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　　侵袭性纤维瘤病(aggressive fibromatosis，

A F ) 又 称 韧 带 样 纤 维 瘤 病 ( d e s m o i d - t y p e 

ibromatosis)、硬纤维瘤(desmoid)、Ⅰ级纤维肉瘤

(fibrosarcoma gradeⅠ)
[1]
，是起源于肌肉、腱膜、

深筋膜中纤维母细胞克隆增生的软组织肿瘤
[2]
，属于

良性肿瘤，但具有浸润生长的恶性表现，无包膜，

易复发，但无转移
[3]
。发病率占所有软组织肿瘤小于

3%
[3-4]

，腹部外约65.5%，头颈部发病率较少占全身AF

的6%～8%。

　　1临床资料

　　患者，女，46岁，10天前无意发现左颈前肿物，

无疼痛不适，无发热，无进食阻挡感，无食欲亢进，

无声音嘶哑，无饮水呛咳，无肢体麻木及抽搐。体

检：左侧颈前可触及肿物，质硬，边界不清，无压

痛，与周围组织粘连较重。双颈部及双锁骨上淋巴结

未触及。行细针穿刺活检(FNA)提示：(左)颈查见梭

形细胞团，不除外间叶源性肿瘤，建议活检。行颈部

CT平扫+增强检查示：左侧颈根部颈总动脉及颈内静

脉外后方见团块状软组织密度影，密度不均匀，病

变内侧边界欠清，增强扫描病变动脉期轻度强化，

静脉期强化程度较动脉期略明显。见图1-2。颈部MR

示：左侧颈根部颈总动脉及颈内静脉外后方见团块

状长T1、等长T2的异常信号影，信号尚均匀，大小

15mm×30mm×45mm，见图3-9。

　　病理示：大体所见：灰红不规则组织一块，体积

体积4×4×3cm，表面附少许脂肪组织，剖开切面见

一肿物，体积3.5×3.5×2.5cm，切面灰白质软。镜

下所见：(颈部)梭形细胞肿瘤，局部浸润性生长，瘤

细胞排列较密集，异型性不著，核分裂像少见，符合

侵袭性纤维瘤病/韧带样瘤。免疫组化：Vimentin+，

SAM局部+，Desmin+，S-100-，CD34-，Ki-67阳性率

3%，见图10-11。  

　　2讨论

　　2.1 临床特点  侵袭性纤维瘤病在软组织肿瘤的

分类中属于纤维母细胞/肌纤维母细胞来源
[5]
，临床

罕见疾病，本病头颈部少见。该病的发病原因尚不清

楚，可能与遗传、激素、创伤有关。发病机制可能与

腺瘤性结肠息肉病(APC)及编码β-catenin的CTNNB1

等肿瘤抑制基因失活有关
[10]

。AF常为无痛性肿块，

质硬韧，界限不清，在颈部压迫或侵犯周围组织结构

时将产生相应症状，如下唇麻木、张口困难、吞咽困

难等
[1]
。AF以局部复发为主，几乎不发生远处转移。

颈部AF预后差，局部复发率达36.8%，高于非头颈部

AF(15.7%)
[1,6]

。

　　2.2 影像特点  MRI是首选影像检查，肿瘤形状

可不规则无包膜、边缘不光整，周围可见条索样浸

润；T1WI多为等/低信号，T2WI以高信号为主的混杂信

号
[7]
；T1、T2内条带状低信号、无强化，具特征性，

可与T2WI仅呈高信号的绝大多数恶性肿瘤鉴别；筋膜

尾征：边缘沿筋膜走形的条索影；脂肪裂隙征：肿瘤

与肌肉之间的脂肪信号
[8]
。CT难以准确鉴别，大部分

CT表现为低密度，密度较均匀，边界不清，可推挤周

围脏器或包绕神经、血管，增强程度多与病变成分有

关
[9]
。

　　2.3 病理特点  确诊靠病理结果，大体病理：切

面白色、有光泽、质硬，有梁状结构；镜下特点：长

梭形纤维母细胞、胶原纤维；细胞核无异型性、无核

分裂等恶性特征。免疫组化：β-catenin弥漫(+)具



JOURNAL OF  RARE  AND  UNCOMMON  DISEASES, AUG. 2019,Vol.26, No.4, Total No.135 107

　　参考文献

[1] 李书群,赵燕平,李园,等.心理护理干预对维持性尿毒症
血液透析患者焦虑抑郁情绪的影响[J].国际精神病学杂
志,2017,44(3):553-555.

[2] 杨冉,王韫芳,薄庆.综合护理干预对尿毒症血液透析患者
心理状态、并发症及生活质量的影响[J].检验医学与临
床,2017,14(17):2636-2638.

