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AbStRACt 
Objective Summarize the clinical and imaging features of dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) to 
improve clinical diagnosis level. Methods Retrospective analysis of physical examination, pathological 
materials, ultrasound features (morphology and boundaries, internal echoes, blood supply, etc.), 
Ct features (density, presence of calcification, necrosis and bleeding, etc.), MRI features (plain and 
enhanced signals, peritumoral edema, presence of diffusion restriction, and deep infiltration and 
lymph node metastasis, etc.) of 32 patients with DFSP in our hospital. Results the average age of 32 
cases of DFSP was 42.3 ± 6.2 years, with initial/recurrent (19 cases/13 cases) and a recurrence period 
of 5 to 18 years. the recurrence area was often the surgical scar area. Very little distant and lymph 
node metastasis. both show CD34 and Vimentin positivity or strong positivity, with a Ki67 value range 
of 3-20%. Often located in the trunk and limbs, it presents as a single painless tough nodule or mass. 
Ultrasound shows nonuniform low echo with rich internal blood flow and clear boundaries. the 
density on Ct is uniform and lower than muscle density, with no calcification, necrosis, or bleeding 
components. MRI shows double low signal, as well as "fat tail", "skin tail", and "fascia "sign; Mild 
peritumoral edema or no edema; Moderate to significant enhancement; DWI shows high signal and 
ADC value significantly decreases. Conclusion the incidence rate of DFSP is relatively low, easy to recur 
and misdiagnose, and has some specific clinical and imaging features.
Keywords: Dermatofibrosarcoma Protuberans; Ultrasound; Computer Tomography; Magnetic Resonance 
Imaging

　　隆突性皮肤纤维肉瘤(dermatofibrosarcoma protuberans，DFSP)是一种罕见的交
界性或低度恶性间叶组织肿瘤，其起源于皮肤纤维组织[1]。DFSP发病机制尚不明确，通
常表现为皮肤表面红色隆起性肿块，肿瘤生长缓慢，触诊质地较硬，伴有压痛、瘙痒或
溃疡等症状[2]，多位于躯干、四肢[3]。DFSP缺乏特异性的临床表现，误诊为其他良性皮
肤肿瘤概率较高，单纯切除肿瘤后仍存在较高复发率[4]。术前准确诊断DFSP有利于确定
肿瘤手术切除范围。本文回顾性分析32例DFSP患者的临床特征、病理资料、超声、计算
机断层扫描(computer tomography，CT)、磁共振成像(magnetic resonance imaging，
MRI)资料，初步总结DFSP的临床、病理及影像学特征，进而提高术前诊断水平。

1  资料与方法
1.1 研究对象  收集我院2015年1月至2023年10月于皮肤科及烧伤整形外科就诊患者，
纳入皮下包块患者，病变均进行手术切除，组织及分子病理学证实为DFSP。
1.2 研究方法  回顾性分析DFSP患者临床表现、病理学及影像学资料。临床资料包括：
部位、病损区皮肤颜色、包块触诊质地及活动度、有无压痛等。病理学检查方法包括
细胞组织学染色法和免疫组织化学法。超声评估DFSP特征包括：病灶大小、数目、形
态及边界、内部回声、血供情况、与周围组织的关系。CT评估DFSP特征包括：病灶大
小、形态及边界、密度、有无钙化、有无坏死出血、有无淋巴结转移等。MRI评估DFSP
特征包括：大小、数目、形态及边界、信号变化、强化程度、瘤周水肿、有无弥散受
限、有无坏死出血及流空血管、有无深部浸润及淋巴结转移等；基于DWI序列测量肿瘤
内部ADC值；基于T1WI和T2WI序列，测量肿瘤内部与邻近肌肉T1和T2信号强度，并计
算肿瘤T1和T2信号强度比值[5]。

