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四肢造釉细胞瘤（adamantinoma, AD）是一种易

复发、易转移的低度恶性肿瘤，具有发病率低、误诊

率高的特点。明确诊断需完善影像学检查及病理学检

查，目前认为，AD 对放化疗效果欠佳，主要治疗方

式为肿瘤切除肢体重建术、截肢术［1］。尽管 AD 最早

描述在上世纪初，且外文文献关于 AD 病例报告日益

增多，但国内对相关领域关注程度少，尤其是反复复

发病例鲜有报告。本文叙述了 1 例首次误诊误治、反

复复发胫骨 AD 患者的治疗经过，为临床诊治提供参

考信息。

1 病例资料

患者，男，60 岁，因右小腿肿痛伴活动受限 3
年、加重 3 个月于 2011 年 11 月就诊本院门诊，门诊

行 X 线片检查考虑：右胫骨骨纤维异常增殖症（os⁃
teofibrous dysplasia, OFD），后以“OFD?”为诊断收

入院（图 1a）。患者既往体健，专科查体见右小腿中

段前内侧大小约 4 cm×4 cm 骨性包块，区域皮肤未见

异常，皮温正常，压痛（+），未探及骨异常活动，

腘窝、腹股沟淋巴结无肿大、压痛。完善常规血液学

检查后（未行胫骨 CT、MRI 及肿瘤标志物检查），行

切开探查病灶刮除植骨内固定术治疗，术中见肿瘤表

面骨膜增厚、毛细血管增生，肿瘤侵袭胫骨内外侧

壁，髓腔内软组织填充，病灶呈灰白色糜烂组织。因

本院未能行术中快速病理检查，切除肿瘤周围异常骨

质后行自体髂骨植骨术治疗，术后病理检查及免疫组

织确诊右胫骨造釉细胞瘤，病理检查见：纤维组织增

生，内见巢状、多索状星芒状细胞，Vimentiin 部分

（+）、CK19（-）、CK（-）。术后定期复查，初次术

后 10 个月患者再次疼痛不适，于初次术后 14 个月本

院就诊行 X 线片示肿瘤复发（图 1b）、病灶范围明显

扩大且肿瘤周围骨质吸收，入院查体右胫骨中段肿胀

明显，皮温高，压痛（+），肿瘤部位可触及空感，

双侧腘窝、腹股沟淋巴结无肿大、压痛。行胸腰段、

胸部正侧位 X 线片及腹部彩超未见远处转移征象

（本次未行肿瘤标志物、胸部 CT 检查），采取肿瘤切

除、同种异体骨移植重建术，术中见胫骨骨质破坏严

重，异常骨质延长至胫骨中下段，肿瘤浸润周围软组

织，完整切除胫骨长度约 87 mm 及清理周围软组

织，植入 60 mm 同种异体骨及 4 cm×3 cm 髂骨骨块

（图 1c）。术后病理检查确诊 AD 局部复发，肿瘤浸

润骨外软组织，镜下见巢状上皮样组织，中央见角化

珠，细胞增生活跃。

2016 年，患者因不慎摔伤致患肢疼痛、畸形再

次就诊。急诊行 X 线片检查示：内固定断裂，肿瘤

范围向胫骨近端侵袭扩大，植入骨段未见明显骨痂出

现（图 1d）。入院后行腹部彩超及胸部 CT 未发现肿

瘤转移征象，细胞角蛋白 19 片段： 4.54 ng/ml
（0.00~3.30 ng/ml）。告知患方病情，为避免肿瘤扩散

转移建议行患肢膝上截肢术，患方要求保肢再次行肿

瘤扩大切除+自体髂骨+同种异体骨移植重建术，术

中见胫骨干骺端骨质破坏，骨皮质菲薄，近端骨质与

周围软组织黏连，肿瘤内被白色胶冻样粘稠组织填

充，彻底清除异常组织，留取肿瘤边缘正常组织行病

理检查，最终胫骨骨缺损长度>90 mm，植入同种异

体骨、髂骨并使用钢板内固定（因患者经济条件差，

原植入异体骨经充分清理后与另一异体骨一并植入）

（图 1e, 1f），行病理检查确诊为肿瘤复发；2 周切口

拆线后出院。
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二次复发术后 4 个月复查 X 线片检查显示：肿瘤

