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腹部滤泡树突细胞肉瘤1例报道及文献复习
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［摘要］　目的　探讨发生在腹部的滤泡树突细胞肉瘤（follicular dendritic cell sarcoma，FDCS）的
临床病理特征、治疗及预后。方法　报道陕西中医药大学第二附属医院收治的 1 例罕见的胰腺

FDCS，并回顾国内外相关案例报道资料，进行分析总结。结果　该例胰腺FDCS病人为女性，66岁，

因体检发现胰体尾占位入院，CT示肿瘤边界清楚，大小约 9 cm，脾静脉受压。糖类抗原（CA）125升

高，行胰体尾联合脾切除术，病理检查肿瘤呈梭形细胞，核仁明显，核分裂易见，CD21、CD35、fascin（+），

EB病毒（EBV）编码的小RNA（EBV encoded RNA，EBER）原位杂交（-），Ki-67约 20%，病理诊断为：

胰腺FDCS。未进行其他辅助治疗，随访半年无复发转移。文献复习共收集 49例腹部FDCS，加上此

例共 50例一并纳入研究：（1）病人的年龄范围 19～77岁，平均年龄 50岁，多无特殊病史。（2）肝脏及腹

腔腹膜后最多见，脾脏、大肠、胰腺、小肠、回盲部、阑尾均可发生。（3）男女发病无明显差异。（4）病人可

无明显症状或出现不同程度腹部症状，部分为腹部以外症状，如皮损改变、呼吸道症状等。（5）术前实

验室检查多无明显异常，10%病人CA125升高。（6）超声和CT是主要的辅助检查手段，大肠FDCS内

镜下均表现为息肉外观，22%的病人初诊时出现转移。（7）巨检几乎均表现为边界清楚的单发、实性

肿物，肿瘤最大径为 1～30 cm；确诊常需要联合多种特异性标志物，如CD21、CD35、Fascin、CD23等，

并结合组织学形态做出诊断；大多数EBER原位杂交阳性。（8）96%的病人以手术治疗为主，大多数术

后无瘤生存，少数出现复发、转移，少数同时辅助化疗和（或）放疗，疗效有待进一步证实。结论　腹部

FDCS是一类罕见的中度恶性肿瘤，具有较高的局部复发和转移的风险，临床发病特点缺乏特异性。

其发病机制可能与EBV感染和免疫系统疾病有关。手术切除是该病首选的治疗方式，术后放化疗对

于预后是否改善尚不确定。但如果存在高危因素，建议术后长期随访、定期复查并积极进行干预。
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［Abstract］ Objective　To explore the clinicopathological features， treatments and outcomes of 
follicular dendritic cell sarcoma （FDCS） in abdomen. Methods　One rare case of pancreatic FDCS was 
reported in the Second Affiliated Hospital of Shaanxi University of Chinese Medicineand the relevant 
case reports in both domestic and foreign literatures were reviewed. Results　 A 66-year-old female 
patient with pancreatic FDCS was hospitalized for physical examination detecting a space-occupying 
lesion at tail of pancreatic body.  Computed tomography （CT） indicated that tumor with a size of around 
9 cm had distinct boundaries with a compression of splenic vein.  Tumor marker CA125 was elevated.  
During pancreatic-caudal splenectomy， tumors presented spindles with distinct nucleolus and obvious 
mitosis.  With the findings of CD21， CD35， fascin （+）， EBER in situ hybridization （-） and Ki-67 
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around 20%， pathological diagnosis was pancreatic FDCS.  No other adjuvant treatment was offered.  
No recurrence or metastasis occurred during a follow-up period of 6 months.  And 49 cases of abdominal 
FDCS were retrieved from a literature review.  For a total of 50 cases， the average age was 50（19-77） 
year and most of them had a non-specific medical history.  Liver and retroperitoneal cavity are dominant 
and spleen， large intestine， pancreas， small intestine， ileocecal part and appendix are also common 
sites.  No significant inter-gender difference existed.  Generally patients may have no obvious symptoms 
or varying severity of abdominal symptoms.  Some dermal and pulmonary symptoms are extra-
abdominal.  Preoperative laboratory tests revealed no obvious abnormalities and tumor marker CA125 
was elevated in 10% of patients.  Ultrasonography and CT are two major auxiliary examinations.  
Colonic polyps is often detected under endoscope.  And 22% of patients had metastases at an initial visit.  
Almost all macroscopic slides showed single solid tumors with distinct boundaries and maximal diameter 
of tumor was （1-30） cm.  A definite diagnosis is often dependent upon a combination of several specific 
markers such as CD21， CD35， Fascin， CD23 and fascin plus histology.  Most EBER in situ 
hybridizations was positive.  And 96% of them were operated.  Most of them survived tumor-free post-
operation and few had recurrence and metastasis.  Adjuvant chemotherapy or radiotherapy was rare.  And 
efficacy should be further confirmed. Conclusion　 As a kind of rare moderate malignant tumor， 
abdominal FDCS carries a high risk of local recurrence and metastasis after excision and lacks a 
specificity of clinical pathogenesis.  Its pathogenesis may be correlated with Epstein-Barr virus infection 
and immune system diseases.  Whether or not postoperative chemoradiotherapy improves its prognosis 
remains uncertain.  However， if high risk factors are present， long-term follow-ups， regular reviews and 
aggressive interventions are recommended.

