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·病例报告·

儿童胸部侵袭性纤维瘤病２例并文献复习

曾嘉航　汪凤华　唐　决　刘　威

　　侵袭性纤维瘤病（ａｇｇｒｅｓｓｉｖｅｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ，ＡＦ）也称硬性
纤维瘤（ｄｅｓｍｏｉｄｔｕｍｏｒ）、韧带样瘤、肌腱膜纤维瘤病。本院
近期收治２例，现回顾２例儿童胸部纤维瘤病诊疗经过，并
对其相关特点进行文献复习。

病例一，男，３岁，因气促１月余在本院经胸片（图１）及
胸部ＣＴ（图２）检查提示前纵隔占位，大小约３５ｍｍ×７４ｍｍ
×８０ｍｍ，跨中线并贯通前纵隔生长，平扫呈较均匀低密度
影。增强后呈轻度不均匀强化，疑诊“前纵隔肿瘤”，行正中

开胸肿瘤切除术，术中探查肿物无完整包膜；分叶状，切面部

分呈鱼肉状，质地较硬，部分较韧，呈纤维组织状。肿瘤与胸

骨、两侧胸壁组织紧密粘连。紧贴前胸壁分段切除肿瘤。病

理检查结果提示侵袭性纤维瘤病，术后定期复诊。

术后约２年，患儿运动后气促明显，易倦，复查胸片（图
２）及ＣＴ（图３），提示前纵隔肿瘤复发，左前纵隔软组织肿块
影较前明显增大，跨中线并贯通前纵隔生长，大小约８０ｍｍ
×１００ｍｍ×１４０ｍｍ，平扫呈较均匀低密度影，增强后呈轻度
不均匀强化。病灶与胸腺分界不清，心脏大血管明显受压变

扁。前纵隔肿块并多发骨质破坏。以“前纵隔侵袭性纤维瘤

病复发”再次经正中开胸行肿瘤切除术，术中见肿瘤位于前、

上纵隔，实质性，无完整包膜；肿瘤分叶状，切面部分呈鱼肉

状，部分较韧呈纤维组织状。肿瘤与胸骨、两侧胸壁、心包、

右肺等组织紧密粘连。未见纵隔淋巴结肿大。手术分段分

块切除肿物（图５），切除心前区与肿瘤紧密粘连的心包约

６０ｍｍ×６０ｍｍ，切除大部分胸腺及右侧大部分纵隔胸膜。术
后病理检查结果提示侵袭性纤维瘤病（图６），免疫组化：Ｓ—
１００／ＮＦ／ＮＳＥ／ＣＤ５６（－），ＳＭＡ（＋），ａｃｔｉｎ（＋），Ｋｉ－６７（＜
１％＋），β－ｃａｔｅｎｉｎ（±）。

术后定期门诊随诊，第２次手术后１年复查 ＣＴ（图７、
８），提示前纵隔软组织肿块，大小约 ５０ｍｍ×５６ｍｍ×１０５
ｍｍ，其内密度欠均匀，见不规则更低密度影，延迟增强扫描
呈不均匀强化，范围动脉期无明显扩大。与胸腺分界不清。

心脏大血管轻度受压变扁。目前无明显临床症状，继续门诊

随访中。

病例二，男，２岁６个月，因右侧肾母细胞瘤切除术后右
侧肋骨及左肺转移２个月，在本院行ＣＴ检查，提示右肾母细
胞瘤术后肋骨肺内多发转移（图８、图９）。以胸部多发转移
瘤行胸腔镜下肋骨切除术＋左肺结节切除术，术中探查见右
侧第七肋中部肿物，大小约２ｃｍ×３ｃｍ，手术用线锯锯除病
变肋骨。左肺下叶背段及外侧基底段表面见３个孤立肿物，
灰白色，大小约２０ｍｍ×１０ｍｍ×１０ｍｍ（背段），１０ｍｍ×５０
ｍｍ×５０ｍｍ，４０ｍｍ×４０ｍｍ×２０ｍｍ（外侧基底段），与胸壁
无粘连。经操作孔送入直线切割吻合器切除病灶。术后病

理检查结果提示：形态符合侵袭性纤维瘤病改变（图１０），免
疫组化：Ｂｃａｔｅｎｉｎ（－），ＡＬＫ（－），ｋｉ６７（＜１％），ＴＴＦ１／ＣＫ块
切除肿物（图５），切除心前区与肿瘤紧密粘连的心包约６０
（肺泡上皮＋）。术后门诊随访，目前尚未发现复发。
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图１　第１次术前胸片；　图２　第１次术前ＣＴ；　图３　第１次术后复发胸片；　图４　第１术后复发ＣＴ；　图５　第２次术
后大体标本；图６　ＨＥ染色×４００倍；　图７　第２次术后复发ＣＴ；　图８　 侵犯的肋骨；　图９　左肺多发结节；　图１０　
ＨＥ染色，×４００倍

　　讨论　侵袭性纤维瘤病（ａｇｇｒｅｓｓｉｖｅｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ，ＡＦ）由
ＭａｃＦａｒｌａｎｅ于１８３２年首先描述，至１８３８年 Ｍｕｌｌｅｒ首次提出

