
第１７卷第１０期
２００８年１０月

中国普通外科杂志

ＣｈｉｎｅｓｅＪｏｕｒｎａｌｏｆＧｅｎｅｒａｌＳｕｒｇｅｒｙ
Ｖｏｌ．１７　Ｎｏ．１０
Ｏｃｔ．　２００８

收稿日期：２００７－０９－２８；　修订日期：２００８－０３－２４。

作者简介：唐晓军，男，南京医科大学附属淮安第一医院副主任医师，主要从事胃肠道肿瘤方面的研究。

通讯作者：唐晓军　Ｅｍａｉｌ：ｔｘｊ９７４３＠ｇｍａｉｌ．ｃｏｍ

　　文章编号：１００５－６９４７（２００８）１０－１０４５－０３
·临床报道·

韧带样型纤维瘤病的诊断和治疗

唐晓军１，刘海燕２

（南京医科大学附属淮安第一医院 １．普通外科　２．病理科，江苏 淮安 ２２３３００）

　　摘要：目的　探讨韧带样型纤维瘤病（ＤＴＦＴ）的诊断和治疗方法。方法　回顾性总结收治的
ＤＴＦＴ１１例患者的临床资料。肿瘤位于腹壁和盆腔 ４例，腹腔内 ２例，腹部以外 ５例。病程平均为５．７年

（１个月至 ４１年）。术前均误诊。２例行局部切除，其余 ９例均行扩大切除术；３例术后行放射治疗。

结果　１１例术后病理均诊断为 ＤＴＦＴ，其中波形蛋白阳性 １０例，阴性 １例。术后随访 １～１０年（平均

４．２年），复发 ４例，平均复发时间 ２．２年（８个月至 ５年）。１１例均健康生存，未见有远处转移。结论

　ＤＴＦＴ在临床上易与其他软组织肿瘤相混淆；诊断主要依据病理报告；治疗 ＤＴＦＴ最主要的方法是扩

大的手术切除。该病预后较好，复发者可再次手术。单独使用放疗可以作为无法切除肿块的治疗方

式。 ［中国普通外科杂志，２００８，１７（１０）：１０４５－１０４７］
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　　韧带样型纤维瘤病（ｄｅｓｍｏｉｄ－ｔｙｐｅｆｉｂｒｏｍａｔｏ
ｓｅｓ，ＤＴＦＴ）是一种罕见的软组织肿瘤，发生于深部
软组织的纤维母细胞／肌纤维母细胞，也称为韧带
样瘤、侵袭性纤维瘤病、肌腱膜纤维瘤病等。韧带

样型纤维瘤病虽然表现为中间性肿瘤，但具有局

部浸润性生长的特性，若治疗方法不当术后易复

发［１－２］。所以了解其临床特点对于选择正确治疗

方法有重要的意义。本文总结 １９９５年 １月—
２００５年 １月收治的 １１例 ＤＴＦＴ的临床资料，报道
如下。

１　资料和方法

１．１　一般资料
本组男 ３例，女 ８例；年龄平均 ４０．１岁（１７

～６２岁）。肿瘤位于腹壁 ３例，盆腔 １例，腹腔内
２例，腹部以外 ５例（胸壁 ２例，背部 ２例，大腿
１例）。其中 ４例曾于 ８个月至 ５年前行手术切
除，后复发。发现肿瘤到就诊时间平均为 ５．７年
（１月至 ４１年）。肿瘤直径平均为 ４．５ｃｍ（２．０～
１１．０ｃｍ）。１１例术前均误诊（表 １）。

表１　１１例ＤＴＦＴ的临床资料

例序 性别 年龄（岁） 肿瘤部位 肿瘤大小（ｃｍ×ｃｍ×ｃｍ） 波形蛋白 　术前诊断

１ 女 ４１ 胸壁 ２．０×２．０×１．０ （＋） 纤维瘤病

２ 男 ５２ 背部 ５．０×３．０×２．０ （＋） 复发性纤维瘤病

３ 女 ３４ 腹壁 ４．０×２．０×２．０ （＋） 多发性纤维瘤病

３．０×１．５×１．０

４ 男 ３０ 胸壁 ３．０×１．０×１．０ （＋） 复发性纤维瘤病

５ 女 ４７ 大腿 ６．５×４．５×２．０ （＋） 复发性纤维瘤病

６ 女 １７ 腹壁 ４．５×２．０×１．５ （－） 纤维瘤病
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续表１　１１例ＤＴＦＴ的临床资料