［Key words］ Follicular dendritic cell sarcoma； Clinicopathological analysis； Literature review

滤 泡 树 突 细 胞 肉 瘤（follicular dendritic cell 
sarcoma，FDCS）是一种起源于生发中心滤泡树突

细胞的恶性肿瘤，较为罕见，主要好发于淋巴结内，

腹部 FDCS 更为罕见，国内外文献多为个案报

道【1-19】，诊疗经验缺乏，易造成误诊漏诊。本文报道

我院收治的 1例罕见的胰腺FDCS病例以及回顾国

内外相关案例报道资料，归纳总结其临床病理特

点，以提高对腹部FDCS的认识和诊治水平。

资料与方法

一、本例病人资料

病人：女性，66岁，主因“体检发现胰体尾占位

10 d”于 2021年 10月入我院。病人于 10 d前体检腹

部彩色多普勒超声发现胰腺占位，无其他不适症

状，无特殊病史，进一步 CT 检查显示肿瘤边界清

楚，肿瘤最大径约 9 cm，增强后呈中度不均匀强化，

脾静脉受压（图 1A～C）。实验室检查中糖类抗原

（CA）125升高（59. 1 kU/L），其余无明显异常。术

前诊断胰体尾占位性病变，实性假乳头状肿瘤或神

经内分泌肿瘤可能，遂行胰体尾联合脾切除术。术

后病理检查示：肿瘤呈结节状，边界较清楚，切面灰

白、实性，局部可见出血坏死，结节距最近断端约

1 cm，手术切缘未见肿瘤（图 2A）。苏木精-伊红

（HE）染色及免疫组织化学染色（图 2B～F）：细胞角

蛋白（CK）（ -），CD23（ -），CD21、D2-40、CD35、
fascin（+），EB 病毒（EBV）编码的小 RNA（EBV 

encoded RNA，EBER）原 位 杂 交（ -），Ki-67（约

20%），术后病理诊断为：胰腺 FDCS。未进行其他

辅助治疗，术后随访半年无复发转移。

二、文献检索

以“滤泡树突细胞肉瘤”“Follicular Dendritic 
Cell Sarcoma”为主题词，在中英文期刊数据库中检

索本病 2006年至 2023年的病例报道。纳入标准为：

（1）所报道病例均经病理确诊为 FDCS 且发生在腹

部；（2）临床特点、影像学资料、病理特点及治疗预

后情况描述基本完整。

三、统计学方法

使用 SPSS 软件 26. 0 版（IBM 公司，Armonk，
NY，美国）进行统计学分析。计数资料以百分比

（频数/总数）表示。计量资料以极值、平均数

表示。

结 果

文献复习共收集 49例腹部 FDCS，加上本例共

纳入 50 例腹部 FDCS 进行分析，病人的年龄范围

19～77岁，平均年龄 50岁。84%（42/50）病人无特

殊病史，8%（4/50）病人有恶性肿瘤病史，8%（4/50）
病人有其他疾病，如憩室炎、乙型肝炎、慢性肾病。

（1）腹部FDCS多见于肝脏及腹腔腹膜后，其次是脾

脏和大肠，胰腺和小肠少见，偶见于回盲部及阑尾；

5例胰腺 FDCS中 4例位于胰尾，1例位于胰头。（2）
男性 24例，女性 26例，总体上及各部位男女发病无
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明显差异，但胰腺 FDCS 似乎更多见于女性。（3）
38%（19/50）的病人无明显症状，32%（16/50）的病

