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　　肠系膜韧带样型纤维瘤病（ｄｅｓｍｏｉｄｔｙｐｅｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ，

ＤＦ）临床上较为罕见，为提高对ＤＦ的认识，现报道赣南医学院

第一附属医院诊治的１例ＤＦ，通过回顾相关文献，对其临床表

现、影像学特征、病理组织学特征、免疫表型、鉴别诊断及治疗

进行探讨，现报道如下。

１　临床资料

　　患者，男，３９岁，因反复腹胀２个月入院。在当地医院行

下腹部ＣＴ检查提示：左下腹部包块，考虑为畸胎瘤可能。体

格检查：全身浅表淋巴结未触及肿大及压痛。心肺检查未见明

显异常。腹部平坦，腹软，未见腹壁静脉曲张及胃肠型，全腹无

压痛及反跳痛，未扪及明显腹部包块，肝肾区无叩诊痛，移动性

浊音阴性，肠鸣音正常。大便潜血试验阴性。下腹部ＣＴ扫描

示：左下腹见一肿块影，大小约３８ｍｍ×５１ｍｍ，边界尚清，密

度不均匀，内见脂肪密度影，增强扫描实质部分可见强化（ＣＴ

值３５．００Ｈｕ），见图１Ａ，Ｂ。前列腺、精囊腺、膀胱等未见明显

异常。盆腔内未见积液及肿大淋巴结。ＣＴ诊断：左下腹占

位，考虑为畸胎瘤可能。２０１５年１０月２８日在全身麻醉下行

腹腔镜探查＋小肠系膜肿瘤切除＋空肠部分切除术。术中见

小肠系膜一大小约７ｃｍ×６ｃｍ的肿块，境界清楚。术中考虑

为小肠系膜间质瘤，完整切除肿块及部分小肠。病理检查：肉

眼观察，肠管一段长１２ｃｍ，一端直径３ｃｍ，另一端直径２．８

ｃｍ，距３ｃｍ切缘５ｃｍ处肠系膜上见一大小８ｃｍ×６ｃｍ×４

ｃｍ的灰白色结节状肿物，表面光滑，包膜较完整，切面灰白灰

红色，质稍硬，肿块未明显累及肠管（图１Ｃ）。镜下观察，肿瘤

组织由梭形纤维母细胞构成，呈束状、编织状排列（图１Ｄ），部

分区域细胞较疏松，瘤细胞可见核仁，未见核分裂象。间质可

见玻璃样变的胶原纤维，部分区域伴有黏液变性，间质散在分

布薄壁血管，肿瘤组织与周边脂肪组织分界不清，呈浸润性生

长（图１Ｅ）。免疫组织化学：Ｖｉｍｅｎｔｉｎ阳性（图１Ｆ）、ＳＭＡ阳性

（图１Ｇ）、βｃａｔｅｎｉｎ阳性（图１Ｈ）、Ｄｅｓｍｉｎ阳性、ＣＤ１１７阴性（图

１Ｉ）、ＣＤ３４阴性、ＤＯＧ１阴性、ＣＤ６８阴性、ＣＤ９９阴性、Ｂｃｌ２阴

性、ＷＴ１阴性、Ｃａｌｒｅｔｉｎｉｎ阴性、ＡＬＫ 阴性，Ｋｉ６７阳性率约

２％（图１Ｊ）。病理诊断：小肠系膜ＤＦ。患者术后恢复良好，未

行放疗及化疗。随访至今，未见肿瘤复发和转移。

　　Ａ：轴位ＣＴ平扫；Ｂ：轴位ＣＴ增强；Ｃ：肠系膜上见一结节状肿块，切面灰白灰红色；Ｄ：肿瘤组织由梭形纤维母细胞构成，呈束状排列（ＨＥ×

２００）；Ｅ：肿瘤组织向周围脂肪组织浸润性生长（ＨＥ×２００）；Ｆ：Ｖｉｍｅｎｔｉｎ阳性（ＥｎＶｉｓｉｏｎ法×４００）；Ｇ：ＳＭＡ阳性（ＥｎＶｉｓｉｏｎ法×４００）；Ｈ：βｃａｔｅｎｉｎ

