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Abstract
AIM: To explore the clinical and pathological 
features of primary atypical fibrous xanthoma 
of the esophagus, and to analyze its diagnosis, 
treatment and prognosis.

METHODS: One case of primary atypical fibrous 
xanthoma of the esophagus treated at Fuzhou 
General Hospital of Nanjing Military Command 
of Chinese PLA was analyzed in this study. The 
diagnosis, treatment and follow-up data as well 
as histopathological and immunohistochemistry 
data for the disease were analyzed to reveal the 
clinicopathologic characteristics of the disease.

RESULTS: The tumor was located under the 
squamous epithelium of the upper esophagus, 
with a clear boundary. Histopathological analy-
sis showed that the tumor was composed of cells 
of spindle, polygonal and irregular shape, col-

lagen fibers, and esophageal glands. The tumor 
cells consisted of mononuclear, binuclear and 
polynuclear giant cells that shared some similar 
morphological characteristics. Mononuclear, 
binuclear and polynuclear giant cells could be 
detected in the transitional area. Some areas 
revealed pathological mitosis (< 2/50 HPF). Im-
munohistochemistry analysis showed that the 
tumor cells were strongly positive for CD68, 
CD163, S-100, and vimentin, weakly positive for 
α-SMA, h-caldesmon, and Ki-67 (proliferation 
index: ~8%), but negative of CKpan, EMA, CK 
(L), CK (H), F8, CD34, CD117, Dog-1, actin, des-
min, CD10, and CD99.

CONCLUSION: Primary atypical fibrous xan-
thoma of the esophagus is an extremely rare 
mesenchymal tumor with benign behavior and 
good prognosis. A differential diagnosis should 
be made among atypical fibrous xanthoma of the 
esophagus, esophageal sarcomatoid carcinoma, 
carcinoma-sarcoma, leiomyoma, gastrointestinal 
stromal tumor, and malignant fibrous histiocy-
toma. 

Key Words: Primary esophageal neoplasm; Atypical 
fibrous xanthoma; Clinicopathology; Diagnosis; Dif-
ferential diagnosis

Huang HJ, Yu YH, Zheng ZY. Clinicopathologic analysis 
of primary atypical fibrous xanthoma of the esophagus. 
Shijie Huaren Xiaohua Zazhi  2010; 18(28): 3020-3025

摘要
目的: 探讨原发性食管非典型纤维黄色瘤患
者的临床病理学特征、诊断、鉴别诊断、治
疗方法和预后. 

方法: 以中国人民解放军南京军区福州总医
院收治的1例原发性食管非典型纤维黄色瘤患
者为对象, 分析其临床表现及诊疗经过, 并进
行随访, 同时对送检标本进行病理学检查, 结
合有关文献探讨该病的临床病理学特点. 

结果: 肿瘤位于中段食管, 呈膨胀性生长. 组
织学上可见肿瘤细胞位于食管黏膜鳞状上皮
下, 和上皮界限清楚. 肿瘤细胞呈梭形、上

®

■背景资料
原发性食管非典
型 纤 维 黄 色 瘤
(AFX)是一种罕
见的食管间叶源
性肿瘤, 与一般的
食管肿瘤相比, 食
管AFX的临床表
现、形态学特征
及预后等均有显
著差异, 因此食管
AFX的准确诊断
对于提高该类肿
瘤的认识显得尤
为重要.

■同行评议者
汪思应, 教授, 安
徽医科大学实验
动物中心
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皮样、多角形或不规则形, 异型性明显, 易
见单核、双核及多核瘤巨细胞, 且单核、双
核及多核瘤巨细胞的形态有相似性, 胞质丰
富, 淡染或略嗜伊红, 可见病理性核分裂像
(<2个/50 HPF). 免疫组织化学显示肿瘤细胞
呈CD68, CD163, S-100, 波形蛋白(vimentin)
强阳性表达, α-SMA, h-caldesmon灶性表达, 
K i-67(M I B-1)增殖指数约8%, 肿瘤细胞不
表达Ckpan, EMA, CK(L), CK(H), F8, CD34, 
CD117, Dog-1, actin, desmin, CD10, CD99. 病
理诊断为原发性食管非典型纤维黄色瘤.

结论: 原发性食管非典型纤维黄色瘤是一种
十分罕见的良性间叶源性肿瘤, 临床与病理
上均需要与食管肉瘤样癌、癌肉瘤、平滑肌
瘤、胃肠道间质瘤、恶性纤维组织细胞瘤等
相鉴别, 预后较好.

