
欢迎关注本刊公众号
《肿瘤影像学》2021年第30卷第4期
Oncoradiology 2021 Vol.30 No.4 263

·论　著·

隆突性皮肤纤维肉瘤的影像学特征分析
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［摘要］　目的：分析总结隆突性皮肤纤维肉瘤（dermatofibrosarcoma protuberans，DFSP）的影像学表现特征。方法：回

顾并分析2020年2月—2021年5月经手术后病理学检查确诊的21例DFSP患者的临床及影像学资料。结果：21例DFSP患者中

初次就诊者13例，复发者8例（其中转移者2例）。初诊及复发者中20例为单发病灶，1例为多发病灶。病灶位于皮下软组织

19例，其中发生于躯干部12例，头颈部2例，四肢5例；2例转移者中1例病灶位于纵隔及肺部（多发），1例位于脊柱。行计

算机体层成像（computed tomography，CT）检查16例，其中增强CT检查9例；行磁共振成像（magnetic resonance imaging，

MRI）检查5例，均为增强MRI检查。CT平扫表现为等或低密度灶（与邻近肌肉组织相比），MRI扫描中T1加权成像（T1-

weighted imaging，T1WI）均呈与肌肉组织类似等信号灶，T2加权成像（T2-weighted imaging，T2WI）均可见低信号成

分，CT及MRI增强扫描实性成分均呈均质或不均质且持续强化。结论：DFSP的影像学表现具有一定的特异性，对该病的

临床诊断及治疗方案的选择具有一定的参考价值。
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［Abstract］Objective: To analyze and summarize the imaging features of dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP). Methods: 
The clinical and imaging datas of 21 patients with DFSP confirmed by surgery and pathology from February 2020 to May 2021 
were retrospectively analyzed. Results: Among 21 cases of DFSP, 13 cases were initially treated and 8 cases recurred (2 cases were 
metastatic). Among the newly diagnosed and relapsed cases, 20 cases were single lesion and 1 case was multiple lesion. The lesions 
were located in the subcutaneous soft tissue in 19 cases, including 12 cases in the trunk, 2 cases in the head and neck, and 5 cases 
in the limbs. Among the 2 cases of metastasis, 1 case was located in the mediastinum and lung (multiple), and 1 case was located in 
the spine. Computed tomography (CT) scan was performed in 16 cases (enhanced in 9 cases), magnetic resonance imaging (MRI) 
plain scan and enhanced MRI in 5 cases. CT plain scan showed isointense or hypodense foci (compared with adjacent muscle tissue). 
MRI scan showed isointense foci similar to muscle tissue on T1-weighted imaging (T1WI) plain scan, and hypointense components 
could be seen on T2-weighted imaging (T2WI) plain scan. CT and MRI enhanced scan showed homogeneous or heterogeneous solid 
components with continuous enhancement. Conclusion: The imaging findings of DFSP have a certain specificity, which has a certain 
reference value for the clinical diagnosis and treatment of the disease.
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　　隆突性皮肤纤维肉瘤（dermatofibrosarcoma 
protuberans，DFSP）在世界卫生组织（World 

Health Organization，WHO）发布的2020版软组

织肿瘤分类中被归于成纤维细胞/肌纤维细胞肿
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瘤这一大类［1］。作为一种中间型（交界性）的