阳性（ＥｎＶｉｓｉｏｎ法×４００）；Ｉ：肿瘤细胞ＣＤ１１７阴性（ＥｎＶｉｓｉｏｎ法×４００）；Ｊ：肿瘤细胞Ｋｉ６７增殖指数约２％（ＥｎＶｉｓｉｏｎ法×４００）。

图１　　患者影像学及病理学图片

２　讨　　论

　　ＤＦ也称侵袭性纤维瘤病、肌肉腱膜纤维瘤病、硬纤维瘤

等，１８３８年由 Ｍｕｌｌｅｒ首先提出并命名，是发生于深部软组织的

克隆性纤维母细胞增生性疾病，生物学行为介于纤维瘤与纤维

肉瘤之间［１］。

２．１　临床特征　ＤＦ病发病率约占全部肿瘤的０．０３％，占软组

织肿瘤的３％
［２］。临床上早期常无明显症状，肿块增大可引起

腹痛、腹胀等症状。根据发病部位可分为腹壁外型、腹壁型及

腹内型３种类型。腹壁外型最常发生于四肢和胸壁，腹壁型主

要起源于腹壁的肌肉，腹内型主要位于肠系膜和肠道［３］。该肿
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瘤可发生于任何年龄，其中腹壁型以经产妇多见，腹壁外型常

见于３０～５０岁男性，也可见于儿童和青少年。发生于肠系膜

的ＤＦ多位于小肠系膜，部分见于回结肠系膜、胃结肠韧带、大

网膜或后腹膜。肠系膜ＤＦ病因和发病机制仍不清楚，其发生

可能与妊娠、外伤、手术、激素和遗传等因素有关，伴有骨肿瘤、

结肠息肉病的ＤＦ称为Ｇａｒｄｎｅｒ综合征
［４］。研究发现βｃａｔｅｎｉｎ

与 Ｗｎｔ通路密切相关，βｃａｔｅｎｉｎ通过与转录因子Ｔｃｆ／Ｌｅｆ结合

激活下游基因，可以导致细胞的异常增殖，与肿瘤的发生、发展

相关［５］。本例患者病变发生于腹腔小肠系膜，属于腹内型ＤＦ

病，随着肿瘤的逐渐增大压迫周围肠管，患者表现为反复腹胀

而就诊。

２．２　影像学特征　ＤＦ超声检查多表现为浸润性生长的低回

声肿块，一般不伴有坏死出血和囊性变［６］。ＣＴ扫描表现为软

组织密度肿块，边界不清，呈略低密度或等密度。发生在肠系

膜的孤立的ＤＦ，与周围组织未明显黏连者，可表现为境界尚清

的结节肿块影。磁共振成像（ＭＲＩ）检查表现为肿块Ｔ１ＷＩ等

或稍高信号，Ｔ２ＷＩ高信号，ＳＴＩＲ明显高信号，各序列肿块内

条、带状低信号影，增强扫描其内条索、线条状低信号影轻度强

化或无明显强化，肿块边缘不清等［７］。ＣＴ或 ＭＲＩ检查对于病

变的定位、了解病变与周围组织的关系，为选择治疗方法、确定

手术切除范围及术后随访等有重要的作用，可作为本病的首选

检查方法，但本病的确诊仍需依靠病理组织学检查。本例患者

ＣＴ平扫和增强显示腹腔内软组织肿块影，境界尚清楚，表现

为膨胀性生长的肿块。

２．３　病理学特点　ＤＦ属于中间类型纤维母细胞／肌纤维母细

胞性肿瘤，具有浸润性生长，易局部复发，但不发生远处转移等

生物学特性［８］。ＤＦ大体上多表现为大小不等的实性肿块，无

包膜，切面呈灰白色，编织状，质韧或偏硬，可伴有黏液变性或

囊性变。镜下肿瘤由梭形纤维母细胞、肌纤维母细胞和数量不

等的胶原纤维组成，瘤细胞呈束状、编织状或席纹状排列。细

胞无异型，核分裂像少见。间质可见较丰富的毛细血管，肿瘤

组织与周围正常组织分界不清，呈浸润性生长。免疫表型：肿

瘤细胞强阳性表达 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ，不同程度表达Ｄｅｓｍｉｎ、ＳＭＡ，不

