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• IMT 是一种好发于儿童和青少年的肌纤维母细胞性肿瘤，间质内常伴有慢性炎细胞浸润（淋

巴细胞、浆细胞、和/或嗜酸性粒细胞）。

• ICDO 编码： 8825/1

• 好发于儿童和青少年，平均年龄10岁

• 多数位于肠系膜、大网膜、腹膜后和盆腔，其次为肺、纵隔、上呼吸道和头颈部，部分病例

可位于胃肠道和泌尿生殖道，少数病例位于乳腺、肝脏、肾脏、皮肤、骨和中枢神经系统。

• 临床上起病隐匿，症状与部位相关，可出现肿块、压迫性症状等。

• 影像学：结节状或分叶状肿块，质地不均匀。

• 大体观：结节状或分叶状，直径1-20cm，切面灰白或灰黄色，质韧，可伴有黏液样变性、

灶性出血和坏死等，少数可伴有钙化。

• 治疗：局部广泛切除，位于腹腔内者具有局部复发倾向（复发率23-37%），少数病例经多

次复发后可转化为肉瘤。



• 由增生的梭形的纤维母细胞和肌纤维母细胞

组成，呈束状或漩涡状排列，间质内伴有大

量的炎细胞浸润，多为成熟的浆细胞、淋巴

细胞和嗜酸性粒细胞，少数为中性粒细胞，

有时可见生发中心形成。

• 病变除梭形细胞外，还可见组织细胞样细胞，

部分病例还可见一下不规则形、多边形或奇

异形细胞，核内可见嗜伊红性或嗜碱性包涵

体，类似节细胞或R-S细胞。



• 结节性筋膜炎样型

• 纤维组织细胞瘤样型

• 纤维瘤病样型

• 上皮样亚型



• 结节性筋膜炎样型——肿瘤间质呈疏松的黏液样或水肿样



• 纤维组织细胞瘤样型——梭形细胞密集，呈束状排列，可见组织细胞样细

胞及炎细胞浸润，似纤维组织细胞瘤或平滑肌肿瘤。



• 纤维瘤病样型——瘤细胞稀疏，细胞之间伴有不同程度的胶原化，明显时

可呈瘢痕疙瘩样，偶见钙化、砂砾体或骨化，类似纤维瘤病。



• 上皮样亚型

• 主要发生于成年人，好发于腹腔、肠系膜和大网膜

• 镜下主要由大圆形细胞组成，核染色质呈空泡状，可见明显的核仁，核分裂象易见，间质疏

松，常见中性粒细胞浸润。部分病例可见梭形细胞成分。

• 此型进展快，预后不佳，被称为上皮样炎性肌纤维母细胞肉瘤 EIMS。

• RANBP2-ALK 基因重排，少数显示有 RRBP1-ALK 基因重排。



• 所有病例均弥漫强表达 Vim，多数表达α-SMA、MSA或desmin

• 约50%表达ALK
ALK1 标记主要表现为胞质轻至中等程度染色

ALK（D5F3）标记则呈弥漫性强阳性

不同的ALK易位所对应的ALK标记定位也有所不同

（ EIMS常呈特征性的核膜或核旁染色）

EIMS

• ALK重排阴性ROS1重排阳性的病例可表达ROS1

SMA desmin

ALK1 ALK(D5F3)ALK1 ALK(D5F3)





少数无ALK重排的IMT可显示ROS1-PDGFRβ融合基因和ETV6-NTRK3融合基因，

少数情况下涉及RET基因重排。



• 伴有大量炎症细胞的多形性未分化肉瘤

• 胃肠道炎性纤维性息肉

• IgG4相关性疾病

• 结外滤泡树突状细胞肉瘤

• 平滑肌肉瘤

• 胃肠道间质瘤

• 结节性筋膜炎

• 霍奇金淋巴瘤



• IgG4-RD是一种近些年认识的一类原因不明的慢性、进行性自身免疫性疾病。

• 多见于中老年，男性多于女性。

• 受累器官非常广泛， 包括泪腺、涎腺、胰腺、胆管、纵隔、中枢神经系统、

甲状腺、肺、肝脏、胃肠道、肾、前列腺、腹膜后组织、大动脉、淋巴结、

皮肤和乳腺等。

• 临床症状因受累器官不同而各异， 可出现阻塞、 压迫症状或器官萎缩等。

• 实验室检查：最特征性的改变为血清 IgG4显著升高。

• 影像学：不同受累部位脏器肿大或压迫的表现，易误诊为肿瘤。

IgG4-相关性疾病
（IgG4-related disease, IgG4-RD）



IgG4-RD

IgG4-RD属于纤维炎症性疾病，常见如下特征：

p多器官肿大，也可只累及一种脏器

p大量淋巴浆细胞浸润，并富有 IgG4 +的浆细胞

p车辐状/席纹状纤维化

p闭塞性静脉炎

p 60%-70%患者血清 IgG4浓度升高



MATERIALS AND METHODS

• 7 IMTs histologically and immunohistochemically resembling

IgG4-RD

3 cases were initially diagnosed as IgG4-RD

• To uncover other IMTs that may have been misinterpreted as

IgG4-RD, we assembled a cohort of 56 patients diagnosed and

treated as IgG4-RD at this institution.

