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患者　女，47 岁。因间断性头晕

头痛 2 年余，加剧 4 h 入院。既往有

高 血 压 病 和 脑 动 脉 硬 化 史。 曾 行 阑

尾切除术，有家族高血压史及乙肝病

史。 入 院 体 检 : 血 压 145/99 mmHg 

（1 mmHg=0.133 kPa）， 体温 36.5 ℃ , 

脉 搏 75 次 /min，R 19 次 /min， 神

清， 腹平软，未触及包块，四肢肌力

正常，颅神经（-），心肺（-），无黄

疸。血常规：白细胞 12.04×109/L，中

性 0.81，血淀粉酶 75.5U/L，尿淀粉酶 

545.2 U/L。大小便常规正常，潜血试

验阴性。其它实验室检查 : 总胆固醇

5.94 mmol/L， 载 脂 蛋 白 A2.13 g/L，

胆 碱 酯 酶 14 977 U/L。 头 颅 CT： 右

底节区隙性梗死。腹部 B 超：胰头实

性占位性病变（考虑来源于腹膜后 )，

肾， 肝， 脾 未 见 异 常。 腹 部 CT： 胰

头见 4.8 cm×3.3 cm 分叶状肿块，密

度不均匀，增强后呈明显环形强化，

壁厚薄不均匀，病变与钩突分界不清，

不除外恶变可能。临床诊断：高血压，

高血脂；脑动脉硬化；胰腺肿块待查，

考虑恶性可能性大。外科手术行胰头、

十二指肠加部分胃切除，术中见肿物

居于胰头，约 4 cm×4 cm 大小，质硬，

可活动。肝脏及腹腔内其他脏器未见

异常。病理检查 : 十二指肠与胰头间

见 一 约 4.0 cm×4.0 cm×5.0 cm 近

圆 形 肿 物（ 图 1）, 镜 下 见 肿 瘤 主 要

由 梭 形 细 胞 构 成， 细 胞 呈 束 状 或 编

织 状 排 列， 基 质 大 量 胶 原 纤 维， 并

见 玻 璃 样 变。 肿 瘤 细 胞 不 同 程 度 浸

润胰腺组织中，并见胰腺组织萎缩，

肿瘤无侵犯肠壁肌组织（图 2）。免

疫组织化学：vimentin（++）（图 3），

Desmin （-），SMA（-），S-100（-），

NSE（-），CD34（-），CD117（-）。

诊断：韧带样型纤维瘤伴囊性变。

讨论　韧带样型纤维瘤（病），

又 称 侵 袭 性 纤 维 瘤 病， 是 指 一 组 发

生 于 腹 壁 外、 腹 壁 和 腹 腔 内 的 具 有

局部侵袭潜能的纤维母细胞 / 肌纤维

母 细 胞 增 生 性 肿 瘤。 包 含 3 个 主 要

生 物 学 类 型： 散 发 性、 与 家 族 性 腺

瘤性息肉（FAP）相关的家族型、多

中 心 型。 解 剖 学 方 面 可 分 为 3 个 亚

型：腹外型（60%）、腹壁型（25%）

以 及 腹 内 型（15%）。 发 病 高 峰 约

为 11~40 岁， 女 性 较 男 性 多 见。 腹

内 型 多 见 于 肠 系 膜、 胃 韧 带、 大 网

膜和后腹膜等。腹内型发病率较低，

有 统 计 报 道 每 年 每 百 万 人 口 发 病 仅

为 2.0~4.0 人 。本例发生于胰头部，

国内暂未见报道。

本 病 大 多 生 长 缓 慢， 少 数 生 长

较 快， 表 现 为 无 痛 性 肿 块， 直 径 多 

>5 cm，临床常因肿瘤侵袭或压迫邻

近 组 织 器 官 而 引 起 症 状 被 发 现。 大

体 病 理 检 查 可 见 肿 块 质 地 韧， 灰 白

或 灰 红 色， 有 编 织 状 纹 理。 镜 下 见

病 变 由 形 态 较 一 致 的 梭 形 纤 维 母 细

胞 和 肌 纤 维 母 细 胞 组 成， 排 列 呈 束

状，间质内可存在较多胶原纤维束，
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图1　肿瘤位于胰头部，与胰腺组织浸润粘连，

胰 腺 约 4.0	cm×2.0	cm×2.0	cm，	

呈半月形包绕肿物

图 2　肿瘤细胞梭形，基质胶原纤维增生，

浸润胰腺（HE×100）

图 3　 肿 瘤 细 胞 呈 vimentin	 阳 性 染 色

（IHC×100）
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可 呈 瘢 痕 疙 瘩 样 改 变， 肿 瘤 边 缘 呈

