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　　侵袭性纤维瘤病（ａｇｇｒｅｓｓｉｖｅｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ，ＡＦ），
又称韧带样型纤维瘤病、分化良好的非转移性纤维

肉瘤、Ⅰ型纤维肉瘤［１］。最早于１９５４年由 Ｓｔｏｕｔ提
出并明确诊断［２］。２０１３年ＷＨＯ将其归类为成纤维
细胞／肌成纤维细胞性肿瘤中的具有局部侵袭性的
中间性肿瘤，分为腹外型、腹壁型、腹内型３种，发生
在头颈部的ＡＦ属于腹外型的一种亚型，较为少见，
占全身ＡＦ的６％～８％［３］。高复发性和无远处转移

是其显著特征［４］。本文报道 １例高龄头颈部巨大
ＡＦ（腹外型）的多学科团队（ｍｕｌｔｉｐｌｅｄｉｓｃｉｐｌｉｎａｒｙ
ｔｅａｍ，ＭＤＴ）协作诊治过程，总结如下。

１　临床资料

患者，女，８６岁，５年前发现左颈部无痛性肿物，
约为鹌鹑蛋大小，无红肿热痛，无吞咽困难及张口困

难。穿刺活检病理提示纤维及横纹肌组织伴炎细胞

浸润。由于严重心律失常，未行手术切除，外院行肿

物射频消融治疗后，肿物迅速增大伴疼痛来就诊。

专科查体：左颈部Ⅱ ～Ⅳ区可触及大小约１５ｃｍ×
１３ｃｍ×１０ｃｍ肿物（图１），质硬，压痛（＋），表皮完
整，皮温高，边界不清，活动度差。甲状腺未触及肿

大。入院后细针穿刺活检提示：镜下见束状排列的

梭形细胞，形态温和，两端细长，核染色质疏松或空

泡状，可见小核仁，结合免疫组化考虑 ＡＦ。行颈部
增强ＣＴＡ提示：左侧颈部皮下巨大不规则软组织肿
块影，大小１０３ｍｍ×６２ｍｍ×１０４ｍｍ，密度不均，以
稍低密度为主，内见斑块状、条状等稍高密度影，边

界不清。增强扫描病灶呈不均匀渐进性明显强化，

内见斑片状未强化区。左侧颌下腺、左侧颈内动脉

鞘结构受压移位，局部粘连。左侧喉咽腔受压变窄，

向上推压左侧腮腺（图２）。颈部增强 ＭＲＩ示：左侧
颈部肿物呈Ｔ１Ｗ１等信号、Ｔ２Ｗ１混杂高信号、ＤＷ１
呈不均匀明显高信号，边界不清，增强扫描呈不均匀

明显强化，可见假包膜征，病灶与左侧腮腺、颌下腺

分界不清（图 ３）。２４ｈ动态心电图提示：共有
１８７９４次多源性室性早搏，其中单发 １８６４２次，
ＲｏｎＴ现象７６次，有二联律５２７次和三联律５７０次。
术前评估存在相对全麻手术禁忌证，遂组织耳鼻咽

喉科、影像科、病理科、麻醉科、心内科及肿瘤科进行

ＭＤＴ协作，分析讨论围手术期准备。决定完善冠脉
ＣＴＡ检查后，行心脏电生理检查术 ＋射频消融术 ＋
右心导管检查术，术后复查心电图提示窦性心动过

缓（５０～６０次／ｍｉｎ）、少量房早。排除手术及麻醉禁
忌证后，于全麻下行左颈肿物扩大切除，术中发现肿

物前达左侧胸锁乳突肌前缘，后达左侧斜方肌后缘

及颈椎周围，上至左侧下颌骨，下至左侧锁骨上缘，

肿物底部和深面与颈内静脉、颈总动脉、周围肌肉及

肌腱粘连紧密（图４），结扎颈内静脉，完整游离颈总
动脉，沿着肿物包膜完整分离切除肿物，连同肿物切

除粘连部分肌肉及肌腱组织，除颈总动脉外其他切

缘均送病理检查（图５）。术后病理示；切除肿物镜
下见束状排列的梭形细胞（图６），Ｂｅｔａｃａｔｅｎｉｎ（局灶
核＋），ＬＥＦ１（灶＋），Ｓ１００（－），Ｋｉ６７（热点区域约
５％）；荧光原位杂交（ＦＩＳＨ）：ＣＴＮＮＢ１（３ｐ２２）基因
缺失（＋），符合 ＡＦ，其中检测 ＣＴＮＮＢ１（３ｐ２２）基因
免疫组化示：①计数浸润癌细胞 ６０个，平均 ＣＴ
ＮＮＥ１基因拷贝数／细胞：１．３０；平均 ＣＳＰ３序列拷贝
数／细胞：２．６０；ＣＴＮＮＢ１／ＣＳＰ３比值：０．５０；②异常信
号类型（红色荧光信号点少于绿色荧光信号点）的
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细胞占比约８０％（图７）。结论示阳性，其余切缘组
织均阴性。术后患者心率平稳，一般情况佳，予以抗

