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摘  要 

侵袭性纤维瘤病(invasive fibromatosis, AF)又称为硬纤维瘤病、韧带样纤维瘤病(desmoid-type fi-
bromatosis, DT)，是一种罕见的成纤维细胞来源的肿瘤。AF主要表现为一种局部侵袭性强、不转移、

少见恶变、容易复发的交界性肿瘤，发生于盆腔闭孔内者较少见。本文报告了一例盆腔闭孔侵袭性纤维

瘤病的病例，并进行文献复习，总结该病的病因、临床特点、诊断及治疗，以期提高对AF的认识。 
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Abstract 
Invasive fibromatosis is also called desmoid disease, desmoids-type fibromatosis, it is a rare tu-
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mor of fibroblast origin. AF is mainly manifested as a borderline tumor with easy recurrence, 
strong local invasion, no metastasis and rare malignant transformation. This paper reports the 
clinical features, diagnosis and operation of a case of pelvic invasive fibromatosis, and studies the 
literature in order to improve everyone’s understanding of AF. 
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1. 引言 

侵袭性纤维瘤病是一种罕见的成纤维细胞来源的肿瘤，好发于育龄期女性，病因及发病机制尚未明

确，临床症状多不典型，疾病进展缓慢，呈局部侵袭性生长。发生于盆腔闭孔内者较罕见，当肿物较大

压迫周围组织器官，引起压迫症状，但术前难以明确诊断[1]。现报道济宁市第一人民医院妇科收治 1 例

盆腔 AF 累及左侧输尿管盆段并左侧输尿管及左肾积水患者。现报道如下。 

2. 病例摘要 

患者，女，36 岁，因“下腹隐痛 4 年，发现盆腔肿物 1 月余”于 2020 年 1 月 10 日入院。患者 4 年

前无明显诱因出现下腹隐痛，以左侧为著，呈间断性，未在意，未进行任何诊疗。1 月余前在外院查体，

盆腔 CT 提示盆腔左侧宫颈左旁占位，累及左侧输尿管盆段并左侧输尿管及左肾积水：子宫肌瘤可能，

纤维瘤或神经源性肿瘤待排。患者病程中无发热，无异常阴道流血及排液，无排尿异常等其他不适。体

格检查：一般情况好，心肺听诊无异常，腹软，无压痛及反跳痛。妇科检查：宫颈光滑，宫体正常大小，

活动可，无压痛，盆腔内偏左侧触及质硬肿物直径约 7 cm，外侧达盆壁，右附件区未触及异常。辅助检

查：入院后行盆腔 MRI 提示(图 1)：宫颈左侧富血供占位并周围组织粘连，致左侧输尿管积水，肿瘤性

病变可能。肿瘤标记物均在正常范围。CT 提示(图 2)：盆腔左侧宫颈左旁可见软组织团块影(6.6*3.5*3.3 cm)，
与子宫及左侧输尿管盆段分界不清，病灶临近左侧输尿管明显狭窄，以上输尿管迂曲、扩张，左肾盂、

肾盏可见扩张。排除手术禁忌症，行腹腔镜探查术，术中见子宫体正常大小，宫颈左侧与左侧盆壁之间

闭孔内一直径约 7 cm 质硬肿物，固定不活动，表面被覆腹膜光滑，双侧输卵管及卵巢外观无异常。手术

中自左侧输尿管跨过左侧髂总动脉处切开后腹膜，顺输尿管走行方向打开后腹膜，游离出左侧输尿管盆

段，见左侧输尿管中上段扩张，最粗处直径约 1.5 cm，左侧输尿管下段于盆腔肿物内穿行，盆腔肿物质

硬，与周围组织分界不清，内侧与左侧骶韧带致密粘连，左侧髂内动脉及左侧闭孔神经均于盆腔肿物外

侧穿行，超声刀分离肿物外侧及其内穿行的左侧输尿管、血管、神经，分离过程中间左侧输尿管下段距

膀胱入口约 4 cm 处被肿物侵蚀，切除肿物后局部输尿管形成一长约 0.8 cm 瘘口，行输尿管镜探查，左侧

输尿管内放置双 J 管，并间断缝合左侧输尿管瘘口。术中标本送快速病理回报：盆腔梭形细胞肿瘤。术

后石蜡病理诊断：盆腔肿物符合侵袭性纤维瘤病。术后恢复顺利出院，1 个月后复查 B 超提示左输尿管

积水消失，术后半年取出左侧输尿管内双 J 管，复查 CT (图 3)提示盆腔无异常，左肾积水消失。 
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Figure 1. MRI image of uterus (the red arrow in-
dicates the focus) 
图 1. 子宫 MRI 图像(红色箭头指示病灶) 

 

 
Figure 2. Preoperative CT images (the red arrow 
indicates left hydronephrosis) 
图 2. 术前 CT 图像(红色箭头指示左肾积水) 

 

 
Figure 3. Postoperative CT images (left hydroneph-
rosis disappeared) 
图 3. 术后 CT 图像(左肾积水消失) 
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3. 讨论及文献阅读 

