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１　临床资料　患者，女，２７岁，已婚。因“左下肢渐增粗２
年，发现盆腔占位半月余”于２００９年２月１９日入院。自诉２
年前无明显诱因出现左下肢肿胀，未予注意。半个月前发现

左侧腹股沟区鸡蛋大肿块，无发热、疼痛，否认外伤史及局部

注射史。查体：左侧腹股沟区可扪及大小约４ｃｍ×３ｃｍ的

肿块，质硬，无压痛，无搏动，无波动感，无法推动。左侧股动

脉搏动较对侧弱，左侧大腿中段周径较对侧长约５ｃｍ。下肢

深静脉彩超检查提示：左侧盆腔内实质性占位，髂外静脉近

心端受压，髂外静脉内血栓形成。ＣＴ扫描提示：左侧髂动静

脉周围见多发不规则团块状及结节状高密度影，部分融合，

增强扫描后中度强化，持续强化改变，考虑肿大淋巴结（图

１Ａ）。

　　于２００９年２月２５日在全麻下经左侧腹膜外径路行盆

腔肿块切除术，术中探查见肿块位于腰大肌内下方、左输尿

管外侧（术前已植入双Ｊ管），与腰大肌及后腹膜关系密切，

并紧密粘连，质地较硬，大小约３ｃｍ×６ｃｍ×１０ｃｍ，将左髂

静脉包绕，左髂动脉紧贴肿瘤。将左髂动脉从肿块边上剥

离，吊带悬吊标记。见左髂静脉位于肿块内部无法剥离，剥

离肿块与周围组织，确实止血，结扎髂静脉后将肿块切除。

术后病理：灰红灰黄色组织一块，切面灰白，大小５ｃｍ×

４ｃｍ×１３ｃｍ，质韧（图１Ｂ）；细胞卵圆形、梭形，核无明显异

型，呈束状、交错状分布，肿瘤组织无明显界限。诊断：（左腹

股沟）腹壁外韧带样纤维瘤病。免疫病理：Ｖｉｍ（＋），Ｄｅｓ
（±），ＳＭＡ（＋），提示纤维瘤病（图１Ｃ、１Ｄ）。

图１　ＣＴ扫描、术后标本及免疫病理结果

Ａ：ＣＴ增强扫描示左侧髂动静脉周围见多发不规则团块状及结节状高密度影，部分融合，增强扫描后中度强化，持续强化改变；Ｂ：术后标本；Ｃ：

免疫病理Ｄｅｓ（±）；Ｄ：免疫病理ＳＭＡ（＋）．Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×１０（Ｃ，Ｄ）

