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摘要 目的：总结原发性骨恶性纤维组织细胞瘤（PBMFH）的临床特征和预后。方法：回顾性分析我院 2000年 10月至 2011年 1月

收治的 24例 PBMFH患者的术前影像学资料、诊断依据、治疗方案和随访资料。结果：24例患者全部通过术后病理确诊，穿刺准

确率为 75.00%.胸部 X线检查结果显示：2例发现肺部转移灶，22例未发现肺部转移灶。肿瘤局部 X线检查结果显示：3例出现骨

质溶解性破坏，1例出现肿块影，20例表现为骨膜反应。MRI检查结果显示：4例MRI检查肿瘤局部情况时发现 3例 T1WI等信

号、T2WI稍高信号，1例 T1WI低信号、T2WI低信号。本研究中行放化疗 18例，有 6例（33.33%）发生转移，转移时间为 6~45个月，

中位转移时间为（25.30依6.24）个月，单纯手术治疗 6例中有 5例发生转移（83.33%），转移发生时间为 3~6月，中位转移时间为

（5.00依0.24）个月。结论：PBMFH患者单纯手术出现转移多发生于术后 5月，根治性手术辅以放化疗出现转移多发生于术后 25

月。由此可见，术前穿刺活检病理有助于疾病诊断，术后辅助化疗有助于降低 PBMFH的复发率和转移率。
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Clinical Features and Prognosis Analysis of 24 Cases of Primary Malignant
Fibrous Histiocytoma of Bone*

To summarize the clinical features and prognosis of primary malignant fibrous histiocytoma of bone

(PBMFH). The preoperative imaging data, diagnostic basis, treatment plan, and follow-up data of 24 PBMFH patients who

were admitted to our hospital from October 2000 to January 2011 were retrospectively analyzed. All the 24 patients were

confirmed by postoperative pathology, the puncture accuracy rate was 75.00% . The results of chest X-ray showed that pulmonary

metastasis was found in 2 cases, and none pulmonary metastasis was found in 22 cases. The results of local X-ray examination of tumor

showed that: 3 cases presented osteolysis destruction, 1 case presented mass shadow, and 20 cases presented periodate reaction. The

results of MRI examination showed that in 4 cases, MRI showed isointensity on T1WI and slightly hyperintensity on T2WI in 3 cases, and

1 case had low signal on T1WI and low signal on T2WI. In this study, metastasis occurred in 6 cases (33.33%) of the 18 patients

undergoing chemoradiotherapy, transfer time was 6 ~ 45 months, median transfer time was (25.30依6.24) months, 5 cases of the 6 patients
in the surgical treatment group had metastasis (83.33%), transfer time was 3 ~ 6 months, median transfer time was (5.00依0.24) months.

In PBMFH patients, metastasis occurred mostly at 35 months after surgery alone, and metastasis occurred mostly at 25

months after surgery combined with radical surgery and chemoradiotherapy. Thus it can be seen, preoperative biopsy pathology

contributes to the diagnosis of the disease, and postoperative adjuvant chemotherapy helps to reduce the recurrence and metastasis rate of

PBMFH.
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前言

骨恶性纤维组织细胞瘤（malignant fibrous histiocytoma of

bone，BMFH）是一种软组织肉瘤，是由纤维组织细胞和组织细

胞组成，好发于后腹腔、四肢软组织和骨骼中，约占所有软组织

肉瘤的 20%~30%[1-3]。原发性骨恶性纤维组织细胞瘤（primary
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malignant fibrous histiocytoma of bone，PBMFH）是一种少见的

