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手术联合放疗治疗头颈部侵袭性

纤维瘤病１２例报道及文献复习

杨　明１，李仕晟２，杨新明２

（１．长沙市三医院 耳鼻咽喉科，湖南 长沙　４１００１５；２．中南大学湘雅二医院 耳鼻咽喉头颈外科，湖南 长沙　
４１００１１）

　　摘　要：　目的　探讨头颈部侵袭性纤维瘤病最佳的治疗方法。方法　对 １２例头颈部侵袭性纤维
瘤病进行手术治疗，其中 ７例术后辅助放射治疗。结果　所有患者术后随访 ５～１５年，７例行肿瘤切除
加术后放疗者无复发，５例行单纯肿瘤广泛切除者术后 ７～１８个月复发；总复发率为 ４１．７％。术中切
缘行病理检查，切缘阴性者复发率为 １４．３％。结论　术中确定阴性切缘可以降低头颈部侵袭性纤维瘤
病复发率，但头颈部病变多难以获得阴性切缘，局部切除后易复发，术后放疗能降低复发率。
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　　侵袭性纤维瘤病或硬纤维瘤（ａｇｇｒｅｓｓｉｖｅｆｉ
ｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ，ＡＦｏｒＤｅｓｍｏｉｄ）为 Ｍüｌｌｅｒ１８３８年首次
提出并命名，由于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

该病无包膜，有局部侵袭性，难以广泛切除且

易局部复发，约 ８％患者因迅速侵袭性生长导
致死亡，而２０％ ～３０％的患者又可能出现病变

稳定或自行缓解的特点，有别于其他良性肿

瘤［１］。该肿瘤按发病部位通常划分为腹壁和

腹壁外，腹壁外的肿瘤中较多见于怀孕或怀孕

后的妇女的下腹部。腹壁外发病率为万分之

０．２～０．５，其 中 头 颈 部 病 变 占 腹 壁 外 的
１／３［２］。相关文献报道头颈部侵袭性纤维瘤病
术后复发率约为 ７０％［３］。笔者总结了长沙市

三医院及湘雅二医院耳鼻咽喉科头颈外科诊

治的侵袭性纤维瘤患者 １２例，现报道如下。

·１６３·



１　资料与方法

１．１　临床资料
选择 １９９５年 １月 ～２００５年 １月收治的侵

袭 性 纤 维 瘤 病 患 者１２例 ，其 中 男９例 ，女
３例；年龄 ２３～５６岁，平均年龄 ３９．３岁。病

程 ８个月至 ５年，所有患者均为首诊病例。发
生 于 鼻 腔 鼻 窦５例 ，其 中 嗅 沟１例 、上 颌 窦
２例、筛窦 １例、上颌窦及筛窦 １例（图 １）；发
生于颈部 ７例，其中部分包绕颈总动脉 １例
（图 ２）、侵犯腮腺 １例、侵犯颌下腺 １例。所
有病例均病理确诊为侵袭性纤维瘤病。

图 １　 鼻腔鼻窦 ＣＴ示右侧鼻腔上颌窦筛窦侵袭性纤维瘤，破坏鼻中隔，侵及对侧鼻腔，左侧筛窦为阻塞性炎症改
变　图 ２　 颈部 ＣＴ示肿瘤侵犯右侧颈总动脉

１．２　治疗方法
全组病例均行手术治疗，７例颈部病变行

局部广泛切除术（肉眼下沿肿瘤外 １～２ｃｍ切
除），肿瘤切除后，在缺损边缘取组织送快速病

检，切除范围直至切缘为阴性，对于不太重要

的结构可以一并切除，保留重要神经血管。其

中 １例压迫右侧颈总动脉，术中将颈总动脉从
包裹的肿瘤组织中分离出来。５例鼻腔鼻窦病
变患者，其中 ３例行上颌骨次全切（肉眼下沿
肿瘤外 １～２ｃｍ切除），２例鼻内镜下行肿瘤切
除术。１２例患者中 ７例术后 ４～６周接受放
疗，放疗总剂量为 ５０～６０Ｇｙ。

２　结果

　　本组患者随访时间自确诊之日开始，随访
截止于 ２０１０年 １月，所有患者随访时间均超
过 ５年。１例患者术后因肿瘤复发侵入颅内，
引起颅内高压死亡；５例患者在术后 ７～１８个
月复发，复发率 ４１．７％，因治疗后复发行 ２次
或 ２次 以 上 手 术 者３例 （２５％ ），未 控１例
（８．３３％）。术中能确定阴性切缘者 ７例，１例
复发，复发率为 １４．２９％；术中未能确认阴性
切缘者 ５例，４例复发，复发率为 ８０％。单纯