关键词: 原发性食管肿瘤; 非典型纤维黄色瘤; 临床

病理学; 诊断; 鉴别诊断
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0  引言

非典型纤维黄色瘤(atypical fibrous xanthoma, 
A F X)系指纤维组织细胞发生的良性肿瘤 [1], 
1963年由Helwig首次报道, 1973年Helwig再次

总结了AFX的临床病理学特点, 此后AFX逐渐

为人们所认识. AFX多见于老年人, 主要发生于

皮肤及皮下软组织, 罕见于深部组织及器官[2]. 
AFX预后较好, 少部分可以复发和转移[3]. AFX
可以单独发生, 也可以合并其他肿瘤, 如伴发于

鳞状细胞癌、恶性黑色素瘤 [4-6]、蕈样霉菌病

等[7]. 原发于食管的AFX非常罕见, 通过CNKI和
PubMed检索国内外文献至今未见报道. AFX的

临床及组织学表现复杂多变, 尤其是发生于内

脏器官者, 诊断困难[8]. 原发于食管的AFX在临

床及影像学上均不具特异性, 容易误诊. 现对中

国人民解放军南京军区福州总医院病理科近期

诊断的1例原发性食管AFX进行报道, 并结合相

关文献以提高对该病的认识, 为该病的治疗及

预后提供依据. 

1  材料和方法

1.1 材料 男, 55岁, 因“进行性吞咽困难、胸痛1 
mo余”于2009-12-5入院, 疼痛为阵发性胀痛, 无
明显诱因. 本次入院后体检: 一般状态. 胸部CT

检查食管中段管壁不规则增厚, 管腔狭窄, 考虑

食管癌可能性大. 肿瘤标志物检查无异常. 治疗: 
食管肿瘤切除、胃食管吻合术. 术中所见: 肿瘤

位于中段食管黏膜下组织内, 大小约3.5 cm×2 
cm×3 cm, 边界清楚, 遂将肿瘤予以剥离, 手术

标本送病理检查. 术后1 mo痊愈出院, 手术后7 
mo胸部增强CT扫描示食管未见异常.
1.2 方法 手术: 结合术中超声, 将食管中段、食

管病灶及少量胃组织切除. 手术标本经40 g/L
甲醛固定, 常规石蜡包埋, 4 μm厚连续切片, HE
染色. 采用EliVision法分别进行CD68, CD163, 
S-100, 波形蛋白(viment in), 平滑肌肌动蛋白

α(α-smooth muscle actin, α-SMA), 高分子质

量钙调蛋白(the high molecular weight form of 
caldesmon, h-caldesmon), Ki-67(MIB-1), CKpan, 
EMA, CK(L), CK(H), F8, CD34, CD117, Dog-1, 
肌动蛋白(actin), 肌间线蛋白(desmin), CD10, 
CD99免疫组织化学染色, 光镜观察. 所用一抗和

EliVision试剂盒均购自福建迈新生物技术有限

公司.

2  结果

2.1 大体所见 部分食管及胃切除标本: 食管一

段, 长4 cm, 上切直径1 cm, 下切直径1.2 cm, 距
上切1 cm食管黏膜表面见一缺损区域, 面积1 cm
×0.8 cm. 余食管黏膜光滑, 灰白色, 未见肿物及

溃疡. 部分胃组织: 大弯长4.5 cm, 小弯长3.5 cm, 
食管贲门切缘直径1.5 cm, 胃切缘直径4 cm, 胃
黏膜见少量黏液附着, 胃小凹清晰, 黏膜光滑, 
未见肿物及溃疡. 另见一孤立灰黄色结节, 大小

为4.5 cm×2 cm×2.7 cm, 包膜完整, 表面光滑, 
切面灰白色, 编织状, 质硬, 其上见少量食管黏

膜组织, 灰白色, 光滑(图1A). 
2.2 辅助检查 胸部CT检查: 食管中段管壁不规

则增厚区域, 管腔狭窄, 大小约为3.5 cm×2 cm
×2.5 cm, 增强扫描呈重度强化, 平扫和增强扫

描CT值约27-29 Hu, 63-74 Hu, 影像学及临床均

考虑食管癌可能性大(图1B). 
2.3 镜下所见 肿瘤细胞位于食管黏膜鳞状上皮

下, 和上皮界限清楚(图2A); 肿瘤细胞呈梭形、

多角形或不规则形, 异型性明显, 易见单核、双

核及多核瘤巨细胞, 并且单核、双核及多核瘤

巨细胞的形态有相似性, 均胞质丰富, 淡染或略

嗜伊红(图2B), 可见病理性核分裂像(<2个/50 
HPF, 图2C); 肿瘤细胞排列呈束状或不规则状, 
部分区纤维组织增生伴玻璃样变; 间质内可见

■相关报道
Ang等通过对91
例AFX的手术治
疗进行20年的随
访, 认为显微外科
手术较扩大切除
具有更大的优势.