[ 3 ]  刘 小 英 , 张 姝 媛 , 臧 亚 薇 , 等 . 优 质 护 理 合 并 心 理 护 理 对
行 血 液 透 析 尿 毒 症 患 者 的 影 响 [ J ] . 国 际 精 神 病 学 杂
志,2016,43(4):752-754.

[ 4 ]  王 祺 惠 , 马 可 . 心 理 护 理 干 预 在 老 年 尿 毒 症 患 者 维 持
性 血 液 透 析 治 疗 的 影 响 效 果 [ J ] . 临 床 医 药 文 献 电 子 杂
志,2017,4(59):11606-11607.

[5] 李利英.心理干预对维持性血液透析患者生活质量和心理状
态的影响[J].临床和实验医学杂志,2016,15(18):1840-1842.

[ 6 ]  孙 优 异 , 邵 巧 燕 , 聂 振 禹 , 等 . 心 理 护 理 干 预 在 尿 毒 症 维
持 性 血 液 透 析 患 者 中 的 应 用 效 果 观 察 [ J ] . 中 国 现 代 医
生,2018,56(6):160-163.

【收稿日期】 2018-02-11

有特征性，SMA(+)、vimentin(+)、cathepsinD(+)、

Ki-67(+)、雄激素受体(+)、生长抑素(+)，80%的AF

中雌激素受体β(+)
[3,10]

。本例患者Vimentin+，SAM局

部+，Ki-67阳性率3%。

　　2.4 治疗与预后  AF因高复发及易局部侵犯，以

手术为主的个体综合化治疗为原则，辅助放化疗、激

素治疗及保守性治疗等。手术首次彻底切除是预防复

发的关键，主张切除距肿瘤边缘2～3cm的部分的正常

组织
[11]

。头颈部因，有重要的血管和神经解剖复杂，

手术难度较大，彻底切除较困难，手术切缘阳性率较

高。有学者主张对手术切缘阳性的患者术后给予放疗

可获得良好的预后
[1]
。对于手术切缘阴性者不主张放

疗，避免放疗诱发的并发症
[11]

。化疗、激素治疗等仅

为不能耐受手术或放疗或为进一步手术治疗做准备。
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　　本研究结果显示，护理后，干预组较对照组

SAS、SDS评分低，治疗依从率及KDQOL-SF评分更高，

说明心理护理干预能更好改善尿毒症维持性血液透析

患者焦虑、抑郁状态，提高治疗依从性及生活质量，

与孙优异等
[6]
研究类似。在本研究心理护理干预中，

一方面强调健康教育重要性，先改善患者对疾病、治

疗、负性情绪的认知，可树立治疗信念、强化积极心

理；另一方面强化心理干预内容，注重与患者沟通，

倾听其需求，关注患者心理状态，并及时调节其不良

情绪，均有利于改善患者心理健康；此外，本研究重

视家庭及社会支持对患者心理状态及治疗的意义，让

患者感受到更多关怀和温暖，减轻经济压力，有利于

增强患者治疗积极性，提高治疗依从性。故干预组护

理效果要优于对照组。

　　综上所述，心理护理干预用于尿毒症维持性血液

透析患者治疗中，能改善患者焦虑、抑郁情绪，提高

其治疗依从性及生活质量，效果显著，值得临床重视

和应用。
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图1 肿瘤低分化腺癌区(HE 200×)；图2 肿瘤伴肝样分化区(HE 200×)；图3 瘤细胞Hep-1阳性(IHC 200×)；图4 瘤细胞CK8/18阳性(IHC 200×)。

结肠肝样腺癌1例及文献复习
（图片正文见第40页）

（图片正文见第106页）
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图1-2 颈部CT平扫示左侧颈根部颈总动脉及颈内静脉外后方见团块状软组织密度影，密度不均匀，病变内侧边界欠清(图1)；颈部CT增强病变动脉期轻
度强化（图2）。图3-9 颈部MRI示横轴位T1WI呈等信号（图3）；横轴位T2WI呈高信号（图4），局部可见条片状低信号；T1压脂呈等信号（图5）；颈
部MRI冠状位T2WI呈高信号（图6）；冠状位 DWI呈高信号（图7）；冠状位ADC呈高信号（图8）；矢状位T2WI呈高信号（图9）。图10-11 大体所见：灰
红不规则组织一块，体积体积4*4*3cm，表面附少许脂肪组织，剖开切面见一肿物，体积3.5*3.5*2.5cm，切面灰白质；镜下所见：（颈部）梭形细胞
肿瘤，局部浸润性生长，瘤细胞排列较密集，异型性不著，核分裂像少见，符合侵袭性纤维瘤病/韧带样瘤。 
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