表达ＣＤ１１７、ＣＤ３４、ＤＯＧ１和Ｓ１００。Ｂｈａｔｔａｃｈａｒｙａ等
［９］研究

显示，ＤＦ肿瘤细胞表达βｃａｔｅｎｉｎ，有助于与其他类型的纤维／

肌纤维母细胞病变鉴别。本例患者肿瘤位于肠系膜，大体上表

现为境界尚清楚的孤立性病灶，但在镜下可见肿瘤周围组织向

脂肪组织浸润性生长。本例患者肿瘤虽然在影像学和大体形

态学上表现为境界尚清的肿块，但其镜下结构显示肿瘤组织呈

浸润性生长，与肠系膜纤维脂肪组织分界不清楚，符合ＤＦ病

呈侵袭性生长的特征，其免疫表型与文献报道一致。

２．４　鉴别诊断　发生在肠系膜的ＤＦ需要与多种良、恶性病

变鉴别。（１）胃肠道外间质瘤：好发于中老年人，形态学上胃肠

道外间质瘤和发生在肠系膜的ＤＦ病很难区分，常需要借助免

疫组织化学和（或）分子检测帮助鉴别。胃肠道间质瘤表达

ＣＤ１１７、ＣＤ３４和ＤＯＧ１等较为特异的分子标志物，不表达β

ｃａｔｅｎｉｎ，伴ｃＫＩＴ基因和（或）ＰＤＧＦＲＡ基因突变
［１０］，ＤＦ表达

βｃａｔｅｎｉｎ，不表达ＣＤ１１７、ＣＤ３４和ＤＯＧ１，伴ＣＴＮＮＢ１基因突

变［１１］；（２）炎性肌纤维母细胞瘤：炎性肌纤维母细胞瘤多见于

儿童及青少年。好发于肺、肠系膜、网膜或腹膜后等部位，表现

为腹部肿块，伴有发热、腹痛等症状。肿瘤组织由增生的纤维

母细胞／肌纤维母细胞组成，排列成束状或漩涡状，伴有大量浆

细胞、淋巴细胞、嗜酸性粒细胞等炎症细胞浸润。瘤细胞表达

间叶源性标记物 Ｖｉｍｅｎｔｉｎ，不同程度表达ＳＭＡ、ＭＳＡ、ｄｅｓｍｉｎ

等肌源性标记物，５０％表达ＡＬＫ，不表达ＣＤ３４和ＣＤ１１７等标

记物［１２］；（３）神经纤维瘤和神经鞘瘤：神经纤维瘤的瘤细胞纤

细，呈波浪状、逗点样，间质常见黏液样变性。神经鞘瘤有包

膜，梭形肿瘤细胞呈束状致密区和网状疏松区排列，可见栅栏

状结构，肿瘤细胞间可见数量不等的胶原纤维。二者肿瘤细胞

表达Ｓ１００、ＮＳＥ等神经源性标记物，可与ＤＦ鉴别。另外其他

如脂肪肉瘤、平滑肌瘤、平滑肌肉瘤、孤立性纤维性肿瘤等也可

发生于肠系膜等部位，根据其肿瘤组织结构和细胞形态的特

征，以及免疫组织化学检查可行鉴别。

２．５　治疗与预后　ＤＦ呈侵袭性生长的生物学行为决定了肿

瘤手术切除后容易复发，但不发生远处转移，其复发主要与肿

瘤的体积和病灶边缘是否完全切除有关［１３］。因此，手术根治

性切除是ＤＦ的主要治疗手段。肿瘤体积小且与周围组织无

严重粘连，首选广泛切除术，使切缘阴性，患者术后应进行长期

随访［１４］。本例报道的ＤＦ，肿瘤位于肠系膜，肿瘤体积较大，与

肠管及周围组织结构较清楚，未见明显组织粘连，手术完整切

除肿瘤及部分肠管，显微镜下未见肿瘤累及肠壁，术后未行放

疗或化疗。对于无法保证切缘完全阴性的患者，术后放疗可显

著降低局部复发率。其他治疗方案如抗雌激素药物、化疗、靶

向治疗等已成为新的辅助治疗选择［１５１６］。
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病伴阑尾黏液囊肿１例［Ｊ］．临床与实验病理学杂志，