人表现为不同程度腹部症状伴/不伴发热、体重下

降等全身症状，其余病人表现为非特异的腹部以外

症状，如皮损改变、呼吸道症状等（表 1）。（4）大多数

病人术前实验室检查无明显异常，仅 10% 的病人

CA125升高，此外，10%的病人显示白细胞、中性粒

细胞升高和（或）C反应蛋白升高，4%的病人出现自

身免疫抗体及补体指标异常。（5）超声和CT是主要

的辅助检查手段，超声表现为低回声或者混合回声

团，无或者丰富的血流信号团；CT平扫表现为低密

度或者中密度影，强化时表现为不均匀轻～中度强

化 ；大 肠 FDCS 内 镜 下 均 表 现 为 息 肉 外 观 ；

22%（11/49）的病人就诊时伴有转移，转移部位包括

淋巴结、肝内、大血管、其他盆腹腔部位。（6）巨检几

乎均表现为边界清楚的单发肿物，仅 1例边界不清，

切面灰白、实性或呈鱼肉状，14% 病例出现坏死及

钙化。肿瘤最大径为 1. 0～30. 0 cm，平均 7. 5 cm；

肿瘤细胞均表现为卵圆形或者上皮样束状、旋涡状

弥漫排列，空泡状核，小而明显的核仁，胞质中等或

者丰富嗜酸，胞界不清，伴间质较多的淋巴细胞、浆

细胞浸润，核分裂多少不等；免疫组织化学显示，所

有病例表达 1 种或者多种特异性标志物，包括

CD21、CD35、Fascin、D2-40、CD23、clusterin；63%
（20/32）的病例 EBER 原位杂交阳性，其中大肠

FDCS阳性率为 100%。

50例中有 3例随访情况和（或）首次治疗方式资

料未提及，47例FDCS病人首次治疗与随访情况详

见表 2。统计结果显示，96%（45/47）的病人接受了

手术+辅助治疗；81%（38/47）的病人仅手术治疗，

少数病人出现复发、转移，2 例病人术后死于肺感

染；少数病人辅助放化疗，随访均无复发转移；1例

辅助介入治疗出现肝内转移；2例仅化疗，其中 1例

获得随访数据，病人 4个月出现转移，死于肝衰竭。

图1　胰腺滤泡树突细胞肉瘤术前影像学资料　A. 动脉期：轻度强化；B. 门脉期：中度强化；C. 静脉期：强化减低

图2　胰腺滤泡树突细胞肉瘤术后病理检查　A. 手术标本大体观；B. 苏木精-伊红（HE）染色（×200）可见卵圆形或

者上皮样肿瘤细胞呈束状、旋涡状弥漫排列，核呈空泡状，可见小而明显的核仁，胞质中等或者丰富嗜酸，胞界不清，

伴间质较多的淋巴细胞、浆细胞浸润，核分裂多少不等；C. HE 染色高倍镜（×400）；D. CD21（+，×200）；E. CD35
（+，×200）；F. Fascin（+，×200）
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讨 论