3.1. 流行病学 

AF 是一种局部侵袭性强、不转移、少见恶变、容易复发的罕见的成纤维细胞来源的肿瘤[2]。AF 在

欧美国家发病率约为 5/100 万~6/100 万，占所有软组织肿瘤的 3%，所有恶性肿瘤的 0.03%，荷兰一项研

究显示近年该病的发病率逐渐升高[3] [4]，在国内及全球层面尚缺乏该病发病率详细的流行病学报道。近

年来，随着人们对 AF 认识的提高以及术后病理检查的广泛普及，国内 AF 的报道有所增加，多为个案报

道及回顾性分析。AF 可以发生于各年龄段，多集中在 30~40 岁(本例患者 36 岁，为 AF 的高发年龄段)，
女性多发，男女比例约为 1:2。按发病部位 AF 可分为腹外型、腹壁型及腹内型三种，其中腹内型发病率

最低，约占全部 AF 的 10%。腹内型 AF 主要发生于盆腔及肠系膜，本例患者肿物位于宫颈左侧与左侧盆

壁之间闭孔内，直径约 7 cm，累及左侧输尿管并致左肾积水，为一罕见的病例。 

3.2. 病因及发病机制 

该病病因尚未明确，可能与基因突变、遗传、内分泌、物理损伤等因素有关。阐述如下：① 基因突

变及遗传因素：AF 根据基因突变的类型，可分为散发型及遗传性。散发型 AF 约占全部 AF 的 85%，约

70%的散发型病例与 CTNNB1 基因突变引起的 Wnt/β-catenin 通路异常激活有关[5]。遗传性 AF 约占全部

AF 的 15%，遗传性 AF 的发病与家族性腺瘤样息肉病(familial adenomatous polyposis, FAP)密切相关，值

得注意的是 FAP 为一种常染色体显性遗传病，其遗传性特征为 APC 基因的突变[6]，且有研究表明 FAP
患者患 AF 的概率为正常人群的 800 倍[7] [8]。② 内分泌及物理损伤因素：AF 会在女性妊娠期显著增值

[9]，虽然没有确切的临床研究证明雌激素与 AF 直接相关，但已有研究证明雌激素受体 β 与 AF 的增殖

与预后相关[10] [11]。腹部手术、剖宫产、妊娠等导致的肌纤维损伤为 AF 的发生提供了条件。本例患者

为盆腔闭孔侵袭性纤维瘤，2016 年有一次剖宫产史，2020 年 1 月于我院住院治疗，主诉为下腹隐痛 4 年，

可推测发病时间可能为妊娠中或妊娠后的一段时间，在妊娠的过程中，雌激素分泌显著增加，可导致该

病的发生。这警示我们，对于产后年轻女性的盆腔包块应考虑到 AF 的诊断。与此同时，在妊娠的过程

中，腹直肌长期受牵拉，造成肌纤维损伤，可导致腹壁型 AF 的发生，所以对于有剖宫产史的女性病人

的腹壁肿块应考虑到腹壁型 AF 的诊断。这也警示我们，在做腹部手术时应尽量保护腹部肌群，减少肌

纤维受损的成度，预防腹壁型 AF 的发生。 

3.3. 临床表现 

AF 的临床病程复杂多变，难以预测，其临床表现多不典型，多因肿瘤所在的部位、大小、生长速度、

压迫周围器官和累及周围组织的不同而有差异。① 腹外型 AF 多发生于四肢、躯干及头颈部，当肿瘤发

生在四肢时，可出现严重的疼痛和挛缩；当肿瘤发生在头颈部时，可因累及气道、周围重要的神经及血

管而出现呼吸困难、声音嘶哑等症状[12]。② 腹壁型 AF 多见于有腹部手术史的育龄期妇女，其发生部

位多位于腹直肌或既往手术瘢痕处，一般无明显的症状，当病变部位有感染时可出现破溃及轻微疼痛的

情况。因其位置表浅，所以容易早期被发现。③ 腹内型 AF 主要累及肠系膜及盆腔，当肿瘤发生于肠系

膜时，多表现为无症状的腹腔肿块，部分患者可出现腹部隐痛、消化道出血、穿孔等症状；当肿瘤发生

于盆腔时，多表现为无症状且缓慢生长的盆腔肿块，部分患者可出现压迫症状，如压迫肠道时可有肠梗

阻症状，压迫膀胱、输尿管时可有尿频、尿急、肾积水等症状。部分患者可因肿瘤累及周围的神经及血

管而出现疼痛及相应的器官功能障碍。腹内型 AF 多起病隐匿，通常通过影像学检查及肿块增大被触及

而被发现。本例患者此次来我院就诊时已下腹隐痛 4 年，可能于肿块压迫神经有关，术中可见左侧闭孔
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神经于肿物外侧穿行。患者 2 年前体检发现左肾积水，于肿块压迫输尿管有关，1 月余前于外院行盆腔