２０１１，２７（６）：６７２６７３．

［９］ＢｈａｔｔａｃｈａｒｙａＢ，ＤｉｌｗｏｒｔｈＨＰ，ＩａｃｏｂｕｚｉｏＤｏｎａｈｕｅＣ，ｅｔａｌ．

Ｎｕｃｌｅａｒｂｅｔａｃａｔｅｎｉｎｅｘｐｒｅｓｓｉｏｎｄｉｓｔｉｎｇｕｉｓｈｅｓｄｅｅｐｆｉｂｒｏ

ｍａｔｏｓｉｓｆｒｏｍｏｔｈｅｒｂｅｎｉｇｎａｎｄｍａｌｉｇｎａｎｔｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｉｃａｎｄ
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ｍｙｏｆｉｂｒｏｂｌａｓｔｉｃｌｅｓｉｏｎｓ［Ｊ］．ＡｍＪＳｕｒｇＰａｔｈｏｌ，２００５，２９

（５）：６５３６５９．

［１０］ＤｕｍｏｎｔＡＧ，ＲｉｎｋＬ，ＧｏｄｗｉｎＡＫ，ｅｔａｌ．Ａｎｏｎｒａｎｄｏｍａｓ

ｓｏｃｉａｔｉｏｎｏｆｇａｓｔｒｏｉｎｔｅｓｔｉｎａｌｓｔｒｏｍａｌｔｕｍｏｒ（ＧＩＳＴ）ａｎｄ

ｄｅｓｍｏｉｄｔｕｍｏｒ（ｄｅｅｐｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ）：ｃａｓｅｓｅｒｉｅｓｏｆ２８ｐａ

ｔｉｅｎｔｓ［Ｊ］．ＡｎｎＯｎｃｏｌ，２０１２，２３（５）：１３３５１３４０．

［１１］骆丽，刘凤阁，刘彤，等．韧带样型纤维瘤病的临床病理分

析［Ｊ］．临床与病理杂志，２０１４，３４（５）：５５４５５９．

［１２］ＡｇａｉｍｙＡ，ＢｉｈｌＭＰ，ＴｏｒｎｉｌｌｏＬ，ｅｔａｌ．Ｃａｌｃｉｆｙｉｎｇｆｉｂｒｏｕｓ

ｔｕｍｏｒｏｆｔｈｅｓｔｏｍａｃｈ：ｃｌｉｎｉｃｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｎｄ ｍｏｌｅｃｕｌａｒ

ｓｔｕｄｙｏｆｓｅｖｅｎｃａｓｅｓｗｉｔｈｌｉｔｅｒａｔｕｒｅｒｅｖｉｅｗａｎｄｒｅａｐｐｒａｉｓａｌ

ｏｆｈｉｓｔｏｇｅｎｅｓｉｓ［Ｊ］．ＡｍＪＳｕｒｇＰａｔｈｏｌ，２０１０，３４（２）：２７１

２７８．

［１３］陈玮吉，丁华，张丽华，等．韧带样型纤维瘤病的超声表现

及病理特征研究［Ｊ］．临床超声医学杂志，２０１５，１７（１１）：

７５１７５４．

［１４］杨力，扈文海，胡彤宇，等．６０例韧带样型纤维瘤病临床

病理特点及预后分析［Ｊ］．实用骨科杂志，２０１５，２１（１）：３０

３２，５３．

［１５］ＣｈｕｇｈＲ，ＷａｔｈｅｎＪＫ，ＰａｔｅｌＳＲ，ｅｔａｌ．Ｅｆｆｉｃａｃｙｏｆｉｍａｔｉｎｉｂ

ｉｎａｇｇｒｅｓｓｉｖｅｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ：ｒｅｓｕｌｔｓｏｆａｐｈａｓｅⅡ ｍｕｌｔｉ

