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【摘要】　本文报道 1例胃丛状血管黏液样肌纤维母细胞瘤（PAMT）病例，该病发病罕见。本例被

误诊为胃肠间质瘤，经腹腔镜顺利切除，经病理明确诊断。希望通过该病例增加对PAMT的认识，采

取合适的诊断治疗策略，进而改善患者的预后。
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患者 女性，44岁，主诉因上腹胀痛不适半年余，无恶

心呕吐、无呕血黑便等伴随症状而于 2024年 1月 9日入院。

曾于2023年6月25日在外院CT检查报告示：胃腔内软组织

密度影；6月27日胃镜报告示：胃体近端前壁可见黏膜隆起，

呈分叶状，表面黏膜光滑，大小 3.5 cm ×2.5 cm，性质待定。

6 月 28 日超声内镜示：胃体前部固有肌层不均质低回声肿

物，肿物向胃腔内膨胀生长，病变内可见星点状血流信号。

患者为求进一步治疗，就诊于我院。患者既往 20年前因卵

巢畸胎瘤行手术治疗，自诉“心肌缺血”病史，否认其他病

史。入院后腹部查体无特殊。实验室检查白蛋白 36.9 g/L，
尿潜血 1+，尿白细胞 3+，肿瘤标记物未见明显异常。

2024年1月10日我院腹部增强CT示：胃底部一大小3.7 cm×
2.5 cm团块影向胃腔内突入，边界较清，增强可见渐进性强

化，见图 1A~1D。2024年 1月 11日复查胃镜示：胃底体交界

处前壁可见一黏膜下隆起，形状不规则，直径约 5 cm，见

图 2，考 虑 为 胃 肠 间 质 瘤（gastrointestinal stromal tumor，
GIST）。于 2024 年 1 月 13 日行腹腔镜下胃部分切除术，术

中可见胃体大弯前壁可探及一外生性质硬肿物，见图 3，大
小 5 cm×2 cm，腹腔其余部分未见异常。腹腔镜下切割闭合

器楔形切除部分胃，并以倒刺线加固残端。完整切除肿物，

见图 4A 和 4B。术后病理：送检肿物大小 4.5 cm×3.0 cm，

黏膜层大致正常，黏膜下肿瘤多结节样、丛状生长，边界欠

清，细胞呈梭形，疏密不均，细胞轻度不典型，部分区域间

质黏液变，见图 5。免疫组织化学结果显示：Dog-1（−），

CD117（−），CD34 小血管（+），Desmin（部分+），SMA（−），

S100（−），Ki-67（<1%），考虑胃丛状血管黏液样肌纤维母细

胞瘤（plexiform angiomyxoid myofibroblastic tumor，PAMT）。

患者术后恢复良好，术后第1天排气，第3天拔除胃管，第4天

排便，恢复流质饮食，于 2024 年 1 月 21 日顺利出院。术后

两个月随访患者未有特殊不适，肿瘤未复发或局部转移。

讨论 PAMT是一种罕见的，起源于黏膜下层或固有肌

层的胃间叶源性肿瘤，由 Takahashi 等［1］于 2007 年首次报

道，因其肿瘤呈丛状分布，且为梭形细胞构成，细胞间存在

着黏液样的基质，因此得此命名。2010年世界卫生组织正

式确认其为良性间充质胃肿瘤中的一个实体，并将其更名

为丛状纤维黏液瘤（plexiform fibromyxoma，PF）［2］。但两者

之间仍存在着争议，目前国内外关于该病的报道较少，仅有

100多例，以亚洲报道居多［3］。许多学者仍使用 PAMT进行

报道，以更好地描述肿瘤的特征。

目前 PAMT的术前诊断较为困难，本例患者增强CT呈

渐进性强化，与文献报道相同［4］。Akai 等［5］报道 MRI T2 加

权图像显示为高信号。超声内镜下，PAMT多呈现低回声，
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可见血流信号［6］；但也有高回声的相关报道［7］。因此，仅仅

通过影像、超声做出诊断依据并不充分，一般PAMT诊断最

终依赖于病理及免疫组织化学。光镜下肿瘤组织呈特征性

的层状或结节状生长，且结节内有增生的肌纤维母细胞和

小血管，细胞异型性不明显，核分裂象罕见［8-9］。有学者提

出，术前在超声内镜引导下行针吸术进行病理及免疫组化，

但是细针抽吸术也受肿瘤位置、患者情况及穿刺医生技术

的影响，穿刺结果并不稳定，甚至可能会产生肿瘤播散［10］。

因此，目前PAMT的术前诊断仍是临床一大难题。

PAMT起源于黏膜下，且因为发病罕见，临床上常常会

被误诊为 GIST。相关文献报道，大多数 PAMT 表现为

vimentin、SMA、MSA 阳性，表明其起源于间叶组织，具有平

滑肌细胞的性质［8］。Xia 等［10］和张路等［11］发现，部分 PAMT
表达 CD10、Caldesmon、Desmin，提示可能存在肌纤维母细

胞的分化。此外，外国学者发现，部分 PAMT 患者中，其基

因存在MALAT1-GLI1的基因突变，T（11；12）（q11；13）染色

体发生异位，成为鉴别诊断的依据之一［12-13］。

目前，关于胃丛状血管黏液样肌纤维母细胞的治疗，因

为大多数为术后病理明确诊断，手术大多采用远端胃切除手

术切除胃窦部的肿瘤，最近有使用内镜下切除［6，10］或联合腹

腔镜［14］的报道。本病例采用腹腔镜下胃楔形切除的方法对

肿瘤进行成功剥离，患者的Ki-67<1%。Lai等［15］报道了 1例

PF合并GIST的双原发灶患者，其 PAMT的Ki-67为 30%，未

产生不良预后。Su等［16］通过回顾121例PF患者发现，在随访

过程中，所有患者均未出现肿瘤复发或者局部转移，提示大

多数 PAMT 预后较好。但是 Miettinen 等［3］与 Kawara 等［17］先

后报道 PAMT侵犯血管和淋巴管的案例；Ayyanar等［18］报道

了一例复发性PAMT的患者，该患者在内镜下切除后 1年出

现复发以及肝脏及卵巢的转移，最终患者在全胃切除术后

4年死亡。因此，对于怀疑PAMT的患者，应该采取积极的治

疗方式切除肿瘤，并进行长期的随访。
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【摘要】　先天性肠旋转不良是胚胎时期以肠系膜上动脉为轴心进行肠旋转时发生障碍所遗留的

肠道解剖及其系膜固定异常，可引起肠扭转、肠梗阻等急腹症。本文报道 1例因“反复脐周疼痛 10余

年，加重6个月”入院的23岁女性患者，经手术探查术中确诊先天性中肠反向转位，同时发现十二指肠

旁网膜形成疝囊，上段空肠疝入，形成腹内疝。术中将肠系膜系膜根、升结肠及右侧横结肠按照原始

解剖位置固定，术后随访半年以上，患者无腹痛、腹胀等不适，恢复良好。

【关键词】　先天性肠旋转不良；　腹内疝；　大网膜发育异常

患者 女性，23岁，因“反复脐周疼痛10余年，加重6个月”

于 2024 年 1 月 11 日就诊于株洲市中心医院消化科。患者

既往有反复腹痛史，曾在外院就诊，行 CT 检查考虑有腹内

疝，经过保守治疗后症状缓解，未行手术治疗。查体显示：
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