感染、雾化及补液等对症支持治疗，术后第８天予以
拆线后出院。术后随访半年，恢复良好，未发现局部

复发及远处转移。

２　讨论

ＡＦ较罕见，多见于青壮年，性别差异不大，国外
的发病率为（２～４）／１０００００人［５］，在我国尚无详细

的流行病学报道。头颈部ＡＦ的发病率占腹外型的
１２％，表现为局部侵袭性生长，易局部复发，但无远
处转移能力，其生物学行为和组织病理学表现介于

良性纤维性病变和纤维肉瘤之间［６］。

目前ＡＦ的发病机制尚不明确，考虑可能与遗
传、内分泌及创伤等因素有关。有研究发现５％ ～
１０％的ＡＦ病例与家族性腺瘤性息肉病（ｆａｍｉｌｉａｌａｄｅ
ｎｏｍａｔｏｕｓｐｏｌｙｐｏｓｉｓ，ＦＡＰ）关系密切，考虑 ＡＰＣ基因
突变导致，ＦＡＰ患者术后发生 ＡＦ的概率很高［７８］。

表现为βｃａｔｅｎｉｎ基因位点上的体细胞突变，影响了
ＡＰＣ基因和 βｃａｔｅｎｉｎ的相互作用，导致 Ｗｎｔ／ＡＰＣ／
βｃａｔｅｎｉｎ通路信号转导发生障碍。该突变具有高
度的特异性，未来可能用于辅助该病的诊断和复发

率的预测［９］。雌激素是 ＡＦ发病的另一个重要因
素，有研究表明雌激素能够导致 ＡＦ，在孕期女性相
对高发，绝经后发病率下降，有女性患者绝经后自限

甚至消退的报道［１０］。本例患者均无上述阳性病史。

ＡＦ早期生长缓慢可无任何症状，多因肿瘤逐渐
长大压迫邻近器官组织导致器官、神经受损和功能

障碍而被发现或者重视而就诊，肿瘤压迫颈部或侵

犯周围组织结构时产生相应症状，如下唇麻木、张口

困难、吞咽困难等［１１］。临床上 ＡＦ易与纤维肉瘤、
神经纤维瘤及头颈部神经源性肿瘤等病混淆。由于

缺乏特异性表现，早期常常难以诊断，需要借助影像

学检查。ＭＲＩ作为首选，表现为肿瘤形状不规则、无
包膜、边缘不光整，周围可见条索样浸润；Ｔ１ＷＩ多为
等／低信号，Ｔ２ＷＩ以高信号为主的混杂信号。ＣＴ主
要表现为肌肉内占位病变，呈低、等或略高密度，增

强后呈轻中度强化［１２］。本文病例符合典型的头颈

部ＡＦ的临床表现，如质硬、无痛、活动度差等，本病
例中可见肿瘤与周围的颈部肌群分界不清，故推测

本病例中肿瘤可能起源于周围的颈部肌群。但缺乏

特异性，因此细针穿刺细胞学涂片结果为诊断此病

的金标准。ＡＦ病变细胞的细胞核 βｃａｔｅｎｉｎ免疫组
化阳性时，染色中可呈现为颗粒状物体，该颗粒的出

现为诊断提供了极大的帮助，因为其他的显微镜下

类似的肌纤维母细胞病变缺乏细胞核 β粒状物
体［１３］。本病例的组织病理学特征与之相符，如无包

膜、排列成束状的长梭形细胞以及免疫组织化学染

色结果一致等。

临床上治疗首选完整手术切除，术中切缘行病

理检查，切除范围可能涉及到颈内动脉、颅底、锁骨
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上窝及臂丛神经等，头颈部的根治性切除很易损伤

周围器官组织，从而限制了手术的彻底性，目前多数

学者主张手术尽量保留器官结构及功能，如有切缘

阳性或手术后肿瘤肉眼残留，术后需补充放疗以降

低局部复发率［１４］，对于手术导致严重并发症患者也

可考虑单纯放疗［１５］。有研究表明 ＡＦ的放疗效果
与年龄有关［１６］。对不能手术切除和放疗的 ＡＦ可
采用诱导化／放疗，控制肿瘤生长或缩小肿瘤，创造
手术机会，以提高患者生活质量［１７］。药物治疗包括

激素治疗、非甾体抗炎药治疗、化疗及酪氨酸激酶抑

制剂治疗等。Ｎｏｔｃｈ信号通路的研究是目前最新的
一项药物治疗研究，主要研究的药物为 γ分泌酶抑
制剂，目前相关研究较少，小范围的研究显示有

９０％以上的疾病控制率［１８］。头颈部 ＡＦ预后差，局
部复发率高，复发与年龄、肿瘤位置与大小以及是否

被完整切除等有关，同时患有ＦＡＰ或加德纳综合征
的年轻患者其复发率明显增加［１９］，因此对 ＡＦ患者
保持长期的随访至关重要。建议术后３年内每３个
月复查１次，随后的２年内每半年复查１次，以后每
１年复查１次［２０］。本例患者由于年纪较大，术前伴

有严重的心律失常，术中一次性完整切除肿物，且切

缘阴性，因此术后并未行放／化疗等。
综上所述，头颈部巨大 ＡＦ（腹外型）罕见，临床

表现无特异性，肿瘤呈侵袭性生长，易复发，需要依

靠病理学明确诊断，目前临床上手术彻底切除为最

佳治疗方案。本例患者病史时间长，由于高龄，长期

严重心率失常，导致肿瘤体积较小的时候错过最佳

手术时机，进行射频消融后，导致肿物体积在刺激状

态下迅速增大，我科团队在围手术期充分的ＭＤＴ讨
论后制定了最优化的诊治方案，在保证围手术期安

全的基础上完整切除肿物，取得了明显的临床效果

及治疗的最大获益。因此 ＭＤＴ对于此类复杂病例
的诊治十分重要，值得在临床广泛推广应用。另外

ＡＦ患者需密切长期随访，一旦复发，要及时行进一
步干预治疗。
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