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骨原发性恶性纤维组织细胞瘤 

／03- 

摘 要：目的 探讨骨原发性恶性纤维组织细胞瘤 (MFH)的形忐特征和组织发生。方法 应用光镜、电镜观察骨MFH 

的组织学结构和细胞形态：应用组织化学和免疫组织化学检 《2I例骨ⅦFH中非特异性酯酶 (ANAE)，酸性磷酸酶 (ACP) 

的酶活性和n ．抗胰蛋白酶 (ⅡI．AT)、o．．抗胰糜蛋白酶 (f．1．．ACT)、CD68、波形蛋自 (Vime~fin)、神经特异性烯醇化 

酶 (NSE)、嗜铬素A(CzA)和突触素 (SY)的表达水平。结果 骨原发性MFH由多种细胞成分组成，组织化学和免疫组 

织化学染色证实瘤细胞具有组织细胞或成纤维细胞特征：其If 3例l也镜观察到部分瘤细胞内有神经内分泌颗粒，这些细胞对 

NSE、c2A、SY阳性袭达率分别为20％、18％、15％。结论 我们研究结果支持骨原发性MH{起源于原始闻叶细胞，并指出 

骨MFH少数瘤细胞可能伴有神经内分泌分化，同时对诊断和鉴别诊断进行了讨论。 

关键词：骨肿痛：恶性纤维组织细胞瘤 超微结构 免疫组织化学 

中国圈书分娄法分娄号：R738．1；R361．I 文献标识码：A 收稿日期：2000-01·10 

Prima malignant fibrous histiocytoma(M FH)of bone-A 

microscopical，ultrastructural，histochemical and 

immunohistochemical study Of 21 cases 

XlANG Li-ke,et al 

Department ofPathology,College ofBasic Medical Sciences 

Abstract： Objoctive To study the histiogenesis and morphological features of primary malignant fibrous 

histiocytoma(MFH)of bone．Methods The microscopic and ultrastructural techniques were used to observe the 

histologic structure and cytomorphology of bone MFH．Histochemical and immunohistochemical stainings Wel'e 

used to de~rmine the expression of ANAE，ACP，Ⅱ1．AT，Ⅱ1．ACT，CD68，vimentin，NSE，C and SY in 2l boRe 

MFH．Results Th e resulm ofstudy confirmed that boRe M FH was composed ofan admixture ofvariOUS types of 

tumor cells；the histiocytes and fibroblasts were evidenced by ANAE，ACP，Ⅱl-AT．n l-ACT，CD68 and vimentin． 

Ne~oendocrine cells by EM in 3 cases were demonstrated by NSE
，Cga and SY．The positive cells were 20％，18％ 

and l 5％ respectively．Conclusion Our study suppoas the concept that bone MFH arise from pfimative 

mesenchymal cells that are probable of differentiating toward different lines，including neurcendocrine cells
．  

Diagnosis and differential diagnosis ofbone MFH were also discussed． 

Key W ords；Bone neoplasms；M align ant fibrous histiocytoma； Ultrastructure； Lmmunohistochemistry 

骨原发性恶性纤维组织细胞瘤 (Primary 

malign ant fibrous histiocytoma (MFH ) of bone) 

l972年l~Feldman 等首次报告，并认为是一种独立 

的骨肿瘤类型，多发生于中老年人 ’ ，近年来报告 

骨MFH的病例不断增多。本文报告21例，对其形态 

特征，免疫组化表达，组织发生以及诊断和鉴别诊 

断进行讨论 

怍誊介绍：向理科 (1943． )，男．副教授 

1 材料和方法 

我室自I 97O～1998年间共收集到2I例骨原发性MFH， 

切片经HE、VG、GS、MassoI1、IYI'AH染色．16例用偶联法 

做ACP和¨侈I做ANAE染色 。2l饲石蜡切片用PAP或ABe法 

榆测瘤细胞内 Ⅱ1．AT、 0 1．ACT、v-衄∞tin、CD68、S-lo0蛋 

白、NSE、CgA和SY。试剂均 DAKO公司提供，均设有阳 

性、阴性对照。ID倒取新鲜组织 (其中3倒经福马林固定24h 

后)3~54,块经戊二醛及四氧化锇重固定，按常规制各电镜 

样品，日立H-600型透射电镜观察。 
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2．1 临床资料 

21例中，男l5例，女6例。年龄10~69岁 (平 

均34岁)。30~49岁12例。瘤多位于股骨下端和胫 

骨上端 (13例)。就诊前病程为2周～2年 (平均8 

个月)，6个月内l4倒 x线检查，其中l2侧有溶骨 

性损害。5例穿破骨皮质及骨膜侵入软组织，4例有 

病理性骨折 

2，2 病理观察 

2．2．1 太体形态 肿瘤为单个，边界不清，直径2～ 

20cm (平均8cm) 切面灰褐色，质韧或偏硬，常 

有出血坏死．部分区域呈鱼肉样，l2例有明显骨质 

破坏，4例呈蜂窝样改变 

2．2．2 光镜观察 肿瘤主要为成纤维细胞 (FB)和 

组织细胞 (HC)，其阃有数量 等的单核或多核 

巨细胞 (MGC)，过渡细胞，未分化细胞和泡沫细 

胞。各瘤细胞都有不同程度的异形性，常见病理性 

核分裂相。肿瘤细胞阃可见小灶淋巴细胞浸润。7 

例部分区域胶原纤维增生玻变，酷似骨样基质。主 

要有三种类型：①一般型 (storiform型)14例，肿 

瘤主要成分为FB和HC，FB呈旋窝状 (Storifo丌n) 