纤维组织来源的软组织肿瘤，DFSP虽然生长较

为缓慢，病程较长，但仍具有一定的浸润性，常

出现局部复发，甚至出现远处转移，因而在临床

治疗中采取手术的扩大切除及综合治疗十分必 
要［2］。为了降低其复发率，减轻患者多次手

术的身体及经济负担，通过影像学方法术前对

DFSP进行准确诊断和范围评估具有十分重要的

临床价值。本文回顾并分析经手术后病理学检查

确诊的21例DFSP患者的临床及影像学资料，为

DFSP患者的准确诊断提供一定的参考。

1　资料和方法

1.1　研究对象

　　回顾并分析2020年2月—2021年5月复旦大学

附属肿瘤医院及复旦大学附属肿瘤医院闵行分院

经手术后病理学检查确诊的21例DFSP患者，其

中男性12例，女性9例；年龄25~57岁，平均年龄

（41.62±10.20）岁，病程为1个月~17年。初诊

13例患者均以皮肤出现质地较韧，活动性较好的

无痛红色或红紫色结节的主诉就诊；5例近期肿

块出现了较为明显的进展，其中2例结节境界不

清，1例表面出现渗出、坏死并伴有结痂。复发

患者8例，原位复发6例，远处转移2例。行计算

机体层成像（computed tomography，CT）检查 
16例，其中平扫7例，平扫+增强扫描9例；行磁

共振成像（magnetic resonance imaging，MRI）
检查5例，均行增强检查。

1.2　仪器与方法

1.2.1　CT检查

　　采用荷兰Philips公司的Ingenuity CT扫描仪。

扫描参数：管电压120 kV，管电流200~250 mA，

层厚5 mm，增强扫描对比剂使用碘比醇，经外

周静脉穿刺的中心静脉导管（peripherally inserted 
central venous catheter，PICC）高压注射，注射

量为0.1 mmol/kg，注射流率3 mL/s。

1.2.2　MRI检查

　　采用德国Siemens公司的Magnetom Prisma 
3.0 T MRI扫描仪或东软医疗系统股份有限公司

NeuMR 1.5 T MRI扫描仪，线圈根据病灶部位

采用头颈部、体部线圈、四肢关节专用线圈。

平扫3.0 T MRI扫描仪扫描参数：T1加权成像

（T1-weighted imaging，T1WI），重复时间

（repetition time，TR）为490~695 ms，回波时

间（echo time，TE）为9~11 ms；T2加权成像

（T2-weighted imaging，T2WI），TR为4 780~ 
5 224 ms，TE为70~74 ms。1.5 T MRI扫描仪

扫描参数：T1WI，TR为9~700 ms，TE为2.5~ 
18.0 ms；T2WI，TR为1 600~6 000 ms，TE为

80~120 ms。矩阵为256×256，层厚5~8 mm，

层间距为4~6 mm，激励次数为2；视野380~ 
400 mm。增强扫描前经肘前静脉或PICC导管高

压注射对比剂，对比剂使用钆特酸葡胺注射液

（多它灵），注射量为0.1 mmol/kg，注射流率 
3 mL/s。

1.2.3　病理学检查

　　所有手术切除标本均行福尔马林固定石蜡包

埋，H-E染色及免疫组织化学染色检查。

1.3　图像分析及数据处理

　　所有影像学图像均由2名具有5年以上骨软组

织肿瘤诊断经验的影像诊断医师进行观察并对结

果进行判定，当出现意见分歧时进行协商。记录

病灶的所在部位、数量、形态、径线、密度或信

号特征、与邻近组织关系及强化后特点。

2　结　　果

2.1　病灶所在部位、形态、径线

　　19例位于皮下软组织的病灶中，发生于躯

干部12例（腹部6例，背部3例，胸壁1例，会阴

1例，臀部1例），头颈部2例（头部1例，颈部 
1例），四肢5例（右大腿2例，左臂2例，右臂 
1例）。2例转移患者，1例病灶位于纵隔及肺

部，1例位于脊柱。肿块长径/直径为5~170 mm，

平均（40.00±24.73）mm。原发肿块中的10例呈

类圆形，8例呈梭形，1例呈不规则形并见周围卫

星灶。发生远处转移者2例，其中1例表现为纵隔

及肺内多发转移，1例表现为椎体转移。

2.2　CT表现

　 　 C T 平 扫 原 发 及 复 发 病 灶 1 4 例 均 呈 现 较

均 质 的 软 组 织 密 度 影 ， 病 灶 内 部 可 见 不 同 比
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例的条索影，CT值为21~45  HU，平均值为

