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1  病例资料  患者男，45 岁，因“反复上腹痛 3 年、

加重 1 个月”于 2019 年 10 月 18 日至首都医科大学

附属北京友谊医院就诊，行上腹部 CT 检查提示胆总

管胰腺段结石并急性胰腺炎可能，胰管、胆管梗阻并

胰头区多发结石。为求进一步治疗于 2019 年 10 月

31 日入住我院。体格检查：神志清楚；双肺呼吸音清，

心音可，心律齐，未闻及杂音；腹部平软，肠鸣音正

常，无压痛及反跳痛，未扪及包块。胰腺增强 CT 及

胰腺MRI检查提示慢性胰腺炎急性发作、胰管结石。

2019 年 11 月 4 日行开放性胰十二指肠切除术，术中

在距离十二指肠悬韧带 50 cm 小肠系膜处见一包块，

包膜完整，大小约为 3 cm×3 cm×3 cm，考虑小肠间

质瘤，同时行肿瘤切除术。术后小肠系膜肿瘤病理诊

断：肿瘤大小约为 3.5 cm×3.0 cm×3.0 cm，切面呈

灰白色或灰黄色，实性，质地硬，显微镜下提示纤维

组织增生，考虑纤维瘤病。免疫组织化学染色结果显

示平滑肌肌动蛋白（少部＋）、细胞核蛋白 Ki-67（个

别＋）、结蛋白（－）、β-联蛋白（核＋）、Bcl-2（＋）、

P53（个别＋），符合韧带样纤维瘤病。患者术后恢

复良好，于 2019 年 12 月 2 日出院。术后随访 15 个月，

未见明显复发及转移。

2  讨  论  纤维瘤病是一种来源于筋膜或肌腱膜组

织的罕见良性肿瘤，表现为纤维组织增生，具有局部

浸润和侵袭的特点，不具备远处转移能力，发病率为

2.4/100 万～4.3/100 万［1］。纤维瘤病根据发病部位分

为腹壁外型、腹壁型和腹内型，腹内型好发于小肠系

膜、结肠系膜、大网膜和腹膜后。大多数纤维瘤病

为散发型，其遗传特征是存在编码 β- 联蛋白的联蛋

白 β1（catenin beta 1，CTNNB1）基因突变［2-3］。在遗

传性纤维瘤病中，肠系膜纤维瘤病在家族性腺瘤性息

肉病（adenomatous polyposis coli，APC）患者中的

发病率为 7%～12%，其遗传特征是存在 APC 基因突

变［4］，约 1/3 的加德纳综合征（Gardner syndrome，
家族性 APC-骨瘤 -软组织瘤综合征）患者伴发腹

腔内纤维瘤病［5］。肠系膜纤维瘤病女性的发病率稍

高于男性；肿瘤生长缓慢，患者往往无明显不适症

状，只有肿瘤逐渐增大压迫周围脏器出现梗阻、缺

血时才表现出相应的症状［6］。陈金湖等［7］报道的 
10 例肠系膜纤维瘤病患者中 7 例无明显症状，3 例表

现为不典型腹部闷痛。本例小肠系膜纤维瘤病患者

术前无恶心、呕吐等肠梗阻症状，体格检查未触及包

块，患者的主要不适由慢性胰腺炎导致，与此类肿瘤

缺乏典型症状相符。

纤维瘤病发病原因尚不明确，目前已知的可能因

素有：（1）创伤相关因素，如腹部外伤、手术、剖

宫产、妊娠等均可能导致肌纤维损伤，刺激炎症因子

释放从而促进肿瘤生长；（2）内分泌因素，如雌激

素可刺激肿瘤生长，大部分纤维瘤病患者可见雌激素
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β 受体阳性；（3）遗传因素，遗传性纤维瘤病为常染

色体显性遗传病，即存在 8 号和 / 或 20 号染色体呈三

体型及 APC 和 CTNNB1 基因异常，在 87% 的纤维瘤

病中检测到编码含有丝氨酸和苏氨酸残基的 CTNNB1
基因外显子 3 突变［8-9］。因此，在腹部手术中，尽量

避免肌纤维损伤，防止肠系膜纤维瘤病发生。对于伴

有遗传因素的患者，因其具有较高的复发率，术后应

密切随访。本例患者既往无手术、创伤史和相关遗传

疾病，具体发病原因需进一步分析。

肠系膜纤维瘤病因缺乏特异性表现，诊断较困

难，在临床上需与胃肠道间质瘤、淋巴瘤、脂肪肉

瘤、纤维肉瘤等鉴别。本例小肠系膜纤维瘤病因在

胰腺手术中偶然发现，术前患者主要为慢性胰腺炎

症状，体格检查时患者腹部平软，未见胃肠型及蠕动

波，未触及包块，影像学检查均集中在上腹部，未对

全腹部进行检查，故术前并未发现小肠肿瘤。术中探

查时发现距离十二指肠悬韧带 50 cm 小肠系膜处有一

包块，包膜完整，首先考虑小肠间质瘤，经术后病理

确诊为纤维瘤病。胃肠道间质瘤是间叶来源肿瘤，形

态学上肿瘤细胞有不同程度的异型性，核分裂可见，

肿瘤细胞免疫表型 CD34、CD117 和功能未知蛋白 1
阳性，而细胞核 β- 联蛋白呈阴性［10］。有研究证实，

β- 联蛋白的细胞核表达水平对诊断和评估肠系膜纤维

瘤病预后有重要价值［11］，β- 联蛋白表达阳性特别是

核表达阳性可能是纤维瘤病的特异性免疫组织化学指

标。本例患者免疫组织化学染色结果符合 β- 联蛋白

核表达阳性特征。

目前，对于纤维瘤病的治疗常规建议手术切除，

但欧洲抗癌协会软组织及骨肉瘤研究组共识认为纤维

瘤病应采用保守的综合治疗，特别是无症状的腹内型

纤维瘤病患者，观察可作为首选，因为部分患者在观

察期间肿瘤并没有进展，甚至有患者在观察期间肿瘤

消失［12］。对于难以达到根治性切除的较大肿瘤，术

后可进一步行放疗或化疗［13］，也有报道认为雌激素、

非甾体抗炎药具有较好的治疗效果［14］。
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