排列 (图1)。②多核巨细胞型5例，肿瘤由FB 

HC和MGC组成．当MGC丰富时，酷似骨巨细胞 

瘤。③血管瘤样型2例，主要表现为肿瘤在一般型 

背景上有大量扩张的小血管，似血管瘤样结构。 

2 2_3 组化染色 GS显示单个或几个瘤细胞被网状 

纤维包绕。多数瘤细胞和胶原纤维VG着红色， 

Masson着绿色 ，所有瘤细 胞PTAH阴性 。ACP和 

ANAE显示HC和MGC弥漫阳性，少数过渡细胞阳 

性 (图2)。 

2．2．4 电镜观察 l0例骨MFH超微结构观察显示肿 

瘤由7种细胞组成，~1]FB、Hc、中问型细胞、原始 

间叶细胞、肌纤维母细胞(MrB)，MGC和黄色瘤细 

胞。FB和HC为主体细胞。所谓肌纤维母细胞是指 

既具有纤维细胞又具有平滑肌细胞特征的细胞，中 

间型细胞即光镜下的过渡细胞。可分为HC、FB和 

MFB三型。FB，HC和MFB显示了明显异形性。特 

别要指出的是，lO例电镜观察，其中3例见少数瘤 

细胞胞突内或核周有少量神经内分泌颗粒 (图 

3) 这些颗粒电子密度高．有界膜，界膜下有空 

晕，直径为80～210nm 一般为3～5颗 ，多者可达 

12颗。 
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闰1 癌细胞向FB和Hc双相分化，FB 

呈Stofiform排刊 (FLE染色，10×1O) 

， 
， 

! 

闰2 

(儡联洁，10~40) 

2．2．5 免疫组化染色 vimentin 2 J例FB为阳性，d 

·AT、 a_．ACT和CD68显示HC、MGC和部分过渡细 

胞阳性 (图4)。3例电镜观察有神经内分泌颗粒的 

者 ，同时检测瘤细胞 内SY，CgA，S一100蛋白和 

NSE，细胞阳性表达率分别为18％、l5％、23％和 

20％ (计数100×lOHPF瘤细胞中阳性细胞数，求 

平均值)。 

3 讨 论 

骨原发性MFH比较少见。Spaaier等 。。对488倒骨 

恶性肿瘤回顾研究，只有 l1例骨MFH (2．5％)。 

Dahlin等。。J从l 120例骨肉瘤和骨纤维肉瘤中重新分出 

25例骨MFH (3．1％)。本文回顾30年骨恶性肿瘤 

562例，诊断骨MFH2l侧 (3．7％)。 

3．1 组织发生 自1975年由FU等提出原始闻叶细 

胞起源后，得到大多数学者的支持 ‘ 本组光镜 

和电镜观察骨MFH古7种细胞成分，充分显示出瘤 

细胞胸多形性特征。同时 FB、HC、MFB显示出 

明显的异形性，尤其是观察到由原始阃叶细胞向其 

他瘤细胞转化的中间型细胞 。ANAE、ACP组化和 
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围3 糊 胞臆浆内神经内分泌鞭粒 

(透射电镜，X25 000) 

围4 MGc、Hc和音B 

(ABC洁，l0×20) 

Ⅱ AT、a．ACT、CD68免疫组化证实部分瘤细胞 

具有HC特性 (ANAE、CAP、 Ⅱ【_AT、Q】．ACT和 

CD68均为HC标记物)loJ，Vimentin证实大多数瘤细 

胞是FB (Vimentin为FB标记物) o 3倒电镜观察到 

少数瘤细胞内有神经内分泌颗粒。NSE、CgA和SY 

是检测神经内分泌细胞的可靠免疫标记物 ，这些 

细胞对上述三种标记物细胞阳性率分别为20％、 

l8％和l5％，提示在骨MFH中有少数瘤细胞可能伴 

有神经内分泌分化，这也显示出骨MFH的异质性。 

我们研究结果支持骨原发性MFH起源于原始间叶细 

胞的观点 

3．2 诊断与鉴别诊断 由于骨MFH瘤细胞的多形 

性，异形性，所以组织学结构上与骨纤维肉瘤，骨 

巨细胞瘤和MFH型骨肉瘤很难区别。Capanna~} 对 

42例骨MFH回顾研究发现，最初诊断为骨纤维肉瘤 

28倒，骨肉瘤8倒，多形性肉瘤2倒，间叶性未分化 

肉瘤，巨细胞肉瘤，横纹肌肉瘤．Hodgkin氏淋巴 

瘤备 I例 。骨MFH的组织 学诊 断标准同软 组织 

MFH：① 瘤细胞向FB和HC双相分化。②FB呈 

stonr0mI排列。③瘤细胞有明显的多形性和异形 

性。④肿瘤中常有炎症细胞 (主要是淋巴细胞)浸 

润。本瘤主要应与骨纤维 肉瘤，恶性骨巨细胞瘤和 

MFH型骨肉瘤鉴别。骨纤维肉瘤为比较单一的纤维 

母细胞，常呈人字形排列 恶性骨巨细胞瘤没有纤 

维性背景，没有典型Storiform~ 0 当MFH型骨肉 

瘤取村少，表浅，或取村部不准确时，易与骨MFH 

混淆，但}l要多部位多取材，找到明确骨样基质则 

可H月确诊断。 
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