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１　临床资料　患者男性，４７岁，因左髂骨不明原因疼痛３个

月入院治疗。体格检查：一般情况良好，左髂骨肿胀，有压

痛，未触及明显肿块。Ｘ线显示：左髂骨病变区内见一低密

度阴影，毛玻璃样，其内散在分布钙化的骨样组织。病变区

见有局限性骨皮质缺损，周围软组织肿胀。考虑纤维结构不

良，恶变不能除外。行手术治疗。大体检查：手术切除破碎

骨样组织一堆，共１３ｃｍ×１０ｃｍ×４ｃｍ。病变位于骨髓腔

内，切面灰白灰红色，质地较硬，切割有沙砾。局部区域骨皮

质破坏。显微镜检查：病变由增生的纤维组织和新生的不成

熟骨组成。纤维组织由梭形细胞排列成交错状、漩涡状或束

状结构。大部分区域梭形细胞排列疏松，细胞无异型，核卵

圆形或梭形，染色质均匀（图１）。病理诊断：左髂骨纤维结构

不良骨肉瘤变。

图１　显微镜下观察（ＨＥ，×２０）

Ａ：在增生的纤维组织之间散在分布纤细、形状不一的新生骨小梁，

骨小梁呈逗点状、Ｃ、Ｙ、Ｓ字母形。骨小梁表面大多无成骨细胞围绕；

Ｂ：局部可见梭形细胞排列致密，核有轻度异型，核分裂象可见，还可

见破骨细胞样多核巨细胞；Ｃ：肿瘤破坏骨皮质并侵及软组织

２　讨　论　纤维结构不良（ｆｉｂｒｏｕｓｄｙｓｐｌａｓｉａ，ＦＤ）又称为纤

维异常增殖症。近年分子生物学研究证实它是由于体细胞

ＧＮＡＳ１基因的活性变异，导致环腺苷酸活性增加，以致成骨

细胞分化异常，而产生异常的不成熟骨小梁［１］。临床分为单

骨型、多骨型和多骨伴女性早熟和皮肤色素沉着三联征，即

Ａｌｂｒｉｇｈｔ综合征。病理上以受累骨存在增生的纤维组织和

不成熟非板层骨为特征。骨的ＦＤ并不少见，但纤维结构不

良发生恶变非常少见。自Ｃｏｄｙ和Ｓｔｅｗａｒｔ１９４５年首例报道

纤维结构不良恶变以来，迄今国外文献报道不多［１，２］，国内仅

见个别报道。

　　在我国许多书籍将纤维结构不良（ｆｉｂｒｏｕｓｄｙｓｐｌａｓｉａｏｆ

ｂｏｎｅ）称之为骨纤维结构不良。实际两者有本质的区别，骨

纤维结构不良特指发生在胫腓骨或少数发生在桡尺骨的良

性纤维性骨病，以婴幼儿及儿童多见，其组织学表现为成骨

细胞围绕的骨小梁分布于整个病灶中。区分两者有实际的

临床意义，因为纤维结构不良有复发倾向，偶见恶变，骨纤维

结构不良通常表现为自限性疾病。

　　目前多数学者认为，造成纤维结构不良恶变的原因与多

次放射治疗有密切关系。纤维结构不良发生恶变平均时间

为３０年以上，最长病程为５２年，恶变部位依次多见于上颌

骨、股骨、胫骨［２］。Ｒｕｇｇｉｅｒｉ等［３］统计１１２２例纤维结构不良

病例，其中２８例在原病变的基础上发生肉瘤变，２８例中１９
例为单骨性纤维结构不良，９例为多骨性纤维结构不良，最常

见的组织学类型是骨肉瘤（１９例），其次分别是纤维肉瘤（５
例）和软骨肉瘤（３例）。

　　纤维结构不良恶变要注意与原发性骨肉瘤、纤维肉瘤、

软骨肉瘤鉴别。本例需要鉴别的是低度恶性中央性骨肉瘤

（ｌｏｗｇｒａｄｅｃｅｎｔｒａｌｏｓｔｅｏｓａｒｃｏｍａ）。该型骨肉瘤组织学上类

似于纤维结构不良。但低度恶性中央性骨肉瘤Ｘ线示溶骨

性破坏，边界不清，常侵蚀骨皮质并累及周围软组织，组织学

上梭形细胞具有一定的异型性，骨样组织及骨小梁粗细不

均、形状不规则。而纤维结构不良恶变的病理形态学上可见

典型的纤维结构不良结构特征，在此基础上逐渐过度到骨肉

瘤病变区域。结合临床病史、放射学改变可作出病理诊断。

　　纤维结构不良一旦发生恶变，应采取积极的治疗措施，

预后不好，大多数患者生存时间不超过５年［４］。
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