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咽部淋巴结外滤泡树突细胞肉瘤诊治分析
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摘要 目的：探讨咽部淋巴结外滤泡树突细胞肉瘤（Follicular dendritic cell sarcoma, FDCS）的临床病理特点、生物学行为及诊断与
治疗要点。方法：对 1例咽部结外 FDCS进行临床病理观察、免疫组织化学及原位杂交检测，并结合文献进行分析。结果：肿瘤组织
位于咽部粘膜下，呈巢团状、片状排列，瘤组织间见多少不一的淋巴细胞浸润；免疫组化显示瘤细胞 CD21、CD35、CXCL-13弥漫
阳性，CD23、Podoplanin（D2-40）灶性阳性；EBER原位杂交阴性。结合文献分析发现咽部结外 FDCS多发生于中青年，无明显性别
差异。大多数肿瘤病变比较局限，体积相对较小，可能属于一类低度恶性肿瘤。由于对其认识不足，常常疏于考虑而误诊。据现有
病例资料推荐采用根治性手术切除，目前尚没有证据支持术后的辅助放化疗可以改善预后。结论：咽部结外 FDCS是一种罕见且
容易误诊的低度恶性肿瘤，加深临床及病理医师对该肿瘤的认识有助于减少误诊。
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ABSTRACT Objective: To investigate the clinicopathologic features, biologic behavior, and key points of diagnosis and treatment
of pharyngeal extranodal follicular dendritic cell sarcoma (FDCS). Methods: A case of pharyngeal extranodal FDCS was studied by light
microscopy, immunohistochemistry and in situ hybridization, and the relevant literatures were reviewed. Results: The tumor was located
beneath the stratified squamous epithelium of parapharyngeal space, and had a nested or diffuse growth pattern, sprinkled with small
lymphocytes. Immunohistochemical stain for CD21, CD35, CXCL-13 were intensely positive and for CD23, for podoplanin (D2-40) it
was focal positive, while EBV-encoded RNA by in situ hybridization were negative. The tumor tended to affect young to middle-aged
adults without a sex difference. The tumors were generally localized when they were found or diagnosed and are usually smaller than 5
cm in greatest dimension, regarded as a low-grade sarcoma. It was often not considered at the initial evaluation and might be misdiagnos-
ed as other tumors. Radical surgery was recommended, but no evidence to support postoperative adjuvant therapy. Conclusions: Pharyng-
eal extranodal FDCS was a rare low-grade malignancy that is often misdiagnosed. Increased awareness of the existence of FDCS may
help to reduce the potential for diagnostic error.
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前言

滤泡树突细胞肉瘤（Follicular dendritic cell sarcoma, FDCS）
是一种罕见的来源于滤泡树突状细胞的恶性肿瘤，大部分发生

于淋巴结，约 1/3病例位于淋巴结外部位[1-2]。由于该肿瘤发病
率低，临床和病理医师对其认识不足，常常因疏于考虑而误诊

或漏诊。咽部是结外 FDCS的好发部位之一，但迄今为止国内
外文献报告也不到 50例[3-13]。本医院诊治了 1例罕见的咽部巨
大结外 FDCS，并结合文献资料探讨该部位肿瘤的临床特点、

诊断与鉴别诊断、生物学行为及治疗方案等，以期进一步警示
和加深临床及病理医师对该肿瘤的认识，避免误诊。

1 材料与方法

1.1 临床资料分析及病理形态观察

分析 1例咽部结外 FDCS患者的临床表现、影像资料、手

术治疗、术后处理及随访资料。肿瘤标本经 10%福尔马林液固

定，常规脱水，石蜡包埋，4μm切片，常规 HE染色及光镜观察。
1.2 免疫组织化学染色
采用 EnVision法进行免疫组织化学染色，所用抗体包括

CD21、CD23、CD35、CD3、CD20、CXCL-13、Podoplanin（D2-40）、
EMA、CK（AE1/AE3）、Vimentin、S-100、Melanoma、CD68、EB病

毒潜伏膜蛋白 -1（EBV-LMP-1）、Ki-67。
1.3 EB病毒编码的 RNA（EBER）原位杂交
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在福尔马林液固定，石蜡包埋的组织切片上，采用DAB显色
进行 EBER原位杂交，探针购自北京中杉金桥生物技术有限公司。

2 结果

2.1 临床资料
患者男性，38岁。因自觉右侧咽部疼痛，吞咽时加重 5月

于院。患者 5月前无意中发现右侧咽部疼痛，吞咽时加重，当时
未予处理，症状持续存在。查体发现右咽腭弓处见约 5cm隆起
性包块，表面光滑，超越中线。MRI检查显示右侧咽旁间隙巨大
占位性病灶，边界清楚，性质待定。纤维鼻咽喉镜检查示咽部新
生物待查，行活检病理检查未见肿瘤成分，报告右鼻咽部粘膜