例序 性别 年龄（岁） 肿瘤部位 肿瘤大小（ｃｍ×ｃｍ×ｃｍ） 波形蛋白 　术前诊断

７ 女 ４３ 背部
４．０×１．０×０．５

３．０×１．５×０．５
＋

复发性多发性

　纤维瘤病

８ 男 ６２ 腹腔内 ３．０×３．０×１．０ ＋ 纤维瘤病

９ 女 ３２ 盆腔 １１．０×８．０×５．０ ＋ 纤维瘤病

１０ 女 ３１ 腹壁 ４．０×４．０×２．０ ＋ 纤维瘤病

１１ 女 ５２ 腹腔内 ４．０×３．０×３．０ ＋ 纤维瘤病

１．２　治疗方法
根据肿块的位置、大小和形态，采用常规局

部切除或扩大切除术，彻底切除肿瘤及周边部分

正常组织，位于腹腔及盆腔的肿块应完整切除，

位于胸腹壁、背部及大腿部位的肿块采取扩大切

除，范围距肿瘤边缘 ＞２ｃｍ，深度依据肿瘤侵犯
情况而定。若术中冷冻切片病检发现有肿瘤残

留则再次扩大范围或深度。本组 ２例胸壁 ＤＴＦＴ
患者冰冻切片病检切缘阳性，及时采取扩大切除

范围，再次冰冻切片报告切缘为阴性，与术后石

蜡切片报告一致，从而避免了肿瘤残留可能。本

组有 ２例术后辅以放射治疗。

２　结　果

本组 １１例患者均顺利出院，无围手术期并发
症发生。切除 １１例标本以免疫组化法检测波形

蛋白表达，阳性 １０例（９０．９％，１０／１１），阴性 １
例（９．１％，１／１１）。术后 １０例随访 １～１０年（平
均 ４．２年），失访 １例。复发 ４例，平均复发时间