２　讨　论　本例患者为青年女性，于２年前开始出现左下

肢肿胀等静脉血栓形成症状，且不具有静脉内皮损伤、久病

卧床、长期服用避孕药以及近期的手术史等容易导致静脉血

栓形成的常规因素，Ｂ超及ＣＴ检查可发现左侧盆腔肿块导

致静脉近心端受压，管腔狭窄，引起继发性的血栓形成。因

此，在发现不明原因的下肢肿胀时也应考虑到肿瘤压迫导致

静脉回流受阻的可能，术前应行ＣＴ及Ｂ超检查，必要时可行

细针穿刺及免疫组化分析，明确病因，并做好术前准备。本

例中肿瘤靠近患者左侧输尿管，因此术前在膀胱镜下植入双

Ｊ管，防止术中切除肿瘤过程中损伤输尿管导致尿液漏出，同

时由于肿瘤紧贴髂外动脉，术前需备好人工血管以防止动脉

无法分离时行人工血管置换术。术中我们选择腹膜外操作，

并未打开腹膜，减少了术后并发症的发生，并且对胃肠道干

扰较轻微，术后１ｄ患者即可进食。在确定肿瘤的位置后，由

于其与周围组织结合紧密，紧贴髂外动脉，且包绕髂外静脉，

分离时精细操作，保留了髂外动脉，同时注意避免损伤输尿

管及周围神经，考虑到髂外静脉内已有血栓形成，术中予以

结扎，静脉回流依靠侧支代偿。术后给予患者弹力袜支持并

嘱抬高患肢，恢复良好，拔除双Ｊ管后出院。

　　硬纤维瘤是一种罕见的成纤维细胞来源的肿瘤，占全部

软组织肿瘤的３％，可发生于全身很多部位，包括腹壁、腹壁

外及腹腔、肠系膜等，由于其浸润性生长、易复发，预后常不

易预测。腹腔内发生于盆腔者多非独立病，而是自腹壁伸延

至腹腔内，多位于髂窝或者盆腔上部，常见于２０３５岁年轻妇

女，与妊娠、分娩无关，可侵犯膀胱、阴道、直肠等［１２］。本例

患者即为盆腔内的硬纤维瘤。Ｃｏｌｌｉｎｓ等［２］曾报道过１例类
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似部位生长的硬纤维瘤病，导致１６岁女性患者的输尿管梗

阻，而本例与之不同之处在于肿瘤包绕患者髂外静脉导致下

肢静脉回流受阻，血栓形成，以下肢的肿胀为首发表现。我

们认为，此类疾病在症状出现前的提前发现、早期诊断尤为

重要，ＣＴ以及Ｂ超虽能发现肿瘤，但对于较早期的硬纤维瘤

亦无法查出。Ｏｗｅｎｓ等［３］报道过１７例确诊为硬纤维瘤的病

例，其中８例可以通过影像学和细针穿刺确诊，１１例患者有

过肿瘤生长部位或者相邻部位的手术病史；１７例中９例保留

有肿瘤组织的免疫组化结果，其中６例βｃａｔｅｎｉｎ高表达。

Ｋｏｔｉｌｉｇａｍ等［４］认为操控合成βｃａｔｅｎｉｎ的外显子３号位的第

４１或者４５位密码子发生突变是导致散发型的硬纤维瘤病的

分子基础。Ｆｅｒｅｎｃ等［５］认为ＴＧＦβ蛋白的过分表达在硬纤

维瘤的发展中起到了关键作用（入选的３８例患者中，２５例胞

质中ＴＧＦβ蛋白为阳性，１５例ＴＧＦβ蛋白过表达）。

　　在治疗方面，目前仍以局部肿块完全切除的手术治疗为

主。一般手术原则是：在保障功能的前提下，尽量达到１～５

ｃｍ的阴性切缘，以避免复发。而是否予以放化疗仍存在争

议［６］。Ｋｉｌｃｉｋｓｉｚ等［７］报道过１例侵袭臂丛神经的胸壁外硬纤

维瘤病，由于肿瘤包绕神经及血管，只作部分切除，残留了大

量肿瘤组织，术后给予６０Ｇｙ放疗，大部分残留肿瘤组织退

化，后给予乙胺嗪（ｅｔｈｏｄｏｌａｃ）及抗坏血酸（ａｓｃｏｒｂｉｃａｃｉｄ）化

疗，肿瘤消失，达到治愈效果。Ｗｒｉｇｈｔ等［８］在治疗１例反复

复发且常规化疗药物无效的腹壁内硬纤维瘤患者时，首次使

用了吉西他滨（ｇｅｍｃｉｔａｂｉｎｅ）与５氟尿嘧啶（５ｆｌｕｏｒｏｕｒａｃｉｌ）、

亚叶酸（ｌｅｕｃｏｖｏｒｉｎ）结合的化疗方法，肿瘤由１４．５ｃｍ×９ｃｍ
减小为５．５ｃｍ×３．０ｃｍ，取得满意的治疗效果。另外，有研

究证实伊马替尼（ｉｍａｔｉｎｉｂ）在治疗进展期的硬纤维瘤方面有

不错的疗效，这可能与它抑制了ＰＤＧＦＲ激酶活性有关［９］。

　　综上所述，硬纤维瘤作为一种罕见的高增殖活性的良性

肿瘤，在对周围组织器官产生压迫引发相关症状的现象应当

引起重视。早期发现与早期治疗是防止其发生局部压迫症

状及侵袭周围正常组织的手段，而免疫组化的临床应用为此

提供了可能，在治疗方面注意手术的精细操作及切除范围，

减少复发，并在后期治疗中适当进行放疗及化疗。放疗剂量

及化疗方法仍需要进一步的研究以便制定出最佳的方案。

分子定向治疗的发展为根治硬纤维瘤病提供了新的研究方

向。
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