慢性炎。经术前准备行咽旁包块切除术，术中见肿块位于咽旁
间隙，类椭圆形，质软，边界尚清楚，局部与周围组织有粘连。取
小块肿瘤组织送冰冻病理检查，报告咽部恶性肿瘤，具体类型

待石蜡切片明确，遂行完整切除肿瘤组织送病理进一步检查。
2.2 病理形态特点
肉眼观察发现包块为灰红色类椭圆形，大小约 8.5 cm×5.5

cm×3.0 cm，表面较光滑、可见部分包膜，切面灰红灰白色，质地
细腻，呈模糊的大小不等的结节状。
镜下观察可见肿瘤组织位于咽部粘膜下，以膨胀性生长为

主。肿瘤细胞呈弥漫片状及巢团状排列，其间可见多少不一的
成熟小淋巴细胞浸润（图 1箭头示）及小灶性坏死；瘤细胞界限
不清，呈合体细胞样，胞质淡嗜酸性，核圆形或卵圆形，大小不

一，核染色质呈细颗粒状或空泡状（图 2）。瘤组织大部分区域
核分裂像少见，约 0-3个 /10HPF，局部细胞异型性明显，核分裂
像易见（约 12个 /10HPF，图 3箭头示）。

图 1 肿瘤细胞生长方式的图片（HE ×200）
Fig.1 The growth pattern of tumor cells (H&E ×200)

图 2 肿瘤细胞形态特点的图片（HE ×400）
Fig.2 Morphologic features of tumor cells (H&E×400)

图 3 局部瘤细胞核异型性的图片（HE ×400）

Fig.3 Nuclear heteromorphism of focal tumor cells (H&E ×400)

2.3 免疫组化染色及原位杂交检测结果

免疫组化染色结果显示 CD21、CD35、CXCL-13、Vimentin

弥漫性阳性（图 4, 5），CD23、Podoplanin（D2-40）灶性阳性（图

6），瘤组织间浸润的淋巴细胞大部分 CD3阳性，少数 CD20阳

性，EMA、CK、CD68、S-100、Melanoma 及 EBV-LMP-1 均 阴

性，Ki-67阳性细胞数约 25%。肿瘤组织 EBER原位杂交结果

为阴性。

图 4 瘤细胞 CD21免疫组织化学染色（×400）

Fig.4 The tumor cells stained by CD21 immunohistochemistry (×400)

图 5瘤细胞 CD35免疫组织化学染色（×400）

Fig.5 The tumor cells stained by CD35 immunohistochemistry (×400)
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图 6 瘤细胞 CD23免疫组织化学染色（×400）
Fig.6 The tumor cells stained by CD23 immunohistochemistry (×400)

3 讨论

3.1 临床特征
咽部淋巴结外 FDCS是一种罕见的恶性肿瘤，结合文献[3-13]

分析显示该瘤多发生于中青年，无明显性别差异。发病部位以
扁桃体最为常见，其它可见于鼻咽部、咽旁间隙、软腭、喉咽部、
咽下部等。临床表现因肿瘤所在部位而异，多以肿块增大而引
起的伴随症状就诊，如位于鼻咽部者常表现为反复鼻阻、流浓
涕或鼻出血，扁桃体和咽喉部等则出现咽部异物感、吞咽困难
等症状。影像学无特征性表现，与一般的软组织肿瘤相似。由于
咽部特殊的解剖位置和功能，肿瘤增大所引起的上述症状常常

出现较早，因此大多数肿瘤在被发现和诊断时一般病变比较局

限，大多镜界清楚,部分有包膜，呈息肉状或膨胀性生长，外观
结节状或分叶状，一般无出血和坏死。与胸腹腔等其它部位相
比，肿瘤体积一般相对较小，最大直径约 1-7cm，大部分小于
5cm。本例咽旁肿瘤最大径约 8.5cm，实属罕见。
3.2 病理形态特点

FDCS典型的组织形态学特征为梭形和卵圆形肿瘤细胞
呈束状、席纹状或旋涡状排列。瘤细胞胞界不清，常呈合体细胞
样，胞质较丰富，核膜清晰，染色质纤细或空泡状，有时可见核

内假包涵体。瘤细胞间可见弥漫散在的成熟小淋巴细胞浸润，
甚至较多淋巴细胞围绕血管浸润形成血管袖套状结构，局灶区

域还可见双核或多核瘤巨细胞[1-3]。核分裂象多少不一，一般为
0～3个 /10HPF，偶有大于 10个 /10HPF。免疫表型上，FDCS通
常对一个或多个正常 FDC特征性标记如 CD21、CD23、CD35、
Podoplanin (D2-40)、CXCL-13 等呈阳性反应 [4, 5]，而 CK、CD3、
CD20、CD31、CD34、CD1a、髓过氧化物酶、HMB-45等均呈阴
性反应。
3.3 诊断与鉴别诊断
尽管 FDCS具有前述组织形态特征和特殊的免疫表型，但
由于发病率低，一般不为临床医师病理医师所熟悉，而且组织

