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摘要： 目的 探讨腹型侵袭性纤维瘤病（AF）的临床病理特征及诊疗。方法 回顾性分析中国科学技术大学附属第一医院

（安徽省立医院）2015年 5月至 2019年 11月收治的 7例腹型侵袭性纤维瘤病的临床病理及随访资料。结果 7例病例中腹壁

型侵袭性纤维瘤病 3例，腹内型侵袭性纤维瘤病 4例；既往史：腹壁型 1例腹部术史，2例妊娠史；腹内型 4例均有腹部术史；7例
均无家族性肠腺瘤性息肉病史；腹壁型均以无症状肿块为首发症状，腹内型 3例以器官压迫症状为首发症状，1例腹痛待查；腹

壁型肿瘤部位均位于下腹壁，腹内型 3例来源于肠系膜，1例位于盆腔侵犯膀胱及乙状结肠；腹壁型均行手术切除，腹内型 3例
根治性手术切除，1例开腹活检；免疫组织化学：β-连环蛋白（β-Catenin）均阳性，Dog-1检测 4例均阴性。术后中位随访 28.8月，

1例术后 1月行多学科讨论，1例因联系方式变更失访，1例术后 7月复发，无死亡病例。结论 腹型侵袭性纤维瘤既往多有腹

部术史，免疫组化β-Catenin阳性和Dog-1阴性有助于病理诊断，手术根治性切除是肠系膜型侵袭性纤维瘤病的首选治疗方式，

该病总体预后良好。
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Abstract： Objective To investigate the clinicopathological characteristics,, diagnosis and treatment of abdominal aggressive fibro‐
matosis (AF).Methods The clinicopathological and follow-up data of 7 cases of AF admitted to the First Affiliated Hospital of the Uni‐
versity of Science and Technology of China (Anhui Provincial Hospital) from May 2015 to November 2019 were retrospectively ana‐
lyzed.Results Among the 7 patients,there were 3 cases of abdominal wall AF and 4 cases of intra-abdominal AF. Past medical history:
1 case of abdominal wall AF had abdominal surgery history, 2 cases had a history of pregnancy; 4 cases of intra-abdominal AF had a
history of abdominal surgery; All cases had no history of familial adenomatous polyposis; All patients of abdominal wall AF were pre‐
sented with asymptomatic mass. Among the intra-abdominal AF, 3 patients presented with organ compression symptoms, 1 case present‐
ed with abdominal pain; All of abdominal wall AF located in the low abdominal wall. Among the intra-abdominal AF, 3 cases located on
the mesentery, 1 case in pelvic cavity; 6 patients underwent extensive tumor resection include 3 abdominal wall cases and 3 intra-ab‐
dominal cases. The pelvic patient received exploratory biopsy because of infiltrated urinary bladder and sigmoid colon. Immunohisto‐
chemistry: β-Catenin test was positive for all patients; Dog-1 test was negative in 4 cases. The median follow-up was 28.8 months after
operation. One patient underwent multidisciplinary discussion at 1 month after surgery, one patient was lost to follow-up due to changes
in contact information, and one patient relapsed 7 months after operation. All cases had no deaths occurred.Conclusions AF always
has a history of abdominal surgery, β-Catenin positive and Dog-1 negative of pathology,these contribute to final diagnosis. Surgical radi‐
cal resection is the preferred treatment of mesenteric AF. the overall prognosis is well
Key words： Fibromatosis, aggressive; β-Catenin; Pathological feature; Diagnosis and treatment

侵袭性纤维瘤病（aggressive fibromatosis，AF）又

称韧带样纤维瘤病或硬纤维瘤病，是一种罕见的间

叶组织来源的交界性肿瘤，其典型生物学行为侵袭

性、复发性和从不发生转移［1］，近年发病率由 2~4/万
上升至 5~6/100万［2］。根据肿瘤发生部位可分为腹

外型、腹壁型和腹内型，其中腹壁型最常见，腹内型
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最少见，腹壁型AF预后最好，随后为腹内型AF，而
腹外型AF预后最差［3］。本研究对腹型AF临床特点