恶性骨肿瘤，首先由 Feldman F[4]等学者于 1972年报道，因其呈

侵袭性生长，具有较高的转移潜能，学术界将该肿瘤归类为一

种独立的骨肿瘤类型[5]。PBMFH患者发病时全身各骨均可受到

累及，如股骨和胫骨的干骺端等部位，并表现为功能障碍、疼

痛、肿胀等，严重影响患者日常生活[6，7]。因其发病原因不明、组

织成分复杂、临床特征及影像学表现存在特异性，给患者的临

床治疗带来难度，故本研究对我院收治的 24例 PBMFH患者

进行回顾性分析，探讨其临床特征及预后，以期为临床该病的

诊疗提供参考。现报道如下。

1 资料与方法

1.1 一般资料

本研究回顾性分析我院 2000年 10月至 2011年 1月收治

的 24例 PBMFH患者的临床资料，其中男 16例，女 8例，年龄

13~77 岁，平均年龄（49.50依8.95）岁，病程 2~90 月，平均病程

（25.30依12.13）个月；临床症状多以无痛性肿块为首发症状。肿
瘤发生部位在四肢长骨骨干有 17例，其中发生于股骨干有 11

例，发生于小腿骨有 4例，发生于肩胛骨有 2例。

1.2 影像学评估

所有患者入院接受常规的 X线、CT检查，检查肿瘤的局

部情况，部分患者只出现局部疼痛但未出现肿块，则选择 MRI

检查来明确诊断。所有患者经胸部 X线排除是否出现肺转移。

1.3 病理诊断

本组病例中 4例患者行术前 CT引导穿刺活检，其余予以

术中快速冰冻或术后病理予以诊断。病理诊断标准依据于

WHO关于软组织肿瘤的分类[8]。诊断 PBMFH的组织病理学特

点为[9]：（1）瘤组织中由成纤维细胞、组织细胞、多形巨细胞、黄

色瘤细胞、未分化细胞及少量炎性细胞构成，但主要是成纤维

细胞和组织细胞；（2）梭形细胞呈特殊的花瓣状或轮辐状排列，

但并非每一例都很典型，有的只是漩涡状或束状排列；（3）瘤细

胞据有显著的异型性，表现为核大、深染、核仁明显，核分裂相

对易见；（4）炎症性细胞的浸润。

1.4 治疗方法

根据患者的临床表现、影像学检查，初次入院诊断不明的

首次手术均行肿瘤边缘性切除，并根据术中冰冻结果选择是否

进行肿瘤广泛切除术或截肢，术后予以辅助化疗或放疗治疗；

入院前已行 CT引导下穿刺活检明确诊断的病例，均行 1个疗

程化疗后行肿瘤广泛性切除手术。入院前已明确发生肿瘤全身

转移的患者则选择单纯化疗方案。

1.5 随访

本研究对入组的患者均进行电话回访或门诊复查了解患

者生存时间及复发情况。随访时间 3~90个月，平均随访时间

（27.00依12.54）个月，中位生存时间（30.00依16.32）个月。
1.6 统计学分析

采用 SPSS 24.0软件进行统计学分析。计数资料以例数

及%表示，组间比较用皮尔逊卡方检验法或 Fisher确切检验

法；计量资料以均数 依标准差（x依s）表示，组间比较用 t检验。检

验水准 琢=0.05。

2 结果

2.1 24例 PBMFH患者首发症状情况分析

本研究中 24例 PBMFH患者的首发症状表现如下：16例

呈局部无痛性肿块，6例表现为局部疼痛，1 例出现病理性骨

折，1例表现为右前臂麻木。其中 2例恶性纤维组织细胞瘤可

触及腹股沟肿大淋巴结，22例未发现全身浅表淋巴结肿大。瘤

体大小均值为 10.80cm伊4.20cm伊2.70cm，最大者为 40cm伊
35cm伊11cm，最小为 2cm伊3cm伊1cm。
2.2 24例 PBMFH患者相关影像学检查和病理结果分析

