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右侧肋骨韧带样型纤维瘤病 １ 例
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　 　 韧带样型纤维瘤病又称侵袭性纤维瘤病是一种纤

维细胞克隆性增生性病变ꎬ分类:腹部外韧带样型纤维

瘤病(约 ５０％ ~ ６０％)、腹壁韧带样型纤维瘤病(约
２５％)、腹内韧带样型纤维瘤病(约 １５％)ꎮ 发生于肋骨

的属于腹部外韧带样型纤维瘤病且十分罕见ꎬ国内外

仅少数个案报道ꎬ现对本院收治的 １ 例右侧肋骨韧带

样纤维瘤病患者诊断、治疗并结合相关文献报道如下ꎮ

１　 病例资料

患者ꎬ女ꎬ５１ 岁ꎮ 因 “右侧胸壁疼痛 １ 月” 于

２０１５ 年 ６ 月 ９ 日入院ꎬ３＋年前于本院行“右侧胸壁

血管纤维错构瘤切除术”ꎮ 入院后体格检查:双侧

呼吸动度对称ꎬ语颤无增强ꎬ叩诊右侧胸壁实音ꎬ左
侧清音ꎬ余未见异常ꎮ 辅助检查结果:外院 ＣＴ(２０１５
年 ６ 月 ４ 日ꎬ图 １):右侧胸外后壁见局限性软组织

密度增高影ꎬ大小约 ３.２ ｃｍ×１.７ ｃｍ、３.９ ｃｍ×３.２ ｃｍꎬ
边缘欠规整ꎬ呈广基底ꎬ上缘见点状钙化影ꎮ 术前常

规检查未见明显异常ꎮ 临床诊断:(１)右侧胸壁包

块ꎮ (２)右侧胸壁血管纤维错构瘤术后ꎮ 于 ２０１５
年 ６ 月 １２ 日全麻下行“剖胸探查、右侧胸壁包块切

除术”治疗ꎬ术中见:右侧胸腔广泛粘连ꎬ胸腔无明

显积液ꎬ右侧胸腔可扪及 ３ 个大小不等的包块ꎬ肋骨

来源ꎬ最大位于第 ６、７、８ 肋骨后段ꎬ大小约 ６ ｃｍ×５
ｃｍꎬ血供丰富ꎬ质地较硬ꎮ 常规分离粘连后ꎬ切除第

５、６、７、８ 肋骨后段ꎬ完整切除肿瘤(图 ２)ꎮ 术后患

者病理检查结果:(肋骨)梭形细胞肿瘤ꎮ 免疫组化

结果:梭形细胞 ＳＭＡ(－)、Ｄｅｓｍｉｎ( －)、ａｃｔｉｎ( －)、β￣
ｃａｔｅｎｉｎ(－)、ＣＤ３４(－)、Ｓ￣１００(－)、ＥＭＡ(－)、ｋｉ￣６７ 阳

性细胞约 １０％ꎬ结果支持(肋骨)韧带样纤维瘤病、

未累及骨髓腔(图 ３)ꎮ 术后行化疗辅助治疗 １ 次ꎬ
随访半年未出现复发等异常ꎮ

图 １　 患者 ＣＴ　 右侧软组织密度影ꎬ向胸腔内突出

图 ２　 患者大体标本　 示肿瘤为肋骨源性

图 ３　 患者术后病理检查结果(ＨＥ 染色×２００)
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一步我们将进一步研究如何有效提高非专业大学生

急救实践操作能力ꎮ
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２　 讨　 　 论

韧带样型纤维瘤病(ｄｅｓｍｏｉｄ—ｔｙｐｅ ｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓꎬ
ＤＴＦＴ)又称侵袭性纤维瘤病( ａｇｇｒｅｓｓｉｖｅｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓꎬ
ＡＦ) [１]ꎮ 同时是具有局部侵袭潜能的一种纤维母细

胞或肌纤维母细胞性肿瘤[２]ꎮ ２００２ 年 ＷＨＯ 新的软

组织和骨肿瘤的病理学和遗传学分类中将其归属于

中间型、局部侵袭性肿瘤[２]ꎬ按发病部位可区分为:
腹壁外型、腹壁型、腹腔内和肠系膜型ꎬ发生几率分

别为 ５０％~ ６０％、２５％及 １５％[３]ꎮ 本例发生于肋骨

属于腹壁外型ꎬ在国内外文献中都属于罕见ꎬ仅有少

数个案报道ꎮ 本例患者发病隐匿ꎬ仅有疼痛ꎬ未见其

余特殊症状ꎬ若不及时予以重视常导致漏诊ꎮ ＣＴ 及

胸片等影像学检查能明确病变范围ꎬ但缺乏确诊意

义ꎬ确诊需通过病理学检查ꎮ 该病病因暂不明确ꎬ可
能与外伤、手术、妊娠、遗传以及全身性结缔组织疾

病有关[４]ꎮ 结合本例ꎬ患者 ３ 年前曾行右侧第 ８ 肋

错构瘤手术ꎬ此次发病位置为上次手术部位ꎬ故此次

发病可能与既往手术创伤有关系ꎮ 对于既往有手术

史病人原位出现软组织肿瘤应当考虑患者韧带样纤

维瘤病可能ꎮ 由于此病虽然无远处转移性ꎬ但术后

容易复发ꎬ且具有局部浸润性的特性ꎬ故术后予以行

化疗一次ꎮ
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