• We also evaluated 6 additional pulmonary IMTs and 7 additional

patients with IgG4-related pulmonary disease.



MATERIALS AND METHODS

• 回顾HE形态，特别是 IgG4-RD的席纹状纤维化、闭塞性静脉炎

• 计数 IgG4/IgG (热点区域的 3个 HPFs )

• 加做 ALK、ROS1免疫组化

• 部分病例做 IgG4、IgG 原位杂交

• FISH 检测 ALK、ROS1

• NGS测序



RESULTS

平均年龄38 y (10-75 y)
男/女：1:1.33
5例肺，其中 2例支气管
1例咽
1例胃
Case 1、2、6原先诊断为 IgG4-RD

所有病例均显示席纹状纤维化、
致密的淋巴浆细胞浸润，
Case 1、2、6出现闭塞性静脉炎，
原先诊断为 IgG4-RD
所有病例 IgG4/IgG均大于40%
4例 ALK阳性
7例均 ROS1阴性



Case 1 IMT with ETV6-NTRK3 fusion

IgG4



Case 2 IMT with TFG-ROS1 fusion



Case 2 IMT with TFG-ROS1 fusion

IgG4



Case 6 Gastric IMT

ALK



RESULTS







Case 5 IMT with THBS1-ALK fusion

IgG4 IgG

ALK

FIGURE 2. The IgG4 to IgG ratio was >90%.



Case 3 Tracheal IMT



平均年龄56 y

男/女：2.2:1

22例胰腺
10 例（肺、气道、胸膜）
7例唾液腺
6例淋巴结
3例胆囊
2例肝脏
2例腹膜后
1例胆管
1例壶腹部
1 例阑尾
1例乳腺

47例(84%)出现席纹状纤维化
41例(73%)出现闭塞性静脉炎

IgG4/IgG 平均60.7% (21-99%)

患者对类固醇及利妥昔单抗
反应良好。

ALK、ROS1均阴性



IgG4-related retroperitoneal fibrosis

IgG4



作者另外评估了 6例肺的 IMT和 7例 IgG4相关性肺疾病

• 两者最大的区别：

IgG4-RD细胞的纤维炎性浸润沿着气道、小叶间隔和伴随的肺

静脉播散，而 IMT没有观察到这一点。

• 共同点：

病灶周围有纤维间隔。



讨 论

一、IgG4-RD与 IMT，尤其是高度炎症的 IMT单靠形态学是很难区分的，特别是

穿刺标本中。这种情况下，需要加做 ALK和 ROS1的免疫组化，甚至FISH。

二、目前几乎一半的成人 IMT缺乏可检测的基因融合阳性，所以形态学仍然是关

键。任何程度的肿瘤细胞异型性，都应进行彻底的检查以排除 IMT。作者认

为，当病例融合基因阴性，但形态学又有一定的异型性，更支持 IMT的诊断。

三、虽然 ALK组化是检测 ALK重排的IMT 强有力的指标，但 ROS1组化检测

ROS1重排并不太可靠。另外，Pan-TRK 组化已被报道为检测 NTRK 融合的敏

感方法。但是，其他 IMT相关的融合基因(PDGFRB、RET)还没有可靠的免疫

组化标记物。



讨 论

四、虽然 IgG4-RD更多的是多器官受累的老年男性，但也可发生于年轻患者，另

外约33%的 IgG4-RD 为单器官受累，约50%的 IgG4-RD血清IgG4没有升高。

鉴于显著的临床及组织学的重叠，以及较大比例的 IMT缺乏可检测的遗传改

变， IMT还是可能被误诊为 IgG4-RD。所以，作者主张在年轻/中年患者，单

一器官受累时应充分考虑 IMT的可能性。



总 结

一、年轻患者或单器官受累时，需要加做 ALK和 ROS1的免疫组化，甚至FISH。

二、NGS 检测是区分 IMT与其他相似的炎症性疾病的有效手段，对一些特殊的病

例应加做 NGS 检测。

三、鉴于穿刺标本中无法确定细胞的异型性，这些标准更适用于活检标本。

四、诊断为 IgG4-RD而治疗无效的，应重新复诊，充分排除 IMT的可能性。




