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　　孤立性纤维瘤（ｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｒ，ＳＦＴ）是临床上少见

的软组织肿瘤，起源自间皮下纤维组织，可见于体腔或器官内，

病理表现为良性或低度恶性［１］。现回顾性分析３例胸腔ＳＦＴ

患者的临床资料，以探讨其诊治特点。

１　临床资料

１．１　患者资料　２０１０年本院胸外科以“胸腔肿瘤”收治３例

患者，男２例，女１例，平均６３岁。３例患者均有不同程度胸

闷、气促等压迫症状，无明显咳嗽，无咯血及痰血，其中１例有

明显胸痛。胸部增强ＣＴ显示左侧胸腔巨大占位２例，右侧下

胸腔占位１例。均接受开胸手术治疗，经病理组织学及免疫组

织化学检查证实为ＳＦＴ。其中２例胸膜ＳＦＴ为老年男性，均

位于左胸，体积分别为２５ｃｍ×２０ｃｍ×１８ｃｍ、２０ｃｍ×１８ｃｍ×

１５ｃｍ，１例基底位于后纵隔胸膜，１例位于后外侧胸壁壁层胸

膜。１例肺ＳＦＴ，为中年女性，肿瘤位于右下胸腔，１０ｃｍ×

８ｃｍ×６ｃｍ，蒂部位于右肺下叶外侧基底段。术后病理及免疫

组化检查确诊为ＳＦＴ，其中２例胸膜ＳＦＴ为低度恶性，肺ＳＦＴ

为良性。３例患者术后均恢复良好，胸闷、气促等压迫症状消

失，其中１例胸痛症状消失。均有效随访１年，未见复发及

转移。

１．２　病理资料 　３例患者ＳＦＴ组织ＨＥ染色结果，见图１～３。

图１　　肺ＳＦＴ组织（ＨＥ×２００）

图２　　胸膜ＳＦＴ１组织（ＨＥ×２００）

图３　　胸膜ＳＦＴ２组织（ＨＥ×２００）

２　讨　　论

ＳＦＴ由Ｋｌｏｍｐｅｒｅｒ和Ｒｏｌｉｎ首次提出，被认为是一种起源

于间皮下纤维结缔组织的梭形细胞软组织肿瘤［２］。肿瘤分布

较广，多见于浆膜器官，如胸膜、腹膜、腹膜后，也可见于其他器

官如鼻咽、眼眶、乳腺、肝脏、中枢神经系统等部位。临床上多

为良性，恶性占１０％～２０％
［３］。ＳＦＴ可发生于任何年龄，但多

见于青壮年期和老年期，男女发病概率大致相等［４］。

２．１　临床特征　胸部ＳＦＴ大多起病隐匿，早期无典型临床表

现，多在常规体检时发现胸腔异常占位。伴随肿瘤不断增大，

可出现相应的压迫症状，可表现为胸痛、胸闷、气促、咳嗽等。

部分患者可产生非胰岛素瘤性低血糖症，可能与肿瘤细胞分泌

胰岛素样生长因子Ⅱ有关，肿瘤切除后血糖水平可恢复正

常［５］。部分患者可有肺性骨关节病症状，表现为杵状指或关节

炎样症状，这些症状在肿瘤切除后往往可迅速缓解［６］。

２．２　病理诊断　目前，ＳＦＴ的诊断主要依赖于病理和免疫组

织化学检查。大体标本肿瘤边界常较清楚，有完整包膜，质硬，

呈分叶状。切面灰白或黄褐色，有束状、编织状、旋涡状条纹，

可伴出血、坏死、黏液样变。镜下肿瘤主要由梭形细胞构成，良

性ＳＦＴ镜下无核多形性，无核分裂象。恶性ＳＦＴ镜下细胞丰

富且有异型性，细胞分裂活跃和坏死。免疫组化检查显示肿瘤

细胞ＣＤ３４表达均阳性，Ｖｉｍ、Ｂｃｌ２一般为阳性，而ＣＫ、Ｓ１００

蛋白、ＳＭＡ等一般为阴性。免疫组化检查也是与其他肿瘤进

行鉴别的重要依据［７］。

２．３　治疗及预后　目前针对ＳＦＴ的保守治疗尚无有效可靠

的方案，肿瘤细胞对放化疗均不甚敏感，且仅凭影像学及穿刺

等常规检查很难明确诊断，因此手术治疗仍为ＳＦＴ的首选治

疗方案。胸腔ＳＦＴ瘤体往往较大，部分肺组织长期受压可发

生实变、不张，或肿瘤本身来源于肺组织，除肿瘤切除外可将受

累肺叶一并切除。作者体会到手术的难点在于手术野的有效

暴露，选择适当的手术切口，充分暴露肿瘤，操作轻柔，钝性结

合锐性分离肿瘤周围粘连，根部予妥善缝扎。对于直径小于５

ｃｍ且起源于肺组织的ＳＦＴ，也可考虑胸腔镜下切除。由于肿
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瘤血供较丰，特别是壁层胸膜来源的ＳＦＴ，往往粘连致密，分

离瘤体耗时较长，术中失血较多，应做好充分术前准备。有报

道称单纯手术切除可治愈所有的良性ＳＦＴ与４５％的恶性

ＳＦＴ
［８］。但也应该充分认识到ＳＦＴ的潜在恶性，有些病理结

果为良性者也不排除日后发生恶变或复发的可能。因此，完整

的手术切除及术后长期的密切随访是非常必要的。
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　　雄激素对男性个体发生、生长发育和生殖功能等都起着十