2  结　果
2.1 一般资料  32例患者中，男性18例(56.2%)，女性14例(43.8%)，男女比例 1.2∶1。
患病年龄3~63岁，平均年龄42.3±6.2岁，病程3~28年。32例DFSP患者中共发现病变
33处，首发/复发(19例/13例)。肿瘤术后复发年限为5~18年不等，术后再复发次数为
1~3次，复发区域均为手术瘢痕区。3例DFSP继发于外伤(撞击伤)。DFSP长径平均值为
3.1±1.7cm，短径平均值为1.2±0.5cm。
2.2 DFSP组织病理与免疫组织化学染色  (1)镜下表现：可见皮肤组织慢性炎症伴皮
下梭形纤维细胞瘤样增生，呈特征性席纹状、车辐状及漩涡状排列，部分细胞增生活
跃；部分病例可见色素沉积及异物巨细胞反应，并在脂肪组织中呈侵袭性生长，提示
其具有低度恶性肿瘤生物学行为特征。(2)免疫组织化学染色：所有肿瘤均表现为CD34
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【摘要】目的 总结隆突性皮肤纤维肉瘤(DFSP)临
床及影像学特征，提高临床诊断水平。方法 回顾分
析我院32例DFSP患者的体格检查、病理学资料、
超声特征(形态及边界、内部回声、血供情况等)、
CT特征(密度、有无钙化、坏死出血等)、MRI特征
(平扫及增强信号、瘤周水肿、有无弥散受限及深
部浸润淋巴结转移等)。结果 32例DFSP的平均年龄
42.3±6.2(岁)，首发/复发(19例/13例)，复发年限5
至18年，复发区域常为手术瘢痕区，极少远处及淋
巴结转移。均表现为CD34和Vimentin阳性或强阳
性，Ki67值范围3-20%。常位于躯干和四肢，表现
为单发无痛质韧结节或肿块。超声呈不均匀低回声
伴内部丰富血流，边界清晰。CT上密度均匀一致，
且低于肌肉密度，无钙化坏死出血成分。MRI可见
双低信号及“脂肪尾征”、“皮肤尾征”和“筋膜
尾征”；轻微瘤周水肿或无水肿；中度至显著强
化；DWI呈高信号，ADC值显著减低。结论 DFSP的
发病率相对较低，易复发易误诊，临床及影像具有
一定特征性。
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和Vimentin阳性或强阳性，CD117、CD68、S-100、Desmin、
CK、EMA均表现为阴性；部分病例Bcl-2、β-Catenin、SM-actin
和CD99阳性；Ki67值范围为3-20%，中位数为8%。
2.3 DFSP临床表现  该病一般病程较长，多为单发病灶，本组病
例中，19例单发，13例多发，单发/多发为1.5∶1。DFSP患病部
位包括：胸壁12例(36.4%)，腹壁6例(18.2%)，肩部及上臂4例
(12.1%)，头部3例(9.1%)，腰背部3例(9.1%)，足部2例(6.0%)；
小腿、手背部及骶尾部各1例(9.1%)。32例DFSP患者中共发现病
变33处，其中，1例患者胸壁和左足第三趾骨皮下发现包块，术
后病理均为DFSP。所有DFSP均表现为皮下包块或结节，附着于
表皮，局部呈隆起性或凸出性改变，病损区皮肤颜色表现为粉红
色、暗红色、紫色等。21例(63.6%)触诊质韧，例12(36.4%)质地
中等，肿瘤活动度差，伴有轻度压痛或无痛。
2.4 DFSP影像表现
2.4.1 超声成像特征  19例DFSP行超声检查，主要表现为：13例
为单发结节，6例患者结节数≥2个，呈蚓状或串珠状分布，病
灶呈圆形或椭圆形。均累及真皮层，部分病变向皮下深部组织浸
润。形态规则/形态欠规则(12例/7例)；边界清晰/边界欠清晰(11
例/8例)。18例表现为实性低回声，1例为囊实混合性回声，回声
不均匀分布为主，3例病变内可见散在点状或条状稍强回声分布
(图1A)，肿瘤内部均未发现钙化成分。14例表现为肿瘤内部及边
缘可见少量点条状血流信号，4例肿瘤内部可见丰富条状血流信
号(图1B)，1例肿瘤内部少量点状血流信号，加压后血流信号增

多。病变除与皮肤分界不清外，与邻近肌肉间可见清晰脂肪层；
引流区无肿大或可疑转移淋巴结。
2.4.2 CT成像特征  14例DFSP行CT平扫检查，主要表现为：其中
9例为单发结节，5例患者结节数≥2个，其中1例表现为多结节或
串珠状分布。1例表现为不规则团块状软组织密度影，余为圆形
或椭圆形结节，病变区皮肤增厚，可见“皮肤尾征”，与邻近肌
肉间可见清晰脂肪层，引流区无肿大或可疑转移淋巴结。10例病
变边缘光滑，伴浅分叶或无分叶；4例病变边缘模糊伴浅分叶，
可见“脂肪尾征”。病变内部密度均匀，无钙化、出血及坏死征
象。DFSP密度低于邻近肌肉密度，平均CT值为29.1±3.2 HU，
DFSP与肌肉密度比值平均值为0.6±0.1。
2.4.3 磁共振成像特征  11例DFSP行平扫检查，其中3例行弥散加
权成像(DWI)扫描，2例行增强扫描。其中7例为单发结节；4例患
者为多发结节，均表现为蚓状或串珠状分布。11例病变区皮肤增
厚，可见“皮肤尾征”，6例病变局部浸润脂肪，可见“脂肪尾
征”。与邻近肌肉间可见清晰脂肪层。8例患者瘤周无水肿，3例
患者瘤周轻度水肿信号，水肿范围小于0.5cm。11例肿瘤均呈等
T1、稍长T2、STIR高信号改变，病变T1和T2信号强度比值的平
均值分别为0.5±0.1和2.4±0.7。其中4例信号均匀一致，7例肿瘤
内部信号不均匀，可见点条状STIR低信号影。2例病变内部可见增
粗流空血管影，余病变内部及瘤周未见血管征象。3例病变均表现
DWI高信号，ADC值范围约为0.000798-0.000826(mm2/s)。2例增
强扫描后分别呈中度和显著强化改变。