（33.64±7.13）HU，增强CT中5例呈现均匀且

较为明显的强化，2例肿块内可见无强化脂肪

成分并出现“脂肪尾征”即向皮下软组织内脂

肪成分浸润生长，1例内含较多囊性成分呈现

边缘明显强化，中心实质部分强化（图1），

强化后CT值增加幅度为22~57 HU，平均值为

（39.62±11.90）HU。发生于皮肤与皮脂下的

原发与复发病灶均与皮肤分界不清，其中6例可

见病灶发生区皮肤明显增厚。1例纵隔及肺内转

移者多枚病灶平扫仍呈现较为均质的软组织密

度影，CT值为49 HU，内见条索影及分隔，增

强CT扫描纵隔内转移灶可见边缘及分隔较为明

显强化，与邻近组织分界不清，对邻近组织产

生较为明显的压迫，并可见对邻近胸骨、肋骨

的破坏征象，肺内转移灶强化不明显，纵隔及

肺部病灶强化后CT值增加幅度平均值为19 HU 
（图2A、B）。1例脊柱转移CT平扫见与肌肉

组织密度相仿的软组织密度肿块影，CT值为 
31 HU，椎体破坏较为明显（图3）。2例转移病

灶的CT值与发生于皮下软组织病灶CT值及强化

幅度差异无统计学意义（P均＞0.05）。

2.3　MRI表现

　　5例MRI平扫，T1WI呈现与肌肉组织相近

的均匀等信号，T2WI高信号中可见小斑片低

信 号 灶 ， 即 “ 双 低 信 号 征 ” ， 弥 散 加 权 成 像

（diffusion-weighted imaging，DWI）序列可见

病灶弥散明显受限呈现高信号，表观弥散系数

（apparent diffusion coefficient，ADC）序列相

应呈现低信号。增强MRI，T1WI强化明显且

较均匀（图4）。5例病灶均与皮肤分界不清， 
其中1例出现“筋膜尾征”即向皮下筋膜层浸润

生长。

2.4　病理学检查结果

　　21例患者病理学检查均诊断为DFSP，镜下

瘤细胞形态多呈现为梭形或短梭形，排列方式多

为车辐状或席纹状。其中5例患者病理学检查诊

断为纤维肉瘤性DFSP，其瘤细胞异型性明显升

高，核分裂象多见，排列方式为“鱼骨样”； 
1例诊断为黏液样DFSP，肿瘤实性成分明显减少

并可见大量黏液成分聚集于细胞外间质。免疫组

织化学染色分析21例患者CD34均为阳性表现。

A B

图1　典型病例1（患者，男性，57岁，左侧颈部原发DFSP）MRI图像及病理学表现

A：CT增强扫描见大量无强化囊性成分，边缘强化明显；B：病理学检查诊断为黏液样DFSP（H-E染色，×400）。

BA C

图2　典型病例2（患者，女性，44岁，DFSP远处转移）MRI图像及病理学表现

A、 B：纵隔及肺内多发病灶；C：病理学检查诊断为DFSP（H-E染色，×200）。
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D

图4　典型病例4（患者，女性，33岁，左侧腹股沟区DFSP原位复发）MRI图像及病理学表现

A：TIWI低信号；B：T2WI高信号；C、D：增强MRI扫描均质且持续强化；E、F：病理学检查诊断为DFSP（H-E染色，×100，
×400）。

3　讨　　论

　　1890年Taglor等［3］首次对DFSP进行了报

道。其后人们对此病的认识逐步深入，Pallure 
等［4］对DFSP的外科治疗系统回顾中提到1924年

Darier等认为其是一种真皮纤维瘤，具有进行性

和复发性的特点。直到1925年Ruhland等［5］将其

名称确定为DFSP。

　　DFSP的临床发病率较低，约占全身恶性

肿瘤的0.1%~1.5%［6］。该病可见于任何年龄

段 ， 以 青 壮 年 期 为 发 病 高 峰 期 ， 临 床 工 作 中

男 性 患 者 较 为 多 见 ， 在 本 研 究 中 男 性 患 者 约

占总患者数的57%，年龄为25~57岁，平均年

龄（41.62±10.20）岁，与文献［7］报道相符。

DFSP病灶好发于躯干及四肢，其次为头颈部，

发生于其他部位者较为罕见［8］，本组17例发生

于躯干或四肢，2例发生于头颈部，2例发生远处

转移。DFSP最主要的转移方式为血行转移，最

常见的转移部位为肺、肝和骨骼，淋巴结转移非

常罕见，本研究中1例转移至肺及纵隔，1例转移

至脊柱且均未见淋巴结转移，与文献［9］报道相

符。该病在临床上表现为缓慢持续生长的结节，

疼痛较为少见，多为单发病灶，部分患者病灶多

发，大多表现为隆起、瘢痕或斑块样结节，有报

道称多结节可融合形成分叶状病灶；本组患者病

程跨度1个月~17年，20例单发，1例转移患者为

多发病灶，与文献［10］报道相符。由于DFSP的临

床表现不典型，常因其低度恶性而误诊仅进行简

单切除，有文献［11］报道DFSP误诊率在临床工作

BA C

图3　典型病例3（患者，男性，50岁，DFSP远处转移）MRI图像及病理学表现

A、 B：DFSP远处转移累及腰椎椎体，局部骨质破坏；C：病理学检查诊断为DFSP（H-E染色，×200）。
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中高达90%，局部复发率占比高达20%~60%，当

