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Abstract
AIM: To investigate the clinical features of intra-
abdominal desmoplastic small round cell tumor 
(IDSRCT).

METHODS: We retrospectively analyzed 4 cases 
of IDSRCT in our hospital from June 1996 to Oc-
tober 2006�.

RESULTS: All the 4 cases were admitted with 
symptoms of ascites and/or abdominal mass. 
The patients underwent exploratory laparotomy, 
revealing multiple peritoneal and mesenteric 
masses with an extensive seeding. The diagnosis 
was made by pathology after operation.

CONCLUSION: IDSRCT is a very rare peritone-
al malignant neoplasm, and it is a disease with 
high metastasis and poor prognosis.

Key Words: Peritoneum neoplasm; Desmoplastic 
small round cell tumor; Metastasis

Zhang Y, Ma XT, Fu J ,  Yu LW. Intra-abdominal 

desmoplastic small round cell tumor: an analysis of 4 
cases. Shijie Huaren Xiaohua Zazhi  2007;15(13):1574-1577

摘要
目的: 探讨腹腔内促纤维增生性小圆细胞瘤
(intra-abdominal desmoplastic small round cell 
tumor, IDSRCT)的临床特点. 

方法: 对我院于1996-06/2006-10收治的4例
IDSRCT患者诊疗及预后进行回顾性分析. 

结果: 本研究报道4例患者, 均表现为腹水和
/或腹部肿物收入院, 剖腹探查术发现肿瘤腹
腔内广泛种植, 术后病理证实为IDSRCT.

结论: 腹腔内促纤维增生性小圆细胞瘤是一
种罕见腹膜恶性肿瘤, 诊断时患者已经出现广
泛转移且预后不良.

关键词: 腹膜肿瘤; 促纤维增生性小圆细胞肿瘤; 转
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0  引言

腹腔内促纤维增生性小圆细胞瘤(intra-abdomi-
nal desmoplastic small round cell tumor, IDSRCT)
是一种罕见腹膜恶性肿瘤 [1-3].  患者发病年龄

3-68(平均22)岁. 我院于1996-06/2006-10收治4例
IDSRCT患者, 术后病理证实为IDSRCT. 我们对

其诊疗及预后进行了回顾性分析.

1  材料和方法

1.1 材料 我院1996-06/2006-10收治4例腹腔内促

纤维增生性小圆细胞瘤患者, 其中女2例, 男2例, 
年龄18-83岁, 临床表现为腹水和/或腹部肿物, 
病程4-12 wk.
1.2 方法 
1.2.1 入院查体 腹略胀, 未见胃肠形, 下腹轻压

痛, 未及明确肿物, 下腹部可触及包块, 表面不

®

■背景资料
腹腔内促纤维增
生性小圆细胞瘤
(IDSRCT)是一种
罕见腹膜恶性肿
瘤. 
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光滑, 可以推动, 边界不清. 肛门指诊直肠黏膜

光滑, 未及肿物. 
1.2.2 实验室检查(表1) 肿瘤标记物中癌胚抗原

(carcinoembryonic antigen, CEA) 0.88-10.80 μg/L 
(正常值0-3.4 μg/L), CA19-9 80.37-945.81 kU/L 
(正常值0-35 kU/L), CA125 51.23-1210.60 kU/L 
(正常值0-35 kU/L), AFP在正常范围内(正常值

<5.8 kU/L).
1.2.3 影像学检查 胸片均未见异常. 腹部B超: 中
等-大量腹水. 妇科B超: 子宫壁回声不均匀, 子
宫后方不规则肿物, 内呈实性不均匀中低回声, 
双侧附件不清.

2  结果

2.1 手术方式 全部患者均行剖腹探查术, 术中发

现腹腔内约淡黄色腹水400-3000 mL, 腹膜表面

遍布粟粒样结节, 直径0.5-1.5 cm, 大网膜呈饼状

增厚最大约15 cm×12 cm×4 cm, 肝脏表面可及

大小不等多发结节, 直径1-2 cm; 2例女性患者子

宫后方可见大小约5-8 cm灰白色质硬肿物. 2例
患者行大网膜切除术, 另外2例患者行大网膜活

检术. 
2.2 术后病理 术后病理报告: 腹腔内促纤维增生

性小圆细胞瘤(图1). 光镜下见肿瘤细胞聚集成

界限清楚、大小不等、形状不一的巢状或梁索

状结构, 位于致密的纤维间中. 肿瘤细胞小或中

等大, 呈圆形或卵圆形, 少数呈梭形. 肿瘤细胞

排列紧密, 细胞核呈圆形或卵圆形, 核分裂象多

见. 免疫组织化学染色: CK(+), Vimentin(+), Des-
min(+), NSE(+), CgA(+), Syn(-), Calretinin(-).  
2.3 生存情况 所有病例术后恢复好, 无手术并发

症发生, 未行化疗, 均有完整随访资料, 随访时

间3-9 mo, 患者最终均死于肿瘤广泛转移.