图1A-图1B 3岁女童，发现左小腿后外侧包块2年，无痛进行性增大；超声探查皮下低回声包块，边界欠清晰，内可见数处点状强回声，与深部
          肌肉分界清晰，CDFI可见较丰富点片状血流信号。
图2A-图2B 两例DFSP均位于胸壁皮下，邻近皮肤增厚，可见“皮肤尾征”(细箭头)，边缘局部脂肪浸润，可见“脂肪尾征”(粗箭头)。2A多发
          灶；2B 单发灶。
图3A-图3D 41岁男性，左侧胸壁无痛性包块11年；呈等/长T1、长T2、STIR高信号，内部可见条状双低信号，边缘可见“脂肪尾征”；DWI呈明
          显高信号，平均ADC值为0.000798(mm2/s)。
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3  讨　论
　　DFSP是一种罕见的交界性或低度恶性间叶组织肿瘤，其起源
于真皮纤维组织，在2020版WHO软组织肿瘤分类指南中被归于
成纤维细胞/肌纤维细胞肿瘤[6]，约占软组织肿瘤的6%，占全身
恶性肿瘤0.1%至1.5%[7]。DFSP 发病机制尚不清楚，可能与局部
外伤史、基因突变及家族史相关。
　　本组患者中，DFSP多发生于中青年，患病年龄3~63岁，平
均年龄42.3±6.2(岁)；男性稍多于女性，男女比例1.2：1，与
既往研究研究一致[3]。约40.6%的患者就诊时为肿瘤局部复发，
与既往文献报道一致[8]，多次复发病灶可进展为恶性程度更高的
纤维肉瘤样型隆突性皮肤纤维肉瘤[9]。术后复发年限为5~18年不
等，且可多次复发，复发区域均为手术瘢痕区，对于术后瘢痕区
再发包块时，采取广泛切除术能有效降低复发率。引流区淋巴结
及远处转移少见，多为血行转移至骨或肺转移[10]，本组病例中均
未发现有淋巴结及远处转移征象。
　　DFSP病灶好发于躯干及四肢，其次为头颈部，其中发生躯干