2.2.1 相关影像学检查结果分析 （1）胸部 X线检查结果显

示：2例发现肺部转移灶，22例未发现肺部转移灶。肿瘤局部 X

线检查结果显示：3例出现骨质溶解性破坏，1例出现肿块影，

20例表现为骨膜反应。（2）MRI检查结果显示：4例MRI检查

肿瘤局部情况时发现 3例 T1WI等信号、T2WI稍高信号，1 例

T1WI低信号、T2WI低信号。见图 1。（3）CT检查结果显示：4例

患者行术前 CT引导穿刺活检，确诊为 PBMFH 3例，1例穿刺

活检结果为皮肤隆起型纤维肉瘤，但术后病理为 PBMFH，穿刺

准确率为 75.00%。其他 20例患者均行术中快速冰冻或术后病

理予以诊断为 PBMFH。

2.2.2 病理结果分析 24 例 PBMFH 患者中，8 例为多形性

PBMFH，1例为炎症性 PBMFH，15例为 PBMFH。其中 9例患

者肿块切面呈灰白色，质脆，均与周围组织边界不清；7例肿块

外观呈鱼肉状，与周围组织边界清晰，包膜较完整；1例行股骨

干肿瘤广泛切除术后标本解剖肉眼可见骨干骨质破坏，骨膜增

厚；1例肿块表面血运丰富，呈暗红色，质硬，与周围组织边界

尚算清晰，6例患者二次手术行截肢手术未能观察肿块外观质

地及边界。见图 2。

2.3 治疗方案总结

根据 Enneking[10]骨肿瘤外科切除边界标准，本研究 19例

患者由于初次入院诊断不明，首次手术均行肿瘤边缘性切除，

均全部复发，其中有 11例均行二次手术，手术方式为肿瘤广泛

性切除术并辅以术后化疗或化疗加放疗，化疗方案均为盐酸吡

柔比星 +顺铂，化疗加放疗方案为盐酸吡柔比星 +顺铂 +剂量

40~65Gy放疗，3例截肢，余下 5例发现复发病灶但放弃进一

步治疗；本组 1例入院时已在外院明确诊断，入院后发现肿瘤

全身广泛性转移，临床分期为 IIIa期，即行化疗，未再行进一步

治疗；本组 4例患者入我院前均已行局部手术切除治疗，根据

病史、临床症状及影像学检查，常规进行穿刺活检，病理结果为

恶性纤维组织细胞瘤，其中 3例术前均行 1疗程新辅助化疗，

化疗方案采取盐酸吡柔比星 +顺铂，余下 1例术前行经股动脉

化疗栓塞术，化疗方案为艾恒 100mg+THP20mg+MMC10mg+

碘油乳剂 15 mL，4例患者化疗 1疗程后均行肿瘤广泛性切除

手术。

2.4 24例 PBMFH患者治疗结果和预后分析

24例患者中，因肺转移导致死亡 7例，因骨转移导致死亡

2例，同时出现肺和骨转移导致死亡 3例，全身多发转移导致

死亡 1例，因转移导致死亡占 54.20%，由于其他基础性疾病

（例如心脏病）导致死亡 4例，放疗过程时出现病情加重而放弃

治疗导致死亡的 1例，无瘤生存 4例，带瘤生存 2例。本研究中
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图 2病理结果图片，肿癌细胞呈多形性(HE，伊100)
Fig.2 Pathological findings: Pleomorphism of tumor cells (HE，伊100)

Note: Figure A: The tumor cells were pleomorphic, fibroblast like cells and

histiocyte like cells were the main components, there were a few

multinucleated giant cells and xanthoma cells; Figure B: The tumor cells

were pleomorphic, xanthoma cells and fibroblast like cells were observed;

Figure C: The tumor cells were pleomorphic, fibroblast like cells,

multinucleated giant cells, tumor cells and inflammatory cells coexisted;

Figure D: The tumor cells were pleomorphic, fibroblast like cells,

histiocyte like cells and xanthoma cells were the main components, there

were a few multinuclear giant cells and inflammatory cells.

图 1PBMFH患者相关影像学检查结果图片

Fig.1 Image of related imaging results of PBMFH patients

Note: Figure 1a and 1b: MRI sagittal T1WI bone lesions presented

isosignals mainly, including patellar low signals, while T2WI presented

slightly high signals. Figure 1c: X-ray images presented mass shadows and

significant osteolytic response; Figure 2a and 2b: MRI coronal T1WI soft

tissue mass presented isosignals mainly, including low points and patchy

signals; osteopathy presented isosignals; T2WI presented high signals

mainly, containing patchy low signals; Figure 3a and 3b: MRI coronal

T1WI soft tissue mass presented isosignal as the main, osteopathy presented

isosignal as the low, and T2WI soft tissue mass presented high signal.