3  讨论

腹腔内促纤维增生性小圆细胞瘤是一种罕见

腹膜恶性肿瘤, 也有文献报道促纤维增生性小

圆细胞瘤可以发生于腹膜外部位如: 颅内、眼

眶、舌根、胸膜与睾丸等部位[4-7]. 患者发病年

龄3-68(平均22)岁. IDSRCT患者多以腹部肿物

就诊, 伴有腹痛、腰痛、恶心、呕吐、便秘、

消瘦等或有腹水征[8-10]. 由于肿瘤细胞被纤维组

织分隔伴有坏死, B超与CT可显示单个或多个

大小不一、形态不规则、非均质的肿块[11-12]. 本
研究报道病例均表现为腹水和/或腹部肿物收入

院, 病程4-12 wk, 其中1例83岁女性患者, 为国内

外文献报道中年龄最大的患者.
光镜下可以见到IDSRCT细胞聚集成界限

清楚、大小不等、形状不一的巢状或梁索状结

构, 位于致密的纤维间中, 有些区域瘤细胞密集

而间质少, 有些区域微小的瘤细胞团位于丰富

的纤维间质中[13-15]. 肿瘤细胞小或中等大, 呈圆

形或卵圆形, 少数呈梭形. 肿瘤细胞排列紧密, 
胞质少, 嗜酸性, 呈透明或空泡状. 细胞核呈圆

表  1  IDSRCT患者实验室检查结果

      
编号        性别        年龄(岁)	 病程	 临床表现	       CEA (μg/L)       CA199 (kU/L)       CA125 (kU/L)

1	 女	 83 	 4 wk	 腹胀腹痛	           0.88                80.37	         1210.6

2	 女	 26	 7 wk	 腹胀腹痛	           1.22              117.2	           583.41

3	 男	 18	 3 wk	 腹痛	           4.31              293.61	           129.62

4	 男	 53          12 wk	 腹胀呕吐	         10.80              945.81	             51.23

A B

图  1  腹腔内促纤维增生性小圆细胞肿瘤病理. A: 苏木精伊红染色(×100); B: 苏木精伊红染色(×400).

■应用要点
姑息性切除能减
轻机体对肿瘤的
负荷, 有利提高术
后化疗等综合治
疗的疗效.



www.wjgnet.com

1576                    ISSN 1009-3079     CN 14-1260/R         世界华人消化杂志         2007年5月8日       第15卷       第13期

形或卵圆形, 染色深, 染色质细颗粒状或斑点状, 
核仁不明显, 核分裂象多见. 瘤巢周边细胞有的

可呈栅栏状或阅兵样排列. 电镜下IDSRCT肿瘤

细胞体积小, 绝大多数呈圆形或卵圆形, 少数为

短梭形, 相互紧密排列. 瘤细胞无基板, 偶见细

胞间短小的微绒毛或指状突起, 细胞间小腔形

成, 胞突相互缠绕. 核浆比例大, 细胞器少, 含量

多少不等, 主要有线粒体、糖原颗粒、脂滴及

溶酶体[6]. 瘤细胞巢外的间质细胞埋没在致密

的胶原性基质内, 这些间质细胞包括纤维母细

胞、肌纤维母细胞及处于二者之间的中间型细

胞[16-18].
大多数IDSRCT肿瘤细胞表现为Cytokeratin, 

Desmin, Vimen t in, EMA与NSE阳性. 其中

C y t o k e r a t i n与E M A呈胞质弥漫型强阳性 , 
Desmin多为核旁小球样点状阳性, Vimentin呈弥

漫或点状弱阳性, NSE呈灶性弥漫胞质型弱阳

性[13-14,16,19]. Ladanyi et al [20]发现大多数IDSRCT
中存在染色体易位t(11; 22)(p13; q12), 而位于22
号染色体q12的EWS基因与位于11号染色体p13 
的WT1基因可以融合形成EWS/WT1融合基因, 
EWS/WT1融合基因可诱导血小板源性生长因子

A表达是导致IDSRCT表现为质硬肿物的原因之

一[21-22].
腹腔内促纤维增生性小圆细胞瘤是一种主

要发生于腹膜的高度恶性小圆细胞肿瘤, 青少

年好发, 免疫组化显示瘤细胞具有多向分化的

特点. 根据这些特点, 结合光镜、电镜与免疫组

化研究, IDSRCT与转移性小细胞癌, 恶性横纹

肌样瘤, 小细胞恶性间皮瘤, 原始神经外胚叶瘤, 
胚胎性横纹肌肉瘤, 非霍奇金淋巴瘤, 神经母细

胞瘤, Ewing瘤等小圆细胞恶性肿瘤之间不难鉴

别[23-25].
IDSRCT以手术治疗为主, 但是由于多数

患者就诊时已经出现肿瘤腹腔内广泛转移, 很
少能获得根治性效果, 多数情况下手术作为肿

瘤细胞减数或者活检的一种手段. 术中见肿瘤

多位于腹腔浆膜面相应的脏器表面和/或脏器

之间的单个、多个形状不规则的灰白色质硬肿

块, 肿瘤可累及大网膜. 由于肿瘤多发往往手术

难以彻底切除, 因此多配合化疗, 但是远期效果

差, IDSRCT对放疗不敏感[26-28]. Fizazi et al [29]发

现血清CA125与NSE在60%的IDSRCT患者中升

高, 给与有效化疗后患者腹水减少, 肿瘤缩小, 
CA125与NSE水平可降至正常.

由于IDSRCT早期无特异性症状, 就诊时

50%的患者已经出现淋巴结转移, 常见远处转移

部位为肝脏. 肿瘤可以压迫腹腔内器官而引起

肠梗阻及尿路梗阻等症状. IDSRCT恶性程度高, 
多数患者于1 a内死亡, 5 a生存率为15%[30-32]. 本
研究报道4例患者均于术后9 mo内死亡, 与国外

文献报道相符合.
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