病理+免疫组织化学会诊结果:IMT,
Dosmin(弱+),ALK(5A4)(+),CK(AE1/AE3)
(-),SMA(-),Myogenin(-),S100(-),SOX10
(-),CD34(-),p-TRK-OV(-),Ki67(热点15%
+),见图6c、6d。术后1周复查鼻内镜:鼻腔肿胀

明显并伴少许分泌物,未见粘连(图7a);复查 CT
提示鼻部肿物术后改变,未见新生物(图7b),即予

拔除留置的鼻腔导管。术后2周复查内镜见术创

通畅,无粘连(图8)。术后12周复查内镜及 MR
提示双侧鼻腔通畅,未见新生物和鼻腔鼻咽部肿物

术后改变,未见新生物(图9~10)。患儿术后食

欲、睡眠好,无打鼾,无张口呼吸,进食顺利,身高体

重增长正常。术前,患儿8个月龄,身长75cm,体
重10kg;术后5个月,患儿1岁1个月,身长增至

81cm,体重增至12kg。

图1　左侧鼻腔肿物;　图2　鼻部CT示骨质受压破坏;　图3　MRI示鼻腔鼻咽部肿物;　图4　术中见鼻咽部巨大

肿物;　图5　鼻腔切除肿物后

a:苏木精-伊红染色×200;b:苏木精-伊红染色×200;c:免疫组织化学×200;d:免疫组织化学×200。
图6　患儿术后本院病理及免疫组织化学结果

a:术后1周鼻腔;b:术后1周CT检查。
图7　患儿术后1周鼻腔情况

a:左侧鼻咽鼻腔;b:右侧鼻咽鼻腔。
图8　患儿术后2周鼻咽鼻腔情况
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a:左侧鼻咽鼻腔;b:右侧鼻咽鼻腔。
图9　患儿术后12周鼻咽鼻腔情况

图10　患儿术后12周 MRI检查

2　讨论

IMT于1939年由Brunn等首次报道,早期被

认为是一种炎性增生。1954年 Umiker等提出这

种梭形细胞增生是炎症后肿瘤的观点。随后“炎症

后肿瘤”逐渐被“炎性假瘤”这一更容易理解的名称

所替代。最近,世界卫生组织在软组织肿瘤分类方

案中将其描述为一种特殊类型,定义为由肌成纤维

细胞、梭形细胞组成,并伴有大量的浆细胞、淋巴细

胞和嗜酸粒细胞炎性浸润的肿瘤[1],这是一种罕见

的具有中间生物学行为的软组织肿瘤,其病因与发

病机制目前尚不清楚。最近的机制学研究提示[2],
约50%的IMT患者存在细胞遗传易位,位于2p23
位点的间变性淋巴瘤受体酪氨酸激酶基因的激活,
可导致 ALK 蛋白过表达,而缺乏 ALK 表达的