手术切缘距肿块边缘＜20 mm，DFSP复发率为 
100%［11］，而在Rööser等［12］的报道中提出采取

广泛切除术（手术切缘＞30 mm），复发率可降

低90%~95%［12］；本组患者中复发8例，其中3例

初诊误诊为良性梭形细胞肿瘤且未行扩大切除

术，因此，术前准确诊断并采取相应的临床治疗

方案、术后及时复查对降低DFSP的复发率具有

十分重要的意义。本组患者中2例转移病灶与其

他位于皮下软组织病灶的影像学表现（包括平扫

CT值、强化幅度）较为一致， 这说明DFSP的影

像学表现与发病部位的改变无明确相关性。

　　通过CT图像后处理技术（如容积成像、多

平面重组）可对病灶进行精确定位，但对病灶内

成分分析有限；MRI对病灶内成分分析及病灶与

周围组织关系的判定具有独特的优势并可对病

灶的血流特点进行定量分析；因而在术前诊断

上CT与MRI可以相互补充。DFSP的影像学表现

与病灶的病理学特征密切相关。DFSP中的实性

成分由瘤细胞紧密排列形成，细胞外间质成分较

少，坏死、囊变及出血、钙化较为少见，CT平

扫呈现等或稍低密度，增强CT扫描强化程度较

为明显，T1WI多呈现等或稍低信号，T2WI多呈

现等或稍高信号，DWI上自由水弥散受限呈现高

信号，与之相对应ADC呈低信号，增强MRI扫描

呈明显强化，与DFSP为富血供肿瘤相对应。本

组行MRI检查的5例患者病灶中见条片状T1WI及
T2WI低信号区，呈“双低信号征”，增强MRI
扫描未见明显强化，行增强CT的9例患者病灶中

亦可见未强化的条索影，可能与纤维细胞或致

密结缔组织聚集于肿瘤间质内有关，这可能是

DFSP较为特异性的影像学表现。发生于皮肤与

皮脂下的原发与复发病灶均与皮肤分界不清，其

中6例可见病灶发生区皮肤明显增厚，这可以提

示肿瘤来源于皮肤组织。

　　DFSP瘤灶可浸润到表皮下或留下一个未受

累的表皮带，其上方的表皮一般没有增生，常

萎缩变薄［13］。DFSP可出现向邻近组织内的尾

状浸润，即为DFSP的影像学特征性表现“尾

征”，根据其浸润部位被称为“皮肤尾征”（浸

润邻近皮肤，多伴有皮肤增厚）、“脂肪尾征”

（浸润至脂肪层）及“筋膜尾征”（浸润至筋膜 
层）［14］。本组患者中可见2例“脂肪尾征”，且

均为复发患者。“尾征”的出现表明了肿瘤对邻

近组织的侵袭水平，是其恶性程度升高的重要征

象，对手术范围的划定具有重要的参考意义。

　　病理学检查病灶切面多呈灰白色，邻近筋

膜、肌肉组织较少与之发生粘连，边界多较清且

无明显包膜存在。镜下表现为梭形细胞来源的

瘤细胞与细胞间隙的胶原纤维呈席纹状、轮辐

状、编织状、旋涡状或束状交织排列，此病理

学表现对诊断DFSP具有一定价值，但其特异性

不高，不能作为单独诊断的依据［15］。因而免疫

组织化学染色对于DFSP的确诊是必不可少的，

波形蛋白（vimentin）与CD34呈现阳性反应，

强且弥散，本组患者中CD34表现均呈阳性，与

文献［16］报道阳性率72%~100%较为一致；溶

菌酶（lysozyme）、平滑肌肌动蛋白（smooth 
muscle actin，SMA）同样具有较高的阳性表达

（50%~95%），但其不稳定、局灶性表达限制了

在临床工作中的应用［17］。根据组织病理学检查

结果可将DFSP分为经典样、黏液样、纤维瘤样

等病理学亚型［18］。

　　总之，当出现以下临床及影像学特征应考

虑可能为DFSP：肿瘤的发生部位为较为表浅的

皮肤或真皮，瘤体呈现淡红或者淡紫色，质硬无

痛，CT、MRI提示皮肤分界不清，供血较为旺

盛、增强强化较为明显，MRI平扫出现局部信号

双低征象，向周围浸润表现出“脂肪尾征”“皮

肤尾征”“筋膜尾征”的征象则提示病灶恶性程

度较高。本研究为回顾性分析，检查方法有限，

患者数较少，具有一定的局限性。今后将通过

灌注成像、动态增强及DWI等功能成像技术对其

影像学表现进行更加深入的探讨，以期能够对

DFSP有更加深刻的认识。
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