形态又与该部位其它很多相对常见的良恶性肿瘤有重叠和相

似之处，因此常常疏于考虑而容易误诊为其它肿瘤。对 41例咽
区结外 FDCS（其中 36例提供有最初诊断）的总结分析发现
58.3%（21/36例）的病例最初诊断为其它肿瘤或炎性病变，包括
鳞状细胞癌、未分化癌、脑膜瘤、纤维组织细胞瘤、恶性神经鞘

膜瘤、炎性假瘤、非特异性炎等[3]，明显高于 Shia J等报道全身
各部位结外 FDCS约 1/3的误诊率[7]。本例在术前活检未能取
到粘膜下肿瘤组织，术中冰冻切片观察肿瘤组织形态类似未分

化癌伴淋巴细胞浸润，加之肿块巨大，诊断恶性肿瘤。术后结合
HE形态和多项免疫组化指标染色最终才明确为结外 FDCS。
因此，咽部结外 FDCS可能仍然是一种尚未被临床医生充分认
识的罕见肿瘤，其诊断更为困难，进一步警示和加深对该肿瘤

的认识将有助于减少和避免上述诊断错误。
3.4 生物学行为
早期的观点认为 FDCS是一种进展缓慢伴局部复发倾向

但很少转移的惰性肿瘤，其最初曾被称为 FDC肿瘤。Perez O
等报道了 13例结内和结外 FDC肿瘤，认为其生物学行为更象
低度恶性的软组织肉瘤[11]。Chan JKC等报道并分析了一组结
内和结外 FDCS（17例）的临床病理特征，提示 FDCS可能具有
更高的侵袭性和复发、转移风险，3年复发、转移和死亡率分别
达 43 %，24 %，17 %，指出其应该被认为至少是中度恶性的肿
瘤[6]。Shia J等对 46例结外 FDCS分析发现在平均 18个月的随
访中，复发、死亡率分别达 43%，7%，2年和 5年无复发生存率
仅分别有 62.3%和 27.4% [7]。不同的是，国际淋巴瘤研究小组
（International Lymphoma Study Group, ILSG）报道随访的 11例
FDCS患者中，10例存活，其中 7例处于完全缓解期，最长 1例
已存活 17年，3例处于部分缓解期，生存率高达 91%[12]。
咽部结外 FDCS罕见，文献多为个案或数个病例报告，对
其生物学行为还缺乏系统了解。Dominguez M等总结分析了
20 例咽部结外 FDCS，5 例复发（25%）、3 例有淋巴结转移
（15%）、2例肺转移（10%），提示咽部结外 FDCS一般临床过程
较长，短期死亡率低，其生物学行为类似低级别肉瘤[13]。进一步
对 39例获随访的咽部结外 FDCS统计显示其复发、转移和死
亡率分别为 23.1%、23.1%、2.6% [3]，明显低于 Chan JKC 等[6]和

Shia J等[7]的结果。本例患者尽管肿瘤较大，有灶性坏死和局部
较高的核分裂指数，但采用完整切除肿瘤并行 3个疗程的放
疗，术后随访 18 个月并未见复发转移。上述结果提示在全
身各部位结内 /外 FDCS中，咽部结外 FDCS可能属于一类恶
性度较低的低级别肉瘤。当然由于病例总样本数还太少，随访
时间长短不一，其生物学行为还有待进一步积累更多病例总结

分析。
3.5 治疗方案
目前 FDCS的治疗方案尚未取得共识，尤其是对于是否采
用术后辅助性放 /化疗及其疗效争议较大。Chan JKC等认为由
于腹腔内 FDCS侵袭性高，应该采用术后辅助性化疗；而腹腔
外者是否采用术后辅助性化疗还有待证明[6]。De Pas等对 1994
～2006年所报道的 184例树突状细胞肉瘤（包括 129例 FDC-
S）进行了综述分析，指出约 2/3的患者经过根治性手术治疗可
以治愈，接受其他辅助治疗的患者复发率仍高于 30%，认为对
局灶性 DCS患者，根治性手术治疗是有效的，不支持使用术后
的辅助治疗[2]。对 39例咽部结外 FDCS的比较分析结果也显示
增加辅助治疗组与单独手术治疗组患者复发率无明显差异，没

有证据支持术后的辅助治疗可以更好的改善患者无瘤生存期[3]。
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