Figure 4a, 4b MRI coronal position showed isohyper signal of osteopathic

change on T1WI, and isohyper signal on T2WI.

行放化疗 18例发生转移有 6例（33.33%），转移时间为 6~45个

月，中位转移时间为（25.30依6.24）个月，单纯手术治疗组 6例中

有 5例转移（83.33%），转移发生时间为 3~6个月，中位转移时

间为（5.00依0.24）个月。
19例首次手术为肿瘤边缘性切除的患者均出现了局部复

发（100%），其中有 5例由于各种原因未再行进一步广泛性手

术治疗或放化疗，均死于局部复发或肺、骨或全身多发转移，平

均生存时间（5.10依0.56）个月。其余 14例患者二次手术均行肿

瘤广泛性切除；其中 4例患者行术前化疗 +广泛性切除 +术后

化疗，有 2例无瘤生存 17个月（至今未发现复发），余 3例平均

生存时间（40.30依3.68）个月；还有 5例行广泛性手术切除 +术

后化疗或放疗治疗，平均生存时间（35.20依4.21）个月；剩余 5例

单纯行广泛性手术，平均生存时间为（12.60依2.25）个月。

3 讨论

BMFH是成年人常见的原发性软组织肉瘤之一[11-13]，但原

发于骨的较少见。国外报道 PBMFH发病年龄高峰在 50~70

岁[14]，本组 PBMFH患者平均年龄（49.50依8.95）岁，发病年龄较
分散，最年轻者 13岁，最大年龄为 77岁，以中老年相对多见。

PBMFH可累及全身各骨，但多累及四肢长骨骨干，尤以股骨和

胫骨的干骺端为好发部位，少数发生于颌骨及其他扁骨，临床

上常有疼痛、肿胀、功能障碍及病理性骨折等表现[15，16]。

3.1 PBMFH病理特点

Capanna等[17]选取 90例 PBMFH患者，根据 Broder分级方

法将肿瘤分为四级，细胞异型性小，核分裂少见，染色质规整的

为 I-II级，异型性明显的为 III-IV级，结果表明分级低的比分级

高的预后更好；国内有报道 [18]PBMFH细胞异型明显，形态多

样，肿瘤恶性程度高，分级高，进展快，预后较差，本组研究有 8

例为多形性 PBMFH，全部出现了局部复发，3例出现了肺转
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移，国内有研究表明[18]多形性 PBMFH中多核巨细胞与瘤巨细

胞成分较多时，预后较差，由此推断多形性 PBMFH的预后主

要观察异型性及多核巨细胞和瘤巨细胞成分。

3.2 PBMFH诊断方法

据文献报道[19] PBMFH的 X线表现大多数呈偏心性生长，

表现虫蚀状、地图状溶骨样破坏，也可呈偏心样膨胀改变，骨皮

质变薄；肿瘤穿破骨皮质之后可见软组织肿块形成。部分可见

骨膜反应。本组 24例肿瘤 X线检查中仅有 3例出现骨质溶解

性破坏，1例发现肿块形成。

张景峰等学者[20]报道 5例 PBMFH患者的 MRI信号特点

为大部分病例 T1WI均呈等于或略高于临近肌肉的异常骨质

信号，T2WI上所有病例表现为较为显著的高信号；Koplas等[21]

指出 T2WI上骨病灶只是呈现出相对于肌肉组织略高的中等信

号，无论原发性还是继发性 BMFH，认为这是 PBMFH不同于

其他多数恶性骨性病变的MR信号特点。本组 3例MRI检查

中有 2例可发现 T1WI低信号、T2WI高信号，1例 T2WI出现低

信号，可能是 PBMFH细胞的多样性及受当时的医疗水平限制

导致病例数较少，但结果基本与文献相符[21]。

由于 PBMFH的影像学表现不具有特异性，与其他骨恶性

肿瘤鉴别较难，现今 PBMFH诊断的金标准为 CT引导下经皮

穿刺活检[22，23]，具有创伤小、操作简便、准确率高的特点，本组有

4例术前 CT引导下经皮穿刺活检中有 3例确诊为 PBMFH，1

例为皮肤隆起型纤维肉瘤但术后病理为 PBMFH，准确率

为75.00%，与文献报道的骨穿刺活检诊断准确率 66.67%~97.