再次向胫骨近端扩展，腓骨中段存在肿瘤侵袭影像。

二次复发术后 8 个月行 X 线片检查发现肿瘤侵袭范围

扩大（图 1g, 1h），建议患者住院行截肢手术治疗，患

者拒绝。后患者自行就诊外院行膝上截肢术治疗，术

后随访至今无复发及转移征象，日常生活可自理。

图 1 患者，男，60 岁 1a: 胫骨正位 X 线片示胫骨中段肿瘤大小约 5 cm×4 cm，偏心膨胀性破坏骨质 1b: 初次

术后 14 个月后肿瘤复发，肿瘤周围骨破坏、骨吸收明显并向胫骨近端蔓延 1c: 首次复发肿瘤切除+同种异体骨肢

体重建术后正位 X 线片表现 1d: 首次复发术后 3 年内固定断裂，肿瘤复发、骨质破坏范围扩大 1e, 1f: 二次复发

行肿瘤切除植骨重建术术后正侧位 X 线片表现 1g, 1h: 二次复发术后 8 个月 X 线片示肿瘤复发，胫骨近端骨质破

坏，腓骨髓腔处可见骨质破坏影，未见明显骨痂形成

2 讨 论

AD 发病率占原发性骨肿瘤的比例不及 1%，其

临床表现不明显，患者常以局部肿块、病理性骨折或

钝痛就诊，最常发生的部位是胫骨中段前方皮质，也

可见于四肢其余部位［2］。本例患者病史长，因肿瘤症

状无明显不适未早期就诊，多次肿瘤切除未能有效控

制症状，最终行截肢手术控制了局部复发或转移。结

合本病例并复习相关文献，作者认为本例患者术后反

复复发可能与首次治疗方式有误、肿瘤组织残留有很

大关系，骨缺损部位无明显骨痂生长可能与植骨不充

分有一定关联。

对于疑似 AD 患者，系统的影像学检查是非常有

必要的，病理检查是确诊金标准。AD 与 OFD 最易相

混淆，二者不仅在临床症状、影像学表现难以区别，

病理检查也可出现相似征象［3］。病理检查出现误诊或

漏诊可能与病理组织量不足、取样部位不佳相关，

Hoshi 等［4，5］认为有必要对所有的切除组织行病理学

检查。

目前认为，肿瘤切除肢体重建术是最佳治疗手

段，术后 10 年生存率高于 80%，其预后与一期截肢

术相似，因此首次治疗方式应避免采取截肢术［6］。

Qureshi 等［7］分析了 70 例患者发现，肿瘤切除肢体

重建术保肢率可达 84%， 5 年、10 年生存率分别为

95.5%、87.2%。Zumárraga 等［8］对 7 例 AD 患者采取

肿瘤切除肢体重建术治疗，平均随访 180 个月，虽有

2 例最终行截肢手术，但无死亡患者；Aytekin 等［9］

通过数据库纳入 92 例患者发现，接受手术治疗组 5
年、10 年生存率分别是 98.6% 、91.5%。
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经过正确的诊治，AD 患者可获得良好的效果，

但需长期或终身随访，以早发现其局部复发或转移。

AD 预后与发病年龄、种族、性别等无明显关系，可

能与肿瘤残留密切相关［9］。Aytekin［9］分析发现根治

性肿瘤切除组、肿瘤边缘切除组 10 年生存率分别是

94%、88.5%。据 Deng 等［4］发现肿瘤边缘完全切除

与否局部复发的比例超过 10 倍，他们建议对于既往

行肿瘤刮除术的患者应将肿瘤周围软组织彻底清除，

以减少局部复发率。

AD 作为一种复发率和转移率高的低度恶性肿

瘤，治疗过程中应行系统的检查、彻底的切除肿瘤、

终身的随访。肿瘤复发主要因素可能是肿瘤组织残

存，首次确诊后行肿瘤切除肢体重建术是最佳选择，

如肢体重建术后仍反复复发建议行截肢手术治疗以避

免肿瘤复发、转移。
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