FDCS 是起源于树突细胞的恶性肿瘤，较为罕

见，主要好发于淋巴结内，国内外文献中发生腹部

的FDCS多为个案报道【1-8】。该病发病年龄广泛，无

明显性别差异【1，3】。本研究结果与之一致，此外新发

现腹部 FDCS 以中老年人好发，胰腺 FDCS 似乎多

见于女性，肝脏和腹腔及腹膜后最多见，脾脏、大

肠、胰腺、小肠、回盲部、阑尾均可发生；胰腺 FDCS
主要位于胰尾，也可发生在胰头。病人多无明显症

状，少数可出现全身症状以及其他非特异症状，如

呼吸道症状等【1-6】，所以病人多因体检发现占位就

表1 50例腹部滤泡树突细胞肉瘤（FDCS）病人临床信息汇总

临床病理特征

FDCS占比［%（例数/总数）］

性别（例）

　男

　女

临床症状（例数/总数）

　无
　腹部不适
　发热
　体重减轻
　贫血
　上呼吸道症状
　小便不畅
　皮损
　胸背部疼痛
　尿血

首诊转移（例数/随访例数）

肿瘤最大径
［平均数（范围），cm］

EBER（例数/检测总数）

　阳性
　阴性

肝脏

24（12/50）

6
6

5/12
4/12
2/12
1/12
1/12
1/12
0/12
0/12
0/12
0/12
2/12

9.3（2.3~19.0）

8/12
4/12

腹腔/腹膜后

22（11/50）

5
6

3/11
4/11
0/11
0/11
0/11
2/11
0/11
4/11
0/11
0/11
4/10

11.5（3.0~30.0）

0/1
1/1

脾脏

16（8/50）

4
4

5/8
2/8
1/8
1/8
1/8
0/8
0/8
0/8
0/8
0/8
1/8

6.5（2.7~11.4）

4/4
0/4

大肠

14（7/50）

4
3

3/7
1/7
0/7
0/7
2/7
1/7
0/7
0/7
1/7
0/7
0/7

2.6（1.0~4.0）

7/7
0/7

胰腺

10（5/50）

1
4

2/5
1/5
0/5
1/5
0/5
0/5
1/5
1/5
0/5
0/5
2/5

7.2（4.5~10.5）

1/5
4/5

小肠

10（5/50）

2
3

1/5
3/5
0/5
1/5
1/5
0/5
0/5
0/5
0/5
0/5
2/5

6.6（4.0~9.0）

0/2
2/2

回盲部及阑尾

4（2/50）

2
0

0/2
1/2
1/2
0/2
1/2
0/2
0/2
0/2
0/2
1/2
0/2

3.6（2.7~4.5）

0/1
1/1

注：EBER是指EB病毒编码的小RNA。

表2 47例腹部滤泡树突细胞肉瘤（FDCS）病人首次治疗与随访情况汇总表

首次治疗

手术（38例，占 81%）

　肝脏（9例）

　腹腔腹膜后（7例）

　脾脏（8例）

　大肠（6例）

　胰腺（5例）

　小肠（1例）

　回盲部及阑尾（2例）

手术+介入（肝脏，1例，占 2%）

手术+放化疗（肝脏，1例，占 2%）a

手术+化疗（占 6.4%）

　腹腔腹膜后（1例）b

　小肠（2例）c

手术+放疗（占 4.3%）

　腹腔腹膜后（1例）d

　小肠（1例）e

化疗（占 4.3%）

　肝脏（1例）e

　腹腔腹膜后（1例）f

获随访
（例）

29
8
3
8
5
2
1
2
1
1

1
2

1
1

0
1

随访时间（月）

平均数

17
31
6
10
13
9
5
30
8
12

24
12

9
96

NA
4

范围

0~72
2~72
0~12
3~24
5~24
0~18

5
17~42

8
12

24
8~15

9
9

NA
4

随访情况（例）

良好

20
5
1
7
5
0
0
2
0
1

1

1
1

0
0

复发

2
1
0
0
0
0
1
0
0
0

0
0

0
0

0
0

转移

6
2
1
1
0
1
1
0
1
0

0
0

0
0

0
1

死亡

2
0
1
0
0
1
0
0
0
0

0
0

0
0

0
1

NA
9
1
4
0
1
3
0
0
0
0

0
0

0
0

1
0

转移部位

见下列分项
*

肝内、腹膜后、淋巴结
腹腔、盆腔、肝包膜下

肝脏
肝脏

肝

肝脏

注：NA. 无相关数据；*转移部位为肝内、腹膜后、脾脏、小肠、肠系膜淋巴结、右肾上腺；a吉西他滨和多西他赛全身化疗(第 1天和第 8天吉

西他滨 1 000 mg /m2静脉注射,每 3周第 1天给予多西他赛 75 mg/m2静脉注射）；b环磷酰胺、阿霉素、长春新碱、泼尼松（CHOP方案）；c长春新

碱化疗方案；d放疗总剂量为 50. 4 Gy，常规分馏为 1. 8 Gy/d；e无相关资料；f吉西他滨、顺铂、阿霉素化疗方案。
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诊。部分病人合并副肿瘤性天疱疮、系统性红斑狼