及诊治予以分析和探讨。

1 资料与方法

1.1 一般资料 回顾性分析中国科学技术大学附

属第一医院（安徽省立医院）2015年 5月至 2019年
11月收治的 7例腹型侵袭性纤维瘤病的临床病理及

随访资料。7例病例中腹壁型侵袭性纤维瘤病 3例，

均女性，年龄 31岁；腹内型侵袭性纤维瘤病 4例，男

性 3例，女性 1例，年龄 42.5岁；7例均无家族性腺瘤

性息肉病史，腹内型 4例均有腹部手术史，腹壁型 1
例腹部术史；首发症状：腹内型 2例急性肠梗阻表

现，1例泌尿系梗阻表现，1例单纯腹痛待查，腹壁型

均以无症状腹壁肿块为表现；病变部位：腹内型肠

系膜来源 3例，1例盆腔侵犯膀胱、侧腹膜及乙状结

肠，腹外型均位于下腹壁。7例腹型侵袭性纤维瘤

病临床特征见表1。
术前影像学诊断首先考虑间质瘤者为 3例，影

像学表现见图 1。7例病人均已签署知情同意书。

本研究符合《世界医学协会赫尔辛基宣言》相关

要求。

1.2 治疗方法 （1）手术方法：腹壁肿块切除和补

片修补术；剖腹探查术（小肠或结肠部分切除术、肿

块活检术）（2）术后治疗方法：随访观察；非甾体抗

炎药（NSAIDs）与内分泌药物联合治疗；高度聚焦超

声；再次手术。

2 结果

2.1 病理结果 所有病例均行免疫组化检测，典型

病理表现为灰白肿瘤，镜下梭形细胞弥漫分布，罕

见核分裂像，间质胶原纤维丰富，免疫组化 7例均可

见β-Catenin 蛋白沉积于胞质或胞核。免疫组化检

测结果见表2。
2.2 治疗结果 3例腹外型AF中 2例行根治性切

除，第 3例术中记录腹膜可疑残留于术后 7月复发

伴腹壁补片感染再次手术；4例腹内型AF均行剖腹

探查，其中 2例起源于空肠系膜，1例位于回结肠系

膜，3例均行根治性手术切除；第 4例行盆腔活检，且

病人术后 1月赴外院先后行 11次高强度聚焦超声

治疗，并且自 2018年 4月至 2019年 10月口服他莫

昔芬和塞来昔布保守治疗。

2.3 随访结果 随访至今全组无死亡病例，1例腹

壁型 AF因联系方式变更失访，随访截止时间为

2019年12月，中位随访时间28.8（1~54）月。

3 讨论

AF病因尚不明确，目前有 2种假说：（1）基因突

变：大多数AF为散发型，85%~90%存在CTNNB1基
因突变，5%~10%的腹内型AF伴发家族性腺瘤性息

肉病（familial adenomatous polyposis，FAP），其遗传

特征是存在 APC基因突变［4］；（2）损伤及内分泌因

素：腹部手术，剖腹产，妊娠等导致的肌纤维损伤出

血与血肿形成为肿瘤的发生提供条件，雌激素暴露

在损伤因素的刺激下似乎是纤维瘤病的诱因［2］。本

组 3例腹壁型AF均为孕龄期产后女性，4例腹内型

AF既往均有腹部手术史，符合上述文献报道的部分

诱因，但可能因样本量较小无 FAP病例。因此，对

于产后年轻女性病人的腹壁肿块应考虑到 AF诊

断，避免手术或术后因切缘阳性而反复复发。同

时，对于腹部手术时应尽量保护腹部肌群，减少肌

纤维的损伤，预防腹型AF的发生。

AF的临床和影像学表现均缺乏特异性，对于腹

壁型AF因肿瘤多数较小且无症状在此暂不讨论。

腹内型AF常因肿瘤进行性增大时有压迫周围脏器

并影响脏器功能表现，如压迫肠道可有肠梗阻症

状，压迫膀胱、输尿管有尿频肾积水症状，本组有 2
例腹内型AF急性肠梗阻伴脓毒性休克，1例因泌尿

道梗阻伴肾积水而就诊。腹内型AF的影像学检查

与腹外型AF优选MRI不同，目前推荐增强CT作为

腹内型AF的诊断及随访的首选检查［5］。国内有文

献报道腹内型AF增强CT多表现为持续渐进性强化

的低或等密度病灶（图 1C-1D），且病灶中央坏死少

见是与间质瘤最重要的鉴别点［6］。本组 3例腹内型

AF术前增强CT诊断为间质瘤占 75%（3/4），诊断率

仅为 25%，归纳原因有以下几点：（1）样本量少误差

大；（2）影像学及临床医师对此病认识不足；（3）本