www.wjgnet.com

3022               ISSN 1009-3079 (print) ISSN 2219-2859 (online)    世界华人消化杂志    2010年10月8日  第18卷  第28期

萎缩的食管腺体, 部分代偿性扩张伴黏液潴留, 
肿瘤细胞排列于腺体的周边, 但无腺体侵犯. 胃
组织为中度慢性萎缩性胃炎, 伴黏膜糜烂及幽

门螺旋杆菌感染. 
2.4 免疫组织化学染色 免疫组织化学显示肿瘤

细胞中CD68(图3A), CD163(图3B), S-100, vi-
mentin强阳性表达, 肿瘤细胞灶性表达α-SMA, 
h-caldesmon, Ki-67(MIB-1)增殖指数约8%(图
3C), 肿瘤细胞不表达CKpan, EMA, CK(L), 
CK(H), F8, CD34, CD117, Dog-1, actin, desmin, 
CD10, CD99. 
2.5 病理诊断 病理诊断其为原发性食管非典型

纤维黄色瘤.

3  讨论

AFX是一种中间型纤维组织细胞瘤的亚型, 大
多数呈良性发展过程, 约7%-12%可复发[9], 1%
可发生远处转移[10]. 大样本回顾性的研究显示, 
AFX人群呈明显的双峰分布, 第1个高峰即少

部分AFX, 见于中年人(40-50岁), 主要见于躯

干和四肢, 且无日光照射及局部皮肤损伤病史; 
第2个高峰则为大部分AFX, 见于老年人(70-80
岁), 主要发生于脸、鼻及耳等部位, 且有日光

照射及局部皮肤损伤病史[11]. 但是新近的研究

显示AFX人群呈单峰分布特点, 以老年人为主, 
55-95(中位年龄77)岁, 多见于男性, 好发于头颈

部, 如脸、耳、鼻等日光照射部位. AFX罕见原

发于内脏器官, 常呈膨胀性生长(36.4%), 极少

数呈浸润性生长(6.1%), 可有短暂快速生长的

病史[12]. 通常认为AFX和日光紫外线照射有关, 
但少数病例和放射及灼伤有关. 86%的患者可检

测到P53基因异常, 后者和许多肿瘤的发生有关, 
Bax和Gadd45是P53的效应蛋白, Bax是促细胞

凋亡Bcl-2基因家族的一个亚型, Gadd45是DNA
损伤修复基因相关蛋白, 在某些A F X病例中, 

Gadd45和Bax有过表达, 这和高级别的恶性纤维

组织细胞瘤相似, 提示二者的组织发生有相似

之处[13,14]. 个别病例有慢性白血病病史, 此外, 一
些肾脏和心脏移植患者在使用了免疫抑制剂后, 

■创新盘点
本文主要对1例接
受手术治疗的原
发性食管AFX的
临床表现、CT影
像学特征、病理
形态学特征进行
总 结 ,  讨 论 原 发
性食管AFX的临
床及病理形态学
特征.

A B

图  1  部分胃组织及食管. A: 眼观胃组织; B: CT检查食管.

A

B

C

图  2  肿瘤细胞. A: 肿瘤细胞位于食管黏膜下组织, 边界清

楚, 无明显的腺体侵犯及间质浸润; B: 瘤细胞表现出明显的

多形性, 可见单核、双核及多核瘤巨细胞, 胞质丰富, 淡染

或略嗜伊红; C: 瘤细胞异型性明显, 可见病理性核分裂像, 

提示肿瘤具有非典型性.