CT 提示盆腔左侧宫颈左旁占位，累及左侧输尿管盆段并左侧输尿管及左肾积水，术中见左侧输尿管下段

于盆腔肿物内穿行，可确定肿瘤压迫周围器官引起了相应的临床症状。 

3.4. 诊断及鉴别诊断 

腹内型 AF 在影像学上缺乏特异性，故术前确诊十分困难，与 MRI 为首选的腹外型 AF 不同，CT 增

强扫描为腹内型 AF 的首选[13]，CT 增强扫描呈持续渐进性强化的低或等密度病灶为其特征性表现[14]，
同时有研究指出，在 MRI 检查中，T2 信号强度越高，肿瘤生长速度越快[15] [16]。MRI 较 CT 有更好的

软组织分辨率，而且具有多方位、多参数的成像特点，更有助于判断肿瘤的形态、大小、部位、信号特

征、肿瘤累及的范围及肿瘤的内部成分[17]，故 MRI 在评估肿瘤切除性、描述及监测肿瘤复发方面更具

有优势。由于 AF 不会发生远处转移，故 PET-CT 对该病的诊断意义不大[18]。综上，在条件允许的情况

下，应完善 CT 增强扫描及 MRI 检查。腹内型 AF 在临床工作中需与胃肠道间质瘤、卵巢肿瘤、泌尿系

肿瘤、淋巴瘤、纤维肉瘤或脂肪肉瘤等鉴别。陈金湖等[19]报道的文献中叙述，此研究中，18 例患者术

前影像学诊断优先考虑间质瘤者占 10 例(占比 56.6%)，术中冰冻切片病理诊断亦有 6 例诊断为间质瘤(占
比 42.9%)，故 AF 与胃肠道间质瘤的鉴别诊断十分主要，有重要的临床意义。免疫组化上，胃肠道间质

瘤的病例特征性表达 CD117 和 DOG1 [12]，AF 的病例特征性表达 β-Catenin，若此时无法鉴别，可行

CTNNB1 基因检测协助诊断。该病主要好发部位为四肢和腹壁，而较少发生于泌尿系统及盆腔，当其累

及输尿管、膀胱和卵巢，常被误诊为泌尿系或妇科肿瘤，故应注意鉴别诊断。综上所述，AF 在影像学上

缺乏特异性，术前诊断较困难，病理学诊断及免疫组化是确诊的金标准。 

3.5. 治疗及预后 

治疗 AF 的主要方法为手术治疗，手术的切除范围至关重要，切缘阴性的根治性切除手术能有效降

低术后肿瘤的复发率，切缘距肿瘤 2~3 cm 的效果最佳[20]。并且有研究表明手术切缘阴性的患者术后复

发率为 12%~27%，而切缘镜下阳性的患者术后复发率可高达 42%~68% [21]。复发的危险因素包括：肿

瘤切缘的状态、性别、年龄、肿瘤部位、肿瘤大小、β-catenin 突变、CTNNB1 基因突变等等[22] [23]。术

后追加放射治疗可有效预防AF的复发[24]。但也有研究表明，放射治疗对初次手术的患者效果并不理想，

而对多次复发的患者有显著的效果[25]。有学者认为部分 AF 具有一定的自限性，并且有报道称 20%~30%
的患者在观察过程中肿瘤自发退化，故等待观察也许是对无症状患者最好的治疗方式[5] [26] [27]。美国

国立综合癌症网络(National Comprehensive Cancer Network, NCCN)指南指出 AF 随访观察的适应症为无

临床症状及肿瘤增大不会引起器官功能障碍的患者[28]。欧洲癌症研究与治疗组织(European Organization 
for Research on Treatment of Cancer, EORTC)将随访观察作为所有 AF 的一线治疗方案，尤其是对于手术

可能导致所累及器官功能障碍的患者[12]。当一些常规方法的治疗效果欠佳时，靶向治疗可作为一种补救

措施，AF 的靶向治疗药物主要包括 Wnt/β-catenin 抑制剂、γ-分泌酶抑制剂和酪氨酸激酶抑制剂[29]，值

得一提的是，酪氨酸激酶抑制剂药物的副作用较低，而且具有非常好的疾病控制力，对 AF 的无症状控

制率可达 75%，影像学无进展率可达 100%，故此药的研究前景非常可观[30]。尽管 AF 有局部侵袭性较

强、术后易复发的生物学特性，但该病 5 年存活率较高，可达 90%以上[31]。与常见肿瘤不同，该病年

龄越小者其预后越差[32]。本例患者术中见左侧输尿管下段、左侧髂内动脉及左侧闭孔神经均于盆腔肿物

外侧穿行，出现下腹隐痛、左侧输尿管及左肾积水的情况，故首选手术治疗，术后复查 CT (图 3)提示盆

腔无异常，左肾积水消失，治疗效果满意。 
综上所述，腹内型 AF 是一种罕见的疾病，发病原因复杂，临床病程难以预测，在影像学上缺乏特
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异性，术前确诊困难，病理学诊断及免疫组化可以帮助明确诊断，对于无症状患者首选等待观察，对于

出现临床症状及病情进展迅速的患者首选手术为主的多学科治疗。临床医生应对该病引起足够的重视，

掌握该病的流行病学、病因及发病机制、临床表现、诊断及鉴别诊断、治疗及预后，使患者受益。 
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