分重要的作用。雄激素必须通过靶器官上特异的雄激素受体

（ａｎｄｒｏｇｅｎｒｅｃｅｐｔｏｒ，ＡＲ）而起作用。雄激素不敏感综合征（ａｎ

ｄｒｏｇｅｎｉｎｓｅｎｓｉｔｉｖｉｔｙｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＡＩＳ）是由于ＡＲ基因缺失、突变

导致ＡＲ功能障碍或缺失引起雄激素的作用减弱或消失。遗

传方式为Ｘ连锁隐性遗传，发病率为出生男婴的１／６４０００～

１／２００００
［１］。本研究通过对一 ＡＩＳ个体家系成员 ＡＲ基因突

变的检测，探讨ＡＩＳ发病的分子病因。

１　资料与方法

１．１　病例　患者，２８岁，因男性发育不足，无腋毛，阴茎短小、

阴毛稀疏来泸州医学院附属医院内分泌科求诊。性激素检查：

睾酮（Ｔ）升高４１．３２ｍｍｏｌ／Ｌ，卵泡刺激素（ＦＳＨ）８７．４５ＩＵ／Ｌ，

雌二醇（Ｅ２）１０６．４３ｐｍｏｌ／Ｌ，促黄体素（ＬＨ）升高２４．７５ＩＵ／

Ｌ；细胞遗传学检查核型为：４６，ＸＹ，临床诊断该患者为 ＡＩＳ。

签署知情同意书后，患者及其父母静脉各抽血５ｍＬ供研究。

１．２　方法

１．２．１　外周血基因组ＤＮＡ的提取　患者及其家系成员、１５０

名健康男性外周血基因组的ＤＮＡ采用天根生化科技有限公

司试剂盒提取，操作按说明书进行。

１．２．２　聚合酶链反应（ｐｏｌｙｍｅｒａｓｅｃｈａｉｎｒｅａｃｔｉｏｎ，ＰＣＲ）扩增

　根据ＧｅｎＢａｎｋ中 ＡＲ基因序列（ＮＭ００００４４．３），用Ｐｒｉｍｅｒ

５．０软件设计引物，对ＡＲ基因的全部８个外显子及外显子和

内含子交界区分别进行扩增，ＰＣＲ扩增产物送测序。引物合

成和测序均由上海Ｉｎｖｉｔｒｏｇｅｎ公司完成。外显子１扩增片段

为２１００ｂｐ，除用正向和反向引物测序外，还设计了两条测序

引物，以期把该片段测通。引物序列、退火温度、扩增片段的大

小及测序引物序列见表１。扩增条件及参数：ＰＣＲ反应体系为

５０μＬ，其中ｄＮＴＰ１０ｐｍｏｌ／Ｌ，ＭｇＣｌ２１．５ｍｍｏｌ／Ｌ，０．２μｇ基

因组ＤＮＡ，引物１０ｐｍｏｌ，ＴａＫａＲａＴａｑ酶２Ｕ。ＰＣＲ扩增反

应在ＰＴＣ２００型热循环仪（ＭＪＲｅｓｅａｒｃｈ）上进行，扩增参数：冷

启动，９４℃预变性５ｍｉｎ，９４℃变性３０ｓ，５５～５９℃复性３０ｓ，

７２℃延伸３０ｓ至２ｍｉｎ，３５个循环，最后７２℃延伸１０ｍｉｎ。

ＰＣＲ产物经１．５％琼脂糖凝胶电泳分离，溴乙啶染色，Ｇｅｌ

Ｄｏｃ１０００凝胶成像分析系统观察并保存电泳结果。

１．２．３　ＡＲ基因外显子１ｃ．５２８Ｃ＞Ａ变异在健康男性中的检

测　ｃ．５２８Ｃ＞Ａ变异导致了该处限制性核酸内切酶ＡｌｕＩ酶切

位点的消失，用 Ｐｒｉｍｅｒ５．０软件设计一对引物，Ｆ：５′ＡＧＣ

ＴＧＣＣＣＣＡＴＣＣＡＣＧＴＴＧＴＣＣ３′；Ｒ：５′ＧＧＡＡＧＴＧＧＧ

ＡＧＣＣＣＣＣＧＡＧＧ３′，扩增片段为１８７ｂｐ，内切酶 ＡｌｕＩ购置

于ＮＥＢ，酶切产物经３％琼脂糖凝胶电泳分离，溴乙啶染色，

ＧｅｌＤｏｃ１０００凝胶成像分析系统观察并保存电泳结果。酶切后

野生型片段为：１３３ｂｐ＋５４ｂｐ；突变型为：１８７ｂｐ。

表１　　雄激素受体基因各外显子及ｃ．５２８Ｃ＞Ａ位点ＰＣＲ扩增条件和测序引物

位点 退火温度（℃） ＰＣＲ引物序列５′→３′ 片段大小（ｂｐ） 测序引物

Ｅｘｏｎ１ ５７℃ Ｆ：ＧＴＧＴＧＴＣＴＴＣＴＴＣＴＧＣＡＣＧＡＧＡＣ

Ｒ：ＣＣＴＣＧＡＧＴＡＣＣＡＧＧＡＧＧＴＡＧＴＧＡＧ ２１００ Ｆ、测序引物２、测序引物３△和Ｒ
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