www.wjgnet.com

黄海建, 等. 原发性食管非典型纤维黄色瘤的临床病理特征						                3023

也可出现AFX[15]. 目前国内外无食管原发性AFX
的报道, 其发生发展的确切机制尚未阐明. 临床

上AFX通常为孤立性息肉样或溃疡型肿块, 直
径1-2 cm[11], 罕见多发性肿块, 可有局部不适等

症状, 发生于食管者, 可有吞咽困难、食管异物

感等症状. 
食管原发性AFX的诊断主要依赖临床、影

像学及病理组织学, 确诊需病理形态学和免疫

组织化学. 核共振成像检查有利于早期发现病

灶及食管以外的病变[16]. 病理学特点包括: (1)肿
瘤位于食管黏膜下组织, 和上皮界限清楚. (2)
易见单核、双核及多核瘤巨细胞, 并且单核、

双核及多核瘤巨细胞的形态有相似性, 单核细

胞呈梭形或上皮样. 根据细胞组成, AFX可以

是上皮细胞和梭形细胞混合型(60.6%), 梭形细

胞为主型(19.7%), 纯梭形细胞型(13.6%), 上皮

细胞为主型(6.1%). 肿瘤可以有出血及假血管

瘤(24.2%), 肉芽肿样(22.7%), 瘢痕样(9.1%), 黏
液样(7.6%), 多核破骨巨细胞样(6.1%)及透明

细胞型(4.6%)等[12]. 但最常见为上皮样和梭形

细胞混合型[17]. (3)免疫组织化学显示肿瘤细胞

表达组织细胞的免疫标志物, 如C D68(57%), 
C D 1 6 3 ( 7 9 % )等 [ 1 8 ] ,  其次α - S M A ( 4 1 % )、
EMA(24.4%)和CD31(9.5%)[12], CD10(22.5%), 
CD99(8%)也可灶性阳性[19], 肿瘤细胞一般不表

达S-100、CK-MNF116、CKpan及desmin[20]. 另
外透明细胞型可表达HMB-45[21]. (4)电镜及遗传

学观察, 超微结构显示肿瘤细胞具有组织细胞

和纤维母细胞的特点, 前者具有溶酶体、吞噬

体、脂滴及稀疏的网状纤维, 而后者有丰富的

网状纤维、分化好的高尔基体[22]. 比较基因组

杂交技术显示AFX病例中9p和13p的缺失较为

常见, 这和恶性纤维组织细胞瘤不同, 后者可检

测到1q, 3p, 5q, 11p的缺失及7q, 12q的获得性增

加, 且5q和11p缺失较为常见[23]. AFX一般无坏

死、出血, 无血管、神经及肿瘤周围组织浸润, 
出现时提示肿瘤恶性转化[24]. 

本例在诊断时, 临床及影像学均考虑为食

管癌. 组织学上, 肿瘤细胞大小形态不一, 易见

单核、双核及多核瘤巨细胞, 并且单核、双核

及多核瘤巨细胞的形态有相似性, 胞质丰富, 淡
染或略嗜伊红, 部分肿瘤细胞可见病理性核分

裂像. 病理诊断时曾考虑AFX, 肉瘤样癌, 癌肉

瘤, 平滑肌瘤, 胃肠道间质瘤, 恶性纤维组织细胞

瘤等. 本例诊断为原发性食管AFX的依据是[25,26]: 
(1)临床及影像学均支持食管原发性肿瘤, 本例

做了全身系统的影像学检查, 未发现食管以外

的其他病变, 除外了皮肤AFX转移至食管的可

能; (2)形态学符合AFX的典型特点; (3)免疫组

织化学显示肿瘤细胞呈CD68, CD163, vimentin
强阳性, Ki-67(MIB-1)增殖指数较低(约8%), 无
出血坏死及组织浸润表现, 同时上皮(CKpan, 
EMA)和胃肠道间质瘤(CD34, CD117, Dog-1)免
疫标志物阴性, 平滑肌瘤(α-SMA, h-caldesmon, 
actin, desmin)标记阴性或弱阳性. 

本例瘤细胞呈单核、双核及多核瘤巨细胞, 
胞质丰富, 淡染或略嗜伊红, 具有组织细胞的特

点. 免疫组织化学显示瘤细胞呈vimentin, CD68, 
CD163强阳性表达, 支持肿瘤细胞由组织细胞分

■应用要点
原发性食管AFX
的临床及病理形
态学表现均有一
定的特征性, 肿瘤
细胞位于食管黏
膜鳞状上皮下, 和
上皮界限清楚, 易
见单核、双核及
多核瘤巨细胞, 并
且三者有相似性, 
需病理形态学和
免疫组织化学支
持方能确诊.