疮等免疫相关疾病症状，常因难以控制的感染死

亡【1，4】。本研究 5例出现类似症状，其中 4例位于腹

腔腹膜后，1例位于胰尾，该情况似乎存在一定程度

的部位发病倾向。

FDCS病人生化检查多无明显异常且缺乏特异

性指标，仅少数肿瘤标志物 CA125 升高【4】。腹部

FDCS在超声和 CT上通常表现为边界清楚的单发

结节肿物，可有出血坏死及钙化，个别报道边界不

清；超声上呈低回声或者混合回声团，无或者丰富

的血流信号团；CT平扫为低或中密度影，强化时为

不均匀轻～中度强化【1-8】。内镜检查用于发现大肠

内FDCS，常表现为带蒂息肉【5】。但缺乏特异性，难

以与其他常见的原发部位恶性肿瘤鉴别，FDCS 确

诊需要依靠病理组织学和免疫组织化学诊断。

FDCS 通常表达 1种或者多种特异性标志物，包括

CD21、CD35、Fascin、D2-40、CD23、clusterin、CXCL13、
EBER 等，常需要联合使用并结合组织学形态做出

诊断【1-8】。本研究中发生于腹部的 FDCS 在组织学

表现及免疫组织化学方面无特殊性。腹部FDCS根

据其发病部位及组织形态需要与以下疾病鉴别：胃

肠道间质瘤、平滑肌肉瘤、炎性肌纤维母细胞瘤、淋

巴瘤、恶性黑色素瘤、恶性纤维组织细胞肉瘤、血管

肉瘤【1-6】等。

近年来多数学者认为腹腔内FDCS具有较高的

局部复发和转移的潜能，属于中度恶性肿瘤【1-2】。本

研究 50例病人中约 1/5病人就诊时发现存在淋巴结

以及多发腹部脏器累及，少数病人术后可出现再次

转移和复发。FDCS的病因和发病机制目前尚未完

全明了，部分病人合并副肿瘤天疱疮、系统性红斑

狼疮、Castleman 病以及 IgG4、补体 C3 补体程度的

升高，因此有学者认为 FDCS可能与免疫系统疾病

有关【1，4，9-10】。当合并副肿瘤天疱疮时，具有较高的死

亡风险【4】。本研究中 3例死亡病人中的 2例合并副

肿瘤天疱疮。炎性假瘤样 FDCS 几乎总与 EBV 感

染有关，通常EBER检测阳性，然而其作用机制尚未

明确【11】，一般发生于腹腔内各脏器，好发于肝脏和

脾脏，女性多见，具有较好的临床预后【6，12】。本研究

中，EBER有较高的阳性率，脾脏和肝脏EBER阳性

率较高，但是无明显性别差异，此外发现大肠FDCS
有更高的 EBER阳性检出率，其他部位阳性检测率

为零；本研究中随访了 16例EBER阳性病人和 11例
EBER 阴性病人，总体上其预后没有显著差异。部

分结果由于病例数量有限，有待进一步证实。

FDCS 首选的治疗方式是手术切除，多数经完

整的手术切除可以达到治愈目的。对于术后是否

需要常规的放化疗仍然存在争议【3，13】。本研究结果

与之相符，96% 病人接受手术+辅助治疗，81% 病

人仅手术治疗，术后仅少数出现复发及转移，复发

转移后二次手术后部分病人仍然可获得较好的生

存，2例死亡病例皆是由于非瘤因素造成。目前报

道最多的化疗方案是环磷酰胺、阿霉素、长春新碱、

泼尼松联合方案（CHOP方案），也有人推荐使用阿

霉素（DXR）、依托泊苷、甲泼尼龙、顺铂和阿糖胞苷

（ESHAP 方案）化疗，但其临床试验疗效仍然有

限【14-16】。45～51 Gy 范围内的辅助放射治疗有潜在

的益处，与化疗相比，它的不良反应更少【17】。有学

者认为，对于具有“高级别特征”的肿瘤，如组织学

出现坏死、Ki-67 增殖指数>20%、肿瘤最大径>6 
cm以及位于腹腔内应采取积极治疗，除手术完整切

除外，必要时辅助化疗和（或）放疗【10，18】。虽然本研

究术后辅助放化疗的病人随访期间均情况良好，但

由于接受辅助放化疗的病例有限，且部分病例失

访、随访时间较短，所以放化疗的治疗必要性尚需

要进一步深入研究。

综上所述，腹部 FDCS 是一类罕见的中度恶性

肿瘤，具有较高的局部复发和转移的潜能，其发病

机制可能与EBV感染和免疫系统疾病有关，缺乏特

异的临床表现和实验室检查结果，影像学检查很难

与其他恶性肿瘤区分，需要术后病理组织学和免疫

组织化学进行确诊。手术切除是该病首选的治疗

方式，术后放化疗对于预后是否改善尚不确定。但

是如果肿瘤体积过大、边界不规则、组织学存在明

显异型性和高的增殖活性以及坏死、初诊时出现淋

巴结累及和多发病变时，建议术后长期随访、定期

复查并积极进行干预【2，19】。
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