并命名［１］。因其显示正常的有丝分裂、不转移的临床特点，

一直被认为是良性病变。但该病具有局部侵袭性，无包膜，

容易局部复发，以前也有临床医生对该病认识不足，划归于

纤维肉瘤。约 ８％的患者因肿瘤迅速生长而死亡，２０％ ～
３０％的患者可能出现疾病稳定或自行缓解［２］。也有恶变为

纤维肉瘤的报道［３，４］。

·５０２·
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ＡＦ可发生于任何年龄，儿童多发于四肢，肿瘤好发生在
肌肉、腱膜和深筋膜等处［５］。病因不十分明确，可能与以下

因素有关：①遗传因素：家族性腺瘤性息肉病（ｆａｍｉｌｉｔｙａｄｅｎｏ
ｍａｔｏｕｓｐｏｌｙｐｏｓｉｓ，ＦＡＰ）是目前已知最明确的 ＡＦ发病预测因
素，ＦＡＰ患者中ＡＦ病的发病率为正常人群的８５２倍［６］。当

ＦＡＰ合并如骨瘤、皮下病变、纤维瘤病时被称为Ｇａｒｄｎｅｒ’ｓ综
合征，其发生率可达３．５％～３２％。而 Ｇａｒｄｎｅｒ’ｓ综合征同时
发生该病概率高达２９％。约１／３的Ｇａｒｄｎｅｒ’ｓ综合征和４％
～２０％的ＦＡＰ患者合并纤维瘤病。Ｇａｒｄｎｅｒ’ｓ综合征和 ＦＡＰ
患者常在手术部位出现纤维瘤病［７］。８号、２０号染色体 ３
体，以及ＡＰＣ基因与βｃａｔｅｎｉｎ基因突变与该病密切相关，可
能与Ｗｎｔ通路异常，导致细胞凋亡被抑制有关［８，９］。②内分
泌因素：侵袭性纤维瘤病容易发生在产后妇女，在年轻女性

频繁发生在妊娠期间。早期有报道侵袭性纤维瘤病绝经后

或运用他莫昔芬治疗时缓解，有报道口服避孕药后侵袭性纤

维瘤病进展［１０，１１］。因而将此作为侵袭性纤维瘤病内分泌治

疗基础。但雌激素对多种细胞有丝分裂产生影响，包括纤维

母细胞。因此雌激素在侵袭性纤维瘤病发生的多因素过程

中可能扮演重要作用。③外伤或手术因素：约２５％～３０％的
患者局部病灶有创伤史，Ｇｏｙ等［１２］报道６ｌ例中，１９例发生在
原手术部位。从手术创伤到发生侵袭性纤维瘤病平均时间

２．７５年。曹玲等［１３］报道１４２例中２６例曾有过原发部位外
伤或手术史。病例二有右肾母细胞瘤手术史及化疗史，化疗

２个月后发现右侧肋骨破坏及双肺多发结节。由于 ＡＦ和肾
母细胞瘤发病都与 βｃａｔｅｎｉｎ基因突变和 Ｗｎｔ通路异常有
关［１４］。我们推测该患儿ＡＦ和肾母细胞瘤有共同发病基础。

对于ＡＦ的诊断，临床发现生长缓慢的质硬、无痛、扁平
宽大的肿物，尤其是有局部外伤或手术史的患者，应考虑 ＡＦ
的可能。胸部ＡＦ多数向内生长，并对心肺有压迫，胸片检查
发现有肿物影。ＭＲＩ或增强ＣＴ对 ＡＦ的诊断和鉴别诊断有
重要价值，并能确定该肿瘤的范围与血管的关系。ＭＲＩ在显
示病灶向周围浸润程度、判断疗效及术后复发方面优于

ＣＴ［１５，１６］。由于穿刺细胞学与冰冻手段的局限性，最后确诊
往往依赖于术后病理学检查。

手术是侵袭性纤维瘤病的首选治疗方法。由于肿瘤缺

乏包膜且呈浸润性生长，术中很难确定肿瘤边界和切除范

围，切除范围也还存在争议。常因为肿瘤侵犯重要组织或器

官而致手术切除不干净。Ｍｉｃｋｅ等［１７］认为手术切缘阳性是

肿瘤复发的重要因素，本组病例一由于肿瘤在前胸壁往内生

长，肿瘤不但巨大，而且对心肺有压迫，若前胸壁完全切除，

则无法重建，手术只能紧贴胸壁切除肿瘤，属于手术切缘肉

眼阳性，复发机会极大，患儿目前仍在密切随访中。

放疗也是ＡＦ的治疗选择之一。但国内对 ＡＦ单独放疗
的报道较少，放射治疗是不能手术治疗患者的一种治疗手

段。我们也不建议能耐受手术的患者单纯行放疗。对不宜

手术和放疗的患者，可以考虑化疗或用他莫昔芬治疗；但由

于病例数较少，传统抗肿瘤药物尚无肯定结果。
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