A

B

C

图  3  肿瘤细胞中CD68, CD163和Ki-67(MIB-1)的表达. A: 免

疫组织化学显示肿瘤细胞弥漫呈CD68(胞膜/胞质), 多核细

胞周围散在小单核细胞, 后者有融合倾向, 且单核及多核细

胞的阳性反应呈一致性, 支持肿瘤由组织细胞分化而来; B: 

肿瘤细胞弥漫呈CD163(胞膜/胞质)强阳性表达, 以单核细胞

为主, 且阳性细胞有聚集现象, 阳性细胞和CD68有重叠, 亦

支持肿瘤系组织细胞发生而来; C: Ki-67(MIB-1)核增殖指

数约为8%, EliVision法.
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化而来, 但是瘤细胞呈S-100强阳性表达, 提示瘤

细胞具有非一般组织细胞的特点, 目前文献对此

现象未见有描述, 其意义尚不明. 其次文献报道

CD10, CD99是AFX较为特异的免疫标志物, 具
有诊断价值[27], 但是最近的研究显示CD10有较

多的假阳性, 并不具特异性[28]. 本例肿瘤细胞不

表达CD10, CD99, 这和文献的报道不尽一致[29]. 
actin是一种广谱的平滑肌肌动蛋白, 平滑肌源

性肿瘤细胞常表达actin, 但本例瘤细胞呈actin阴
性, 提示AFX瘤细胞无平滑肌细胞特征或无平

滑肌方向分化[20], 这也说明肿瘤细胞不是由食管

平滑肌分化而来. 另外本例易见病理性核分裂

像, 提示肿瘤具有非典型性[30]. 
原发性食管A F X需结合肿瘤的发生部位

及形态学特点与其他食管肿瘤进行鉴别. (1)肉
瘤样癌, 又称梭形细胞癌, 肿瘤中应包含明确

的恶性上皮性成分, 同时可见梭形细胞肉瘤样

成分, 且两者之间有一定的移行. 免疫组织化

学示肿瘤细胞上皮性标记CK(Pan), EMA等强

阳性, 而间叶性标记弱阳性或阴性[31]. (2)癌肉

瘤, 是指肿瘤中同时包含恶性上皮成分和间叶

成分, 但二者之间没有移行; 上皮成分可以是腺

癌、鳞状细胞癌或两者均有; 间叶成分表现为

梭形细胞肉瘤, 包括骨肉瘤、软骨肉瘤、纤维

肉瘤和横纹肌肉瘤等. 免疫组织化学显示肉瘤

样细胞表达间叶性标记(vimentin), 而上皮性标

记[CK(Pan), EMA]阴性[32]. (3)平滑肌瘤, 系平

滑肌细胞发生的肿瘤, 形态学有时难与AFX鉴

别, 但是前者表达肌源性标记, 如actin, α-SMA, 
h-caldesmon, desmin等可以与之鉴别[33]. (4)胃肠

道间质瘤, 食管是胃肠道间质瘤的好发部位, 形
态学主要为上皮样细胞和梭形细胞组成的软

组织肿瘤, 所以需与AFX鉴别, 但前者有特异

性的C-kit基因突变, 并表达间质瘤特异标志物

CD117, 有助二者鉴别[34,35]. (5)恶性纤维组织细

胞瘤, 系组织细胞发生的肿瘤, 尤其是分化好的

恶性纤维组织细胞瘤, 形态学和AFX相似, 免疫

表型也有重叠, 但是前者常呈浸润性生长, 侵犯

血管、神经及横纹肌组织等, Ki-67(MIB-1)增殖

指数高, 其次可检测到5q和11p的缺失, 可资鉴

别[36]. (6)转移性食管AFX, 鉴于个别AFX可以发

生远处转移, 因此, 诊断原发性食管AFX时, 需
要排除转移性AFX可能, 鉴别的主要点是临床

及影像学上均需排除原发病灶[37]. (7)恶性黑色

素瘤(malignant melanoma, MM), 鉴于透明细胞

型AFX不仅在组织学上和MM相似, 且可以表达

HMB-45, 因此二者需要鉴别, 但是AFX总是表

达组织细胞标志物, 如CD68, CD163等强阳性结

果, 可与MM鉴别[18,38]. 此外, 还应根据肿瘤发生

的部位和形态学表现及免疫组织化学结果与其

他肿瘤, 如纤维组织细胞瘤、纤维肉瘤等相鉴

别[24,39]. 
手术切除是治疗AFX的主要手段, 必要时

可以辅以放疗和化疗[26], 也有学者建议应扩大手

术切除, 但是近几年学者们多建议内镜治疗[40]. 
Ang等[41]通过对91例AFX的手术治疗进行20年
的随访, 认为显微外科手术较扩大切除具有更

大的优势. 大部分AFX呈惰性的发展过程, 生长

缓慢, 手术完整切除后, 预后较好, 少数病例可

局部复发, 个别可发生远处转移[42], 因此有必要

对所有病例进行随访. 本例经手术完整切除后, 
随访7 mo, CT检查无肿瘤复发及残留, 一般状况

尚可.
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