ｃｅｎｔｅｒＳａｒｃｏｍａＡｌｌｉａｎｃｅｆｏｒＲｅｓｅａｒｃｈｔｈｒｏｕｇｈＣｏｌｌａｂｏｒａ

ｔｉｏｎ（ＳＡＲＣ）ｔｒｉａｌ［Ｊ］．ＣｌｉｎＣａｎｃｅｒＲｅｓ，２０１０，１６（１９）：

４８８４４８９１．

［１６］ＣｏｌｏｍｂｏＣ，ＭｉｃｅｌｉＲ，ＬａｚａｒＡＪ，ｅｔａｌ．ＣＴＮＮＢ１４５Ｆｍｕ

ｔａｔｉｏｎｉｓａｍｏｌｅｃｕｌａｒｐｒｏｇｎｏｓｔｉｃａｔｏｒｏｆｉｎｃｒｅａｓｅｄｐｏｓｔｏｐｅｒ

ａｔｉｖｅｐｒｉｍａｒｙｄｅｓｍｏｉｄｔｕｍｏｒｒｅｃｕｒｒｅｎｃｅ：ａｎＩｎｄｅｐｅｎｄｅｎｔ，

ｍｕｌｔｉｃｅｎｔｅｒｖａｌｉｄａｔｉｏｎｓｔｕｄｙ［Ｊ］．Ｃａｎｃｅｒ，２０１３，１１９（２０）：

３６９６３７０２．
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颈胸段神经根鞘囊肿误诊为顿挫型带状疱疹１例
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１　临床资料

　　患者，女，６１岁，２００９年无明显诱因出现左侧胸背部针刺

样疼痛，伴有左侧腋窝牵扯痛，１０ｍｉｎ左右发作１次，每次持续

１０ｓ左右，无明显加重及缓解方式，查体未见明显皮损，于当地

医院诊断为顿挫型带状疱疹，经伐昔洛韦抗病毒，维生素Ｂ１、

Ｂ１２营养神经，加巴喷丁止痛后症状缓解。２０１０年上诉症状复

发，仍于当地医院行相同治疗后好转。２０１２年２月再次复发，

当地医院治疗无效，就诊于本院皮肤科，行全脊柱ＣＴ平扫示：

（１）颈椎、胸椎、腰椎及双侧骶髂关节退变；（２）Ｔ１２椎体血管

瘤、骶管囊肿。诊断为顿挫型带状疱疹，予以伐昔洛韦抗病毒，

加巴喷丁、尼美舒利止痛，维生素Ｂ１、Ｂ１２营养神经治疗２周，仍

无明显疗效，自动出院。其后多次就诊于本院及外院疼痛科，

予以针灸，普瑞巴林镇痛等治疗，效果欠佳。２０１２年６月患者

再次就诊于本院皮肤科门诊，回顾患者病史，考虑因神经受压

引起，建议到神经外科就诊。神经外科行全脊柱磁共振成像

（ＭＲＩ）检查提示：颈胸交界段及下胸椎段脊髓两旁多发囊性病

灶，考虑：多发神经根袖囊肿（图１）。诊断为：颈胸段神经根鞘

囊肿。择期行椎管探查＋占位切除术，术中左Ｃ６～７、Ｃ７～Ｔ１

椎间孔处椎板及隙后分别见大小约１．０ｃｍ×０．６ｃｍ×１．５

ｃｍ、１．０ｃｍ×０．６ｃｍ×０．６ｃｍ边界清楚的囊肿，囊液清亮，内

有神经根通过，予以囊肿摘除。组织送病理检查，符合Ｃ６～７，

Ｔ１ 椎管肠源性囊肿改变（图２）。术后，患者左侧胸背部疼痛

消失。

２　讨　　论

　　神经根鞘囊肿又称Ｔａｒｌｏｖ囊肿，基本特征是在囊壁和囊

腔中含神经纤维或神经节细胞［１］。其病因与发病机制尚不清

楚，有观点认为与神经根鞘膜的炎症、创伤性出血后继发的囊

状变性、先天性憩室、脑脊液压力增高等有关。该病发病率低，

约为１．５％～４．６％，有症状者仅占２０％
［２］。常发生于Ｓ１～３神

经根部位，颈胸段少见。大多患者无临床症状或症状轻微，随

着囊肿的逐渐长大，可压迫相应节段神经根、神经节产生症状

和体征。腰骶段囊肿可导致尿道或肠道功能紊乱、神经根疼

痛、会阴部及下肢感觉异常等；颈胸段囊肿可引起胸、背部疼痛

和感觉减退［３］。目前 ＭＲＩ是对神经根囊肿最具诊断价值的影

像学检查。偶然发现的无症状者无需治疗，有症状者需外科手

术治疗，常用手术方法有椎板切除减压，电凝囊肿壁后加固缝

合和经皮囊液抽吸并生物蛋白胶注入囊壁部等。

图１　　颈胸交界段多发神经根鞘

２６８ 重庆医学２０１７年２月第４６卷第６期