蟹 爪 样 侵 袭 周 围 肠 壁。 肿 瘤 较 大 时

可 出 现 局 灶 性 黏 液 变 性， 囊 性 变，

有 时 见 有 数 目 不 等 显 著 扩 张 的 裂 隙

状血管，血管周围水肿 [1]。韧带样纤

维瘤病免疫组化检测表现为 vimentin 

强 阳 性， 也 可 表 达 结 蛋 白，SMA 表

达 强 弱 不 一， 偶 尔 S-100 表 达 弱 阳

性 [2]。β-catenin 核阳性表达可见于

纤 维 瘤 病 [3]。β-catenin 与 Wnt 通

路密切相关，β-catenin 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 [4]。组织学上要与发

生于肠壁的平滑肌瘤、胃肠间质瘤、

神经纤维瘤等鉴别。

本病以局部浸润生长为特点，不

发 生 转 移， 生 物 学 行 为 介 于 良 性 纤

维 组 织 细 胞 增 生 和 纤 维 肉 瘤 之 间，

属 交 界 性 肿 瘤。 本 病 原 因 仍 不 清，

可能与外伤，内分泌，遗传等有关。

本 例 中 患 者 有 阑 尾 切 除 手 术 史， 可

能为发病诱因之一。

本病诊断主要依据组织病理学检

查。 影 像 学 中， 包 括 CT, 超 声 不 能

对 本 病 性 质 准 确 定 性， 但 可 动 态 观

察 肿 物 大 小、 范 围 及 与 周 围 组 织 的

空 间 关 系， 对 手 术 治 疗 提 供 帮 助。

病理学诊断仍是诊断本病的金标准。

本 例 影 像 学 检 查 时 考 虑 为 胰 腺 癌，

为 尽 量 减 少 此 疾 病 误 诊 的 发 生， 应

仔 细 询 问 病 史， 对 有 外 伤、 手 术 史

及 家 族 史 的 患 者 应 提 高 警 惕。 必 要

时 应 在 术 前 行 B 超 引 导 下 穿 刺 活 检

以明确诊断。

韧带样纤维瘤（病）目前以手术

治 疗 为 主。 治 疗 以 手 术 完 整 切 除 肿

块， 及 周 围 受 侵 袭 组 织 为 主， 若 处

理 不 当 可 复 发。 而 且 手 术 本 身 也 是

本 病 发 生 的 危 险 因 素 之 一。 术 后 放

疗 对 复 发 的 控 制 目 前 仍 存 在 争 议。

针 对 肠 系 膜 纤 维 瘤 病， 也 有 学 者 [5]

提出联合治疗 ( 系统性化疗、激素治

疗、非甾体抗炎药物等 ) 是行之有效

的方法。
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患者　 男，46 岁。 因 腹 背 部 外

伤致上腹部持续性腹痛 10 h 入院，

无恶心、呕吐。体检：腹明显压痛，

上 腹 部肌紧张、反跳痛。腹部 B 超检

查示：胰颈部裂隙状无回声区，腹腔

积液。腹部 CT 示：胰腺实质内密度不

均（ 图 1）， 肝、 脾 周 围 少 许 积 液，

盆 腔 积 液。 血 白 细 胞 12.6×109/L， 

其 中 中 性 粒 细 胞 0.94； 血 淀 粉 酶 

320.7 U/L；盆腔积液淀粉酶 51.6 万 U/L。 

腹 部 立 卧 位 片 未 见 腹 腔 内 积 气。 入

院诊断：腹部闭合性外伤，胰腺损伤。

急 诊 行 剖 腹 探 查 术， 术 中 见 腹 腔 内

大 量 淡 红 色 积 液， 胰 腺 头 体 交 界 处

一长约 3.0 cm，宽约 0.4 cm 的裂口

（图 2），包括胰管在内的胰腺实质

完 全 横 断， 胰 周 网 膜 组 织 呈 棕 色，

十二指肠未见穿孔、破裂；肝、脾、

肾、 胃 未 见 异 常。 清 除 胰 腺 断 面 破

碎 组 织， 遂 采 用“ 桥 接 法” 处 理 创

伤胰腺组织：用生理盐水冲洗断面，

确 认 无 活 动 性 出 血 后， 找 到 两 断 端

主 胰 管 开 口， 用 深 静 脉 穿 刺 导 丝 由

胰 管 近 端 断 端 口 置 入， 于 十 二 指 肠
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