行手术治疗 ５例，鼻内镜下手术 ２例，全部复
发；手术后行辅助放疗者 ７例，随诊无复发。

３　讨论

３．１　临床特征
侵袭性纤维瘤病，又称为硬纤维瘤病、分化

较好的非转移性纤维肉瘤和Ⅰ级纤维肉瘤，
ＷＨＯ最新组织学分型定为腹壁和腹壁外侵袭
性纤维 瘤 病 两 种，以 常 染 色 体 显 性 遗 传 的

Ｇａｎｄｎｅｒ综合征和奥蒙德病［４］。侵袭性纤维瘤

病发病率较低，据统计，美国 １年有 ９００新发
病例［５］。该病好发年龄为 １５～６０岁 ［６］，在国

内缺乏大样本流行病学统计报道。组织学上

侵袭性纤维瘤病虽属良性病变：显微镜下，肿

瘤由丰富的胶原纤维和极少的纤维细胞构成，

平行排列，细胞有异形性和核分裂相，肿瘤边

缘常可见到被肿瘤组织包绕的横纹肌小岛，有

时不易与纤维肉瘤鉴别［７］。生物学行为方面

该病是一种介于良恶之间的肿瘤。此肿瘤显

示区域性浸润，但罕见转移，手术切除后可以

呈现顽固性局部复发，文献报告复发率在 １０％
～７０％，其中头颈部复发率可高达 ７０％ 以
上［４５］。本组病例复发率 ４１．７％，低于文献统
·２６３·

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　中国耳鼻咽喉颅底外科杂志　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　第１８卷



计复发率，或许与随访时间短，病例数少有关。

腹壁外纤维瘤病的浸润性高于腹壁型，局部切

除后极易复发，但不易发生转移，一般不出现

淋巴转移［４５］。该病症状主要与肿瘤压迫相邻

器官相关，因此对患者的生命也具威胁。刘国

辉等［６］报道了 ３例头颈部侵袭性纤维瘤病，其
症状主要与肿瘤压迫周围组织相关。Ｐｏｓｎｅｒ［８］

于 １９６５年至 １９８４年随访 １３８例侵袭性纤维
瘤病患者，１１例死于该病。头颈部重要结构密
集，侵袭性纤维瘤病易侵犯重大血管神经，甚

至侵入颅内造成患者死亡。在本组病例中，有

１例鼻腔鼻窦病变患者，在进行第 １次手术后
未行放疗，４个月后复发再行第 ２次手术追加
放疗仍无法控制肿瘤生长。１年后复查发现病
变已侵入颅内，后死于该病，因此临床医师应

当重视头颈部侵袭性纤维瘤病，应按恶性肿瘤

处理原则处理。诊断方面，临床表现及影像学

表现并无特征性，主要通过病理活检确诊。

３．２　治疗原则
多数临床医生及研究者认为完整切除是侵

袭性纤维瘤病唯一有效的治疗方法［９］。手术

成功的关键是能否取得阴性的手术切缘［１０］。

但头颈部因众多重要结构密集，肿瘤周围重要

器官多，广泛切除难度大，因而术后复发率较

高 。关 于 头 颈 部 描 述 最 详 尽 的 是１９６６年
Ｍａｓｓｏｎ报 告３４例 ，有２１例 复 发 ，复 发 率 达
６１．７６％［１１］。Ｔｈｏｍｐｓｏｎ复习以往文献，统计头
颈部侵袭性纤维瘤病术后局部复发率高达

７０％以上［１２］。Ｆａｓｃｈｉｎｇ［１３］统计发现头颈侵袭性
纤维瘤病术后复发率达 ８６％，其中 ９６％复发
病例术中未获得阴性切缘，因此认为头颈部病

变复发率高与手术难于取得阴性的手术切缘

相关。对于病变位于鼻腔鼻窦者是选用鼻侧

切开还是鼻内镜手术，目前无相关文献进行对

比，但鼻内镜下手术进行切缘的检测比较困难

（本组病例中有 ２例行鼻内镜下肿瘤切除，均
未做切缘检测，全部复发），因此目前鼻侧切开

术或是该病的更有效手术方法。本组病例阴

性切缘组复发率 １４．２９％，而病变位于鼻腔鼻
窦侵及邻近重要结构时难以彻底切除，无法取

得阴性切缘，复发率明显上升（８０％）。因此探
索新的辅助治疗方式是头颈部侵袭性纤维瘤

病的研究重点。过去对于放疗在治疗本病的

作用也存在争议，但近年来越来越多的文献报

道显示，放疗对本病的治疗作用是肯定的。在

本组病例中，笔者发现，术后追加放疗可以明

显降低术后复发率。Ｎｕｙｔｔｅｎｓ等［１４］对近 １５年
有关手术和放射治疗本病的文献分析认为手

术结合放疗对肿瘤的局部控制明显优于单纯

手术治疗：单纯手术的局部控制率仅有 ６１％，
手术联合放疗的局部控制率率可达 ７５％，如果
手术可得到阴性切缘，局部控制率甚至可以高

达 ９５％。这一发现对推进头颈部侵袭性纤维
瘤治疗的研究至关重要。但是 Ｈｏｏｓ［１５］通过对
２１例头颈部侵袭性纤维瘤病患者的进行长期
随访观察，并与相关学者认为与单纯手术相

比，术后辅助放疗对头颈部病变术后切缘阳性

的患者没有明确的优势，并且术后放疗易发生

相应并发症（局部纤维化 ９％，局部感觉异常
３％，水肿 ２．２％，颞骨、颈椎、上颌骨、下颌骨
自发性骨裂 ２．２％）。因此应该在决定术后放
疗前应该严格掌握适应证，评估患者情况，放

疗的剂量时程范围也应该规范化。有文献推

荐每次照射剂量 ２Ｇｙ，总照射剂量 ５６Ｇｙ，照射
范围包括病变周围 ５～８ｃｍ的区域［１６］。其他

治疗方法包括化疗、内分泌治疗、维生素 Ｄ３、
非甾体药物等治疗，临床报道效果不一，也缺

乏足够说明其疗效的病例数量，但对于一些无

法切除的肿瘤病例起到一定的缓解作用［１７］。
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