50%[24]相符。

3.3 PBMFH治疗

手术治疗是 PBMFH最主要的治疗方式。手术的边界是决

定肿瘤复发与否的关键因素，同时术前、术后化疗有助于降低

肿瘤复发[25]。本组研究中，19例患者首次手术只行边缘性手术

且术后无进一步化疗或放疗，局部复发率高达 100%，与 Capnna

等人[17]报道的 90例 PBMFH复发率 21%~31%不相符，分析原

因可能是 19例患者均在 7~10年前手术，当时对该病的认识不

深刻，诊断均不明确，只行边缘性切除手术，切缘不满意且术后

均无行化疗。二次手术行广泛性手术有 15例，其中 4例曾行术

前化疗，全部无复发，余 11例辅以放化疗有 2例复发，值得注

意的是二次手术中行截肢手术的 3例且辅以术后化疗均无复

发。二次手术行截肢无辅以放化疗 3例中 1例复发。国内也有

报道[26]显示手术切除辅以化疗的病人 10年生存率高于单纯手

术治疗者，同样行广泛性手术病人结合辅助化疗患者的生存率

也高于单纯手术辅以化疗的治疗者。Bacci [27] 等对 65 例

PBMFH患者进行新辅助化疗，认为肿瘤位于深部、范围大于

5 cm的患者需行新辅助化疗，而且多数研究结果支持化疗，认

为大剂量化疗可以提高 PBMFH的生存率。Machiels[28]等的研

究认为放疗可以降低肿瘤的局部复发率，但本组研究中 1例于

放疗过程中出现全身多发器官衰竭情况，是否进行放疗需要视

手术切除边缘情况，同时需注意患者的身体状况，不可盲目放

疗，一般认为边缘性手术切除阳性且身体素质较好的患者需要

进行放疗可降低局部复发率。

3.4 PBMFH预后

文献报道[17]PBMFH转移率一般为 40%-60%左右，肺部转

移较常见，发生率约 31.00%。本研究中发现 PBMFH转移率为

54.20%，与文献[17]相符，其中 4例术前穿刺活检的患者中有 2

例出现了转移（50.00%），可以推断穿刺活检引起的转移的可能

性极低，但不除外由于穿刺技术不成熟导致的局部转移的可能

性。据文献报道 CT引导下经皮穿刺活检是一种安全可靠的方

法[29，30]。值得重视的是本研究中放化疗组 18例发生转移的为 6

例（33.33%），转移时间为 6~45个月，中位转移时间为（25.30依
6.24）个月，单纯手术治疗组 6例中有 5例转移（83.33%），转移

发生时间为 3~6个月，中位转移时间为（5.00依0.24）个月，由此
可推断放化疗及截肢手术可延迟 PBMFH患者发生转移的时

间，有利于延长 PBMFH患者生存时间。有研究报道淋巴结转

移的患者占 10%，本组有 2例患者术前查体可触及腹股沟淋巴

结肿大但活检提示阴性，但是不能对此掉以轻心，查体时需行

局部淋巴结检查。

综上所述，PBMFH是恶性程度较高的骨恶性肿瘤，具有潜

在转移性，早期作出明确的诊断有助于改善预后。局部切除活

检或穿刺活检是该病诊断的金标准，肿瘤部位行MRI作为影

像学检查首选，推荐治疗方案为广泛性切除如截肢和关节离断

手术，辅以化疗加放疗。若术前发现局部有转移，可先行化疗再

行广泛性切除手术，术后也需辅以化疗加放疗，化疗加放疗方

案为盐酸吡柔比星 +顺铂 +剂量 40~65Gy放疗，这对提高

PBMFH患者的生存率及降低复发率及转移率有一定的帮助。
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