IMT患者发病机制尚不清楚。在最近的一项研究

中[1,3-4],9个 ALK阴性的IMT组织中有6个显示

存在涉及ROS-1或PDGFRb基因(血小板衍生生

长因子)的融合,这表明IMT在很大程度上是一种

由激酶融合驱动的肿瘤。该肿瘤是一种罕见的儿

童期肿瘤,发病患儿由新生儿到18岁青少年均有

报道,平均发病年龄10岁,但婴幼儿极为罕见。临

床表现无特异性,其临床表现与肿瘤发生部位有

关,当肿瘤占位对相邻器官产生压迫,会表现为疼

痛及功能障碍。肺部是IMT 最常见的发生部位,
占所有肺部病变的 0.04% ~1.00%[5]。在儿童

中,肺IMT约占良性病变的50%,是最常见的原发

性肺病变。肺IMT 多发生于下叶,一般位于周围

肺实质和胸膜下部位,可局部侵犯累及支气管、纵
隔、胸壁和横膈肌,患者可表现为胸痛、咳嗽、咯血

及呼吸短促[5-6]。发生于消化系统的IMT 最常见

于胃,其次是小肠、结肠,很少见于食管。患者一般

表现为腹部肿物,症状包括腹痛、吞咽困难、肠梗阻

和缺铁性贫血,而位于回结肠的IMT 则可能导致

回结型肠套叠。胃肠道IMT的影像学特征类似于

恶性病变,表现为息肉样腔内病变或浸润性病变。
膀胱内的IMT 占位多出现血尿和排尿困难等症

状,从目前文献报道来看,发病部位以呼吸、消化系

系统居多,也偶见于泌尿生殖系统、头颈部及四

肢[7-8]。其发生于婴幼儿鼻咽部累及鼻腔者,笔者

目前尚未见国内外相关报道。本例患儿初诊考虑

为鼻腔鼻咽良性肿物,性质不确定,不排除恶性可

能,尽管行CT和 MRI,仍未能较好地判断肿物性

质,确诊需要病理检查甚至要结合免疫组织化学,
但患儿年龄小,术前活检难度大,且存在不能全面

取样的可能,活检后若出现大出血等并发症难以处

理,但患儿近期病情进展快,如不及时治疗,恐影响

患儿的生长发育甚至引起严重的呼吸道梗阻。由

于常规手术没有合适的器械,鼻外入路对患儿的面

容也可能会有影响,使用动力系统又存在术中出血

量多且不易止血的问题,因此通过术前疑难病例讨

论,综合考虑决定使用等离子微创技术进行手术,
同时术中取冷冻病理,根据初步病理结果进行相应

的治疗,并做好术中可能发生的难治性出血止血的

准备以及术后可能存在拨管困难等,应做好相应的

预案。最终患儿手术在全身麻醉下顺利进行,术中

取活检送冷冻病理,结果回报良性肿瘤。对于良性

肿瘤,手术应该是尽可能地彻底切除病变组织,根
据术前制定的方案,分别通过口咽和鼻咽入路结合

不同的等离子刀头,顺利切除全部病变组织。此病

例的顺利治疗,一方面术前充分评估,做好相应的

预案;另一方面,手术由经验丰富的2位医师主刀,
结合术中冷冻病理,通过两个入路,使用不同角度

的鼻内镜,结合等离子刀消融能力强、出血少的特

点,分层次彻底切除病变组织,并对严重偏向一侧

的鼻中隔进行矫治,使用“U”型管固定鼻中隔及维

持鼻腔双侧形态,这些措施的实施,使患儿病灶能

够彻底切除,同时较好地保护了鼻腔的功能。术后

患儿恢复良好,无术后出血和术后粘连等并发症。
患儿痊愈出院,术后随访2个月,无复发,无手术并

发症。
IMT临床及影像学缺乏特异性表现,X 线片

基本无法提供特异性证据,而CT显示多表现为占

位性病变和骨质侵蚀。MRI成像显示边界清楚的

软组织肿块,部分病例肿物内部可见血管结构。鉴

别诊断主要是与一系列间叶性病变进行区分,包括
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纤维性肿瘤(纤维瘤、肌纤维瘤)、平滑和骨骼肌肿

瘤(平滑肌瘤、横纹肌瘤)、血管和淋巴管肿瘤(血管

瘤、淋巴管瘤),以及神经和多潜能间充质瘤(畸胎

瘤)。确诊依赖病理+免疫组织化学。在肿瘤发现

的早期进行完整的外科手术切除是目前针对IMT
治疗的首选,可避免肿瘤占位对毗邻脏器和结构破

坏的功能影响。当患者无法耐受手术或病变部位

的肿瘤无法彻底切除时,可选择手术的治疗手段,
如皮质类固醇类药物、非甾体类抗炎药、放化疗等,
但均为经验性治疗,目前尚无标准的治疗方案被提

出并被广泛接受[9]。机制学研究显示,约有50%
的IMT患者存在细胞遗传易位,位于2p23位点的

基因克隆性异常,导致ALK蛋白过量表达,故针对

ALK阳性的患者可采用 ALK抑制剂治疗,部分病

例有治疗反应。IMT 的生物学行为可表现为良

性,也可表现为侵袭性。病例的预后也存在高度的

多样化,部分IMT可出现复发和远处转移,少数还

可发生恶变[10]。肺外IMT复发率为20%~25%,
转移率小于5%,最常见转移部位是肺和脑,其次

是肝和骨,转移最常发生于诊断后1年内,偶有发

生于手术切除后9年的报道[11-13]。因此,术后长期

随访非常重要,一般建议是10年。手术后复发的

IMT患者,可选择皮质类固醇激素和放疗等综合

治疗。观察显示皮质类固醇激素用于治疗IMT也

有一定的效果,特别是儿童患者。该病要求早发

现、早手术,尽可能地清除病灶,该患儿接受微创手

术治疗后,术创恢复良好。2个月后随访身高体重

增长正常,复查 MRI示鼻道通畅,未见异常信号,
颅脑未见异常,胸部CT未见异常,肺部、颅脑等部

位未见转移灶,随访至今患儿仍无复发迹象。该病

例的成功诊断和治疗,可为后继类似病例的治疗提

供参考。
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