２．２年（８个月至 ５年），均再次行扩大切除术。
１１例均未见有远处转移，无死亡。

３　讨　论

ＤＴＦＴ是临床上以无痛性肿块为主要症状，肿
块生长缓慢，可以持续很长时间。根据其发生的

解剖部位分为 ３类：腹部外韧带样型纤维瘤病，
腹壁韧带样型纤维瘤病，腹内韧带维瘤样型纤

病，以前两类为多见。本组肿瘤位于腹壁 ２７．３％

（３／１１），腹部以外 ４５．４％（５／１１），腹腔和盆腔
内 ２７．３％（３／１１）。ＲｅｉｔａｍｏＪＪ等［３］报道女性发病

率约为男性的 ２倍，本组病例与文献报道相近。
腹腔、盆腔外 ＤＴＦＴ的典型病变位于肌肉与筋

膜相连处，边缘不规则，呈浸润性生长，无包膜，

形成边界不清的巨大肿块，如不注意，易于误诊。

本组２例腹腔内病变表现为肠系膜多个小结节状
肿块，１例盆腔病变术前疑为卵巢肿瘤。在组织

学上，ＤＴＦＴ的特征是病变没有明显的界限。肿瘤
由梭形纤维母细胞和肌纤维母细胞组成，常排列

成束状，周围为浸润的软组织结构。有时胶原纤

维明显，可形成瘢痕样改变；位于腹盆腔内的病

变可呈间质黏液样改变。

本组波形蛋白的表达，阳性率 ９０．９％（１０／
１１）。ＬｕｃａｓＤＲ等［４］报道在 ＤＴＦＴ中波形蛋白表

达均为阳性，而 ｃｋｉｔ均为阴性。可以根据波形蛋
白的表达情况联合多种免疫组化指标来鉴别 ＤＴ

ＦＴ与其他软组织肿瘤。

ＤＴＦＴ术前易误诊，本组误诊率 １００％。ＣＴ和
ＭＲＩ不仅有助于术前诊断，而且可以明确病变有

无周围浸润，在一定程度上用来进行术前评估，

指导手术根治范围，提高手术效果，从而有效减

少术后复发。

ＤＴＦＴ的治疗方法是行广泛局部切除或根治
性切除术，手术总治愈率近 ９０％。但由于 ＤＴＦＴ

的浸润性生物学行为，手术后易复发，其复发率

文献报道不一，多在 ２０％ ～７０％之间，甚至达

１００％。术后复发可能与下列因素有关：女性、年

龄 ＞３０岁、肿瘤位于四肢、肿瘤较大直径 ＞５ｃｍ、
复发的肿瘤、仅行肿瘤局部切除、手术切缘阳性、

术后无辅助放疗等［２－５］。尤其是手术时不能广泛

切除干净，切缘阳性者，则会很快复发。由于肿

瘤常通过肌束及筋膜间隙的结缔组织向周围呈

浸润性生长，术中肉眼很难作出准确判断，必须

借助快速病理切片。本组有 １例行肿块切除者，
术中病理提示切缘为阴性，术后石蜡切片报告切

６４０１
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缘阳性，考虑存在肿瘤残留，于术后 ２２ｄ再次手
术。本组手术后复发 ４例，平均复发时间２．２年。
复发病例均再次行扩大切除术，随访 ２～５年未
发现局部复发。

目前认为放疗对本病疗效显著［６－８］，能显著

提高手术的治愈率，减少复发率。对于由于种种

原因丧失手术机会的患者，能有效的控制肿瘤发

展，甚至能促进肿瘤部分或完全消退；对术后切

缘阳性的患者，经放疗后可达到类同切缘阴性的

效果。文献报道，局部控制率在单纯手术治疗者

为 ６１％，手 术 结 合 放 疗 为 ７５％，单 纯 放 疗 为
７８％，差别有统计学意义。本组 ２例第 ２次手术
后估计切除深度不够，辅以放射治疗，平均剂量

５０Ｇｙ（５０～７０Ｇｙ），随访 ２～３年，局部未见有复
发肿块。但是有关单独应用放疗治疗 ＤＴＦＴ的资
料很少，无法评估其临床效果。

ＤＴＦＴ在临床上易与其他软组织肿瘤相混淆。
诊断主要依据病理切片。ＤＴＦＴ最主要的治疗方
法是广泛局部切除或根治性切除术。若对该病

认识不清仅以普通肿块进行局部切除后极易复

发。切缘阳性或丧失手术机会的患者可以选择

放疗。药物治疗主要用于手术和放疗无效者。

目前报道的方法很多，如雌激素阻断剂、非甾体

抗炎药、生物制剂、ＭＴＸ＋ＶＩＮ的化疗方案。但都
因缺乏大样本的随机对照研究，疗效难以判断。
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《中国微创外科杂志》２００９年征订通知

《中国微创外科杂志》是中华人民共和国教育部主管，北京大学主办，北京大学第三医院承办的国内第一本，

也是惟一的一本全面反映国内外微创技术进展的专业性期刊。国内统一刊号：ＣＮ１１－４５２６／Ｒ，国际标准刊号
（ＩＳＳＮ）：１００９－６６０４。是国家科技部“中国科技论文统计源期刊”（中国科技核心期刊）。２００６年影响因子已达
０．６５６，５年影响因子突破 １．０００达 １．００８，居同类学术期刊前列。

主要刊登普通外科、妇科、泌尿外科、胸外科、骨科、神经外科等各手术科室腹腔镜、胸腔镜等各种腔镜手术，

以及治疗新手段如放射介入、Ｂ超介入等一切替代传统开腹、开胸、开颅等创伤微小的手术技术国内外最新进展。
本刊为月刊，每月 ２０日出版。１００页，全部铜版纸，每期 １５元，全年 １８０元。国内外公开发行，邮发代号：２

－７４２，欢迎到当地邮局订阅。亦可从编辑部直接订阅，一律免收邮寄费。订阅汇款地址：邮编：１００１９１北京市海
淀区花园北路 ４９号，北京大学第三医院 收款人：《中国微创外科杂志》编辑部。
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