及四肢病灶共计29处，占比约为91.9%，发生于其他部位者较为
罕见[3]，1例患者胸壁和左足第三趾骨皮下同时发现包块，术后病
理均为DFSP，尚未见有关文献报道。该病一般病程较长，表现为
缓慢持续生长皮下结节，附着于表皮，较大时隆起或突出皮肤轮
廓。病变多为单发病灶，单发/多发比例为1.5：1。病损区皮肤颜
色表现为粉红色、暗红色、紫色等。触诊质韧，活动度差，伴有
轻度压痛或无痛。
　　病理学检查可见皮肤组织慢性炎症伴皮下梭形纤维细胞瘤样
增生，瘤细胞与细胞间胶原纤维呈特征性席纹状、车辐状及漩涡
状排列，以上特征特异性不高，不能作为独立诊断证据[11]。病变
邻近皮下深部筋膜及肌肉组织较少受累，部分病灶在皮下脂肪组
织中侵袭性生长，提示DFSP具有低度恶性肿瘤生物学行为特征。
免疫组织化学染色均表现为CD34和Vimentin蛋白阳性或强阳
性，与既往研究一致[12]，CD34是一种表面抗原，在成纤维细胞/
肌纤维细胞肿瘤中高度表达，波形蛋白是一种中间丝蛋白，在多
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种组织中广泛表达，Vimentin蛋白阳性通常用于鉴别肿瘤，如肉
瘤、黑色素瘤、恶性间皮瘤等。Ki67值范围为3-20%，表明DFSP
具有相对低水平细胞增殖状态，肿瘤的恶性程度、侵袭性和转移
风险相对较低。最终诊断DFSP需要结合组织病理学、免疫组织化
学法等方法综合考虑。
　　DFSP的影像学评估包括术前鉴别诊断和术后随访，对于临
床治疗方案选择和降低复发率具有重要意义。超声诊断对于浅表
器官疾病诊断具有无辐射、实时性、易操作性和可视化等诸多优
势。超声对病变是否累及真皮层、脂肪组织浸润和深部筋膜肌肉
的观察优于CT检查，19例病变区均可见真皮层受累增厚，部分病
变浸润周围脂肪组织，与邻近深部筋膜肌肉间清晰脂肪层清晰可
见。文献报道，DFSP常表现为圆形或椭圆形低回声肿块，病变边
界清晰且规则，内部回声不均匀为主，与本研究结果一致[13-14]。
此外本组病例中，14例表现为肿瘤内部及边缘可见点条状血流信
号，4例肿瘤内部可见丰富条状血流信号，与既往研究并不完全
一致[15]，可能与DFSP的病理学亚型不同有关，文献报道DFSP可
以分为经典样、黏液样、纤维瘤样等亚型[16]，不同亚型间病变内
部血流量存在个体差异。
　　CT扫描可以准确定位肿瘤发病位置，观察结构更为丰富，对
远处转移和淋巴结转移评价效果更好。此外CT对肿瘤内部是否存
在钙化成分更敏感，14例病变内部均未见钙化成分。多数DFSP
呈圆形或椭圆形软组织影，病变边缘光滑，伴浅分叶或无分叶，
病变区皮肤增厚，与邻近肌肉间可见清晰脂肪层。DFSP由瘤细
胞紧密排列构成，细胞外间质成分较少，坏死、囊变及出血较为
少见，内部密度较为均匀一致，且低于邻近肌肉密度，与既往研
究一致[17]。本研究发现，DFSP平均CT值为29.1±3.2HU，肿瘤
与肌肉密度比值平均值为0.6±0.1。相比于CT，MRI对于软组织
的分辨率更高，更容易观察肿瘤内部不同成分，以及评价病灶与
周围组织关系。11例病变均呈等/低T1、T2和STIR高信号改变，
与既往研究一致[18]，计算病变与邻近肌肉T1和T2信号强度比值后
发现，DFSP的T1和T2信号强度比值平均值分别为0.5和2.4，相
比于肌肉具有更低的T1信号和更高的T2信号，T1和T2信号强度
比值是否可以用于鉴别不同类型肿瘤仍需要进一步研究。7例病
变内部信号不均匀，可见点条状或条片状STIR低信号影，可能与
致密纤维结缔组织或胶原纤维聚集于肿瘤间质有关。MRI可以更
好评价肿瘤周围水肿范围，本组病例中，8例患者瘤周无水肿，3
例患者伴轻度瘤周水肿，水肿范围小于0.5cm，局部存在“蟹爪
样”浸润性生长，提示DFSP具有低度恶性肿瘤生物学行为特征。
3例病变均表现DWI高信号，ADC值明显减低，与文献报道一致
[19]，可能与DFSP肿瘤细胞排列紧密，细胞外间隙较小导致水分
子扩散受限有关，ADC值是否可以用于鉴别皮下软组织肿瘤仍需
要进一步研究。2例增强扫描后分别呈中度和显著强化改变，提
示DFSP为富血供肿瘤，强化后病变边缘可见“筋膜尾征”，与既
往文献报道一致[20]。
　　总之，DFSP的发病率相对较低，且首诊极易误诊为皮肤纤
维瘤、脂肪瘤、恶性纤维肉瘤等，对于该疾病的认识需要不断加
深。当存在以下临床征象及影像学特征时需要考虑DFSP：(1)肿
瘤的发生部位为表浅的皮肤，且该部位存在外伤史或手术史。(2)
肿瘤凸出体表或沿皮肤蔓延生长，呈粉红色、暗红色、紫色等；

触诊质韧或中等，肿瘤活动度差，伴有轻度压痛或无痛。(3)超
声提示肿瘤内部血流丰富，回声不均匀，但内部出血坏死相对
少见。(4)CT提示病变内部密度均匀一致，低于同层肌肉密度，
高于脂肪密度，无钙化成分。(5)MRI提示肿瘤内部可见“双低信
号”征，局部脂肪浸润呈“脂肪尾征”，累及真皮可见“皮肤尾
征”，病变由低度恶性向高度恶性转变时可侵犯深部筋膜，表现
为“筋膜尾征”。(6)肿瘤细胞排列紧密，细胞外间隙较小，水分
子扩撒受限，导致DWI呈明显高信号，ADC值显著减低。(7)瘤样
梭形纤维细胞增生，呈席纹状、车辐状及漩涡状排列；免疫组织
化学染色可见CD34和Vimentin阳性或强阳性。
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