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·个案报告·

右踝巨大侵袭性纤维瘤病切除后复发 1 例报告△
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侵袭性纤维瘤病 （aggressive fibromatosis, AF），

也称为硬纤维瘤病或韧带样型纤维瘤病，是一种罕见

的发生在筋膜、腱鞘及深部软组织的成纤维母细胞／

肌纤维母细胞过度增生形成的纤维性病变，发病率约

为每年每 100 万人 5~6 例，以腹膜、颈部及四肢好

发，累及大关节如踝关节罕见［1］。大关节受累可导致

关节功能障碍，加之此病手术复发率较高，因此对治

疗的要求更高。本文报道 1 例发生在右踝关节经手术

切除病灶后复发经二次手术彻底清除病灶并重建了关

节功能，远期随访未见再次复发的巨大侵袭性纤维瘤

病，现讨论其诊疗方案。

1 病例资料

患者，男，13 岁，因“发现右踝包块半年”入

院。患者半年前无意间发现右踝前外侧包块，约鸽蛋

大小，未予以重视及相关诊疗，后包块逐渐增大并引

起踝关节轻度疼痛及活动受限，为进一步诊治就诊于

本院，行右侧踝关节 CT 检查示：右踝前方见约 32
mm×22 mm 类圆形低密度区，边界清楚，密度信号均

匀，与肌腱分界不清，关节周围骨质未见异常（图

1a）；X 线片见右踝关节前缘软组织肿胀影；彩超提

示：右踝探及大小约 52 mm×33 mm×25 mm 混合回声

包块，边界较清楚，其内未见明显血流信号。门诊以

“右踝肿瘤性病变”收入院。入院体查：右踝前外侧

见 40 mm×30 mm 包块，质偏硬，界限欠清，活动度

稍差，轻压痛，踝关节活动稍受限，以背屈、跖屈、

外翻外展为主，肌力正常，皮温正常，周围皮肤感觉

无明显异常。初步诊断为右踝软组织占位性病变：腱

鞘囊肿？神经源性肿瘤？患者右踝关节疼痛性肿块伴

关节活动受限，具备手术指征，需手术切除病灶以改

善体征及恢复功能，于 2014 年 8 月 4 日行“右踝肿

块切除术”，术中见右踝关节前外侧的质硬、边界不

清的灰白色实质性包块，与周围筋膜肌腱粘连明显，

分界不清，将右足背伸肌腱及腓深神经完全包裹，术

中仔细清除病灶组织。术后病理见大量梭形细胞增

生，向邻近组织内扩张，细胞密度低至中等，细胞呈

宽束状排列，排列方向一致，外观均匀，无细胞异型

性，呈肌成纤维细胞外观，核浆比低，细胞核均匀扁

平，核仁不明显，间质是胶原性的，有不同程度突出

的血管，有的血管周围水肿，伸长的血管常与纤维方

向平行；免疫组化示： catenin （核+）、Vimentin
（++）、CD34 （-）、S100 （-）、SMA （+）（图 1b~
1d）。最终诊断：右踝侵袭性纤维瘤病。

术后 1 周出院，规律行踝关节功能康复锻炼，术

后踝关节功能恢复良好，无特殊不适，日常生活无影

响，术后未进行复查。手术 3 年后再次出现上述类似

症状体征，右踝关节肿块较首次明显增大，关节活动

受限更明显。复查踝关节 MR 见右踝前外侧多发不规

则长 T1、T2 信号肿块，边界较清楚，范围 50 mm×
95 mm，增强扫描见不均匀强化，中心部位可见未强

化区域，骨结构和信号未见异常（图 1e），SP-ECT
检查见右踝前外侧异常信号改变，无全身其他部位异

常信号。综合既往病史考虑右踝侵袭性纤维瘤病切除

后复发，遂于 2018 年 2 月 2 日行“右踝肿瘤切除、

髂胫束自体肌腱重建、石膏外固定术”，术中见肿瘤

组织与周围组织粘连紧密，分界明显不清，胫骨前

肌、 长伸肌、腓深伸肌、趾长伸肌、腓骨短肌、
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图 1 本例患者，男，13 岁，右踝巨大侵袭性纤维瘤病 1a: 第 1 次术前 CT 示右踝前方见约 32 mm×22 mm 类圆形低密度