病影像学缺乏特异性表现。因此，鉴别腹内型 AF
与间质瘤（GIST）有重要的临床意义。GIST免疫组

化特征性的表达 CD117和 Dog-1，未同时表达的病

例可检测 c-kit或PDGFRA基因协助诊断［7］，AF的免

疫组化特征性的表达β-Catenin，阴性病例可通过检

测 CTNNB1基因协助诊断［8-9］。本组所有的病例 β-

Catenin阳性且CD117、Dog-1检测者均为阴性，因此

AA B

C D

图1 盆腔侵袭性纤维瘤病MRI及CT：A、B为MRI示T2W盆腔分叶

状高密度肿块侵犯乙状结肠系膜；C、D为CT示盆腔巨大中低密度

肿物，密度中度均匀，肿物侵犯膀胱及侧腹膜
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诊断明确，未行基因检测。

2000年以前手术是AF的标准治疗方法，近几

年的研究报道AF自然病程中存在自发消退现象且

发生率为 20%~30%，并通过 5年随访观察疾病无进

展生存率（PFS）达 50%［10］。因此欧洲癌症研究与治

疗组织（EORTC）推荐将随访观察作为AF的一线治

疗策略［4］。美国国立综合癌症网络（NCCN）推荐AF
随访观察的适应证是无临床症状且肿瘤位置不会

因肿瘤增大后引起器官功能障碍，对于有症状或肿

瘤增大后会引起器官功能障碍的病例首选手术切

除。在随访过程中若肿瘤进展，则根据肿瘤大小、

生长速度、部位及与周围器官关系选择个体化治疗

方案。对于肠系膜AF因增大后可引起消化道梗阻

等症状，治疗策略倾向以手术为主，国内李海燕［12］

等报道的 11例肠系膜AF均采取根治性手术切除，

因此建议肠系膜AF首选手术治疗。对于盆腔或后

腹膜来源的AF内科治疗则推荐为一线治疗［2］。国

内少数文献报道［12］对于腹壁型AF＞7 cm或腹壁肿

瘤进展根治性手术仍是首选。本组 3例腹壁型AF
瘤体长径均小于 7 cm且无症状均行手术治疗，有悖

于当前文献报道，且 1例术后 7个月复发行二次手

术考虑为术中腹膜残留，相关文献也证实手术切缘

阳性是腹壁型AF复发的独立预后因素［13］。本组 3
例肠系膜来源腹内型AF均行根治性手术切除，且

随访至今无复发，1例盆腔活检病人在多学科协作

（MDT）后先后行高度聚焦超声、内分泌和 NSAIDs
联合治疗，至今疾病控制稳定。因此，对于晚期进

展的腹内型AF，建议行MDT以达成药物、放疗或手

术等联合治疗方案，延长病人远期生存率。
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表1 腹型侵袭性纤维瘤（AF）7例临床特征

类型

腹壁型AF

腹内型AF

性别

女

女

女

男

女

男

男

年龄/岁
42
25
28
65
55
33
17

既往史

剖腹产

顺产

顺产

脾切除

子宫术史

输尿管部分切除术

腹股沟疝结扎术

首发症状

无

无

无

腹痛，急性肠梗阻

腹痛

腹痛，急性肠梗阻

体检发现肾积水

部位

下腹壁

下腹壁

下腹壁

肠系膜

肠系膜

盆腔

肠系膜

肿瘤长径/cm
4.0
4.5
5.0
5.0
4.0
10.0
3.2

治疗

手术

手术

手术

手术

手术

手术

手术

随访/月
24

失访

54
1
28
42
24

表2 腹型侵袭性纤维瘤7例免疫组织化学表型表达情况

类型

腹壁型AF

腹内型AF

β-Catenin
+
+
+
+
+
+
+

Ki-67
+
+
+
+
+
+
+

SMA
+
-

+/-
-
-
+
+/-

Desmin
+
-
-
+
+
-
-

Dog-1
-
*
-
-
-
*
*

CD117
-
*
-
-
-
*
*

注：*代表免疫组化未检测。
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