区，边界清晰 1b: 第 1 次手术取出病灶大体观 1c, 1d: 取出的病灶镜下（H-E 染色，×200）及病理免疫组化（catenin，×
200），诊断：右踝侵袭性软骨瘤病 1e: 第 2 次术前 MRI 示右踝前外侧多发不规则长 T1、T2 信号，范围 50 mm×95 mm 1f:
第 2 次术后 3 年 MRI 未见肿瘤复发

胫距前韧带、距腓韧带、跟腓韧带、胫前动脉、小腿

外侧皮神经受累，清除病灶过程中完整清除受累病灶

组织，但导致受累的大量肌腱或腱鞘大片缺损，因此

术中取髂胫束进行自体肌腱吻合重建，并以石膏外固

定。术后宏观所见、病理镜下表现及免疫组化同前，

诊断：右踝巨大侵袭性纤维瘤病切除后复发。术后行

功能锻炼，恢复良好，无特殊不适，第 2 次术后 3 年

随访复查 MR 未见肿瘤复发（图 1f）。

2 讨 论

侵袭性纤维瘤病（AF）在 1832 年由 MacFarland
首次发现，1838 年由 Muller 正式命名［2］，其病因可

能与创伤、手术、怀孕、口服避孕药、内分泌失调

（雌激素）和染色体异常等因素有关［1，3］。AF 占所有

肿瘤的 0.03%，占软组织肿瘤的 3%以下，25~35 岁

是发病的高峰［4］。其临床症状不具有特征性，与病灶

部位、大小和进展速度直接相关；根据临床病理可分

为腹腔外 （60%），腹壁 （25%） 和腹腔内 （8%~
15%） 3 种类型［3］。

X 线、超声、PET\CT、CT 和 MRI 可作为影像学

诊断工具，可以较好地显示病灶范围、性质及与周围

组织关系等情况，发生在腹外的 AF 影像学检查首选

MRI［1，3，5］。AF 的鉴别诊断包括孤立性纤维性肿瘤、

血管外皮细胞瘤、神经周围瘤、骨化/非骨化性纤维

瘤、软骨黏液样纤维瘤、动脉瘤样骨囊肿、骨纤维异

常增生症等［6，7］，它们拥有相似的临床症状及影像学

特点，因此组织病理学是主要的鉴别依据，其中免疫

组化 β-catenin 阳性支持 AF 的诊断［1］。

AF 的生物学行为呈侵袭性生长，术后极易复发

但不发生远处转移，在 2020 年 WHO 骨与软组织肿

瘤分类中归类为中间型纤维母细胞/肌纤维母细胞性

纤维性肿瘤［8］。AF 的治疗仍然存在争议，治疗方式

包括手术、放疗、化疗、激素、全身治疗或这些治疗

的结合，但很少有证据证实哪一种手段在避免局部复

发方面有突出疗效。AF 手术后 5 年的复发率很高，
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达到了 25%~60%，郭卫等［9］研究发现侵袭性纤维瘤

病术后复发的重要因素包括侵犯重要血管、神经及手

术切缘质量。目前非手术治疗策略已成为当前的首选

策略，然而对于有症状的 AF，学者们仍然建议手术

治疗，广泛的显微边缘阴性切除是手术的目标，但前

提是需要保持美观和保留或重建功能［1，3］。本例患者

复发导致病灶周围大量肌腱韧带、血管和神经受累，

术中完整切除病灶后选用自体肌腱重建关节稳定并最

大可能地恢复功能，术后随访未见再次复发，踝关节

功能也未受影响，说明手术取得了满意的效果。总

之，右踝关节巨大侵袭性纤维瘤切除术后复发的病例

罕见，以期通过本病例报道可以加强临床医师对该病

的认知。
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