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· 短篇论著 ·

3例韧带样型纤维瘤病的超声表现并文献复习

Ligamentoid fibromatosis：ultrasonic findings from three cases and literature review

孙明菲，郑朋超，张震
（中国医科大学附属第一医院超声科，沈阳  110001） 

摘要  韧带样型纤维瘤病 （DF） 发病率低，准确诊断较为困难。本文收集我院诊治的3例DF患者的临床、影像及病理资料，并结合

文献探讨分析其超声诊断要点，旨在提高对DF的认识。
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韧带样型纤维瘤病 （desmoid fibromatosis，DF），

也称硬纤维瘤、侵袭性纤维瘤病，被世界卫生组织

定义为中间软组织肿瘤，其特征是深部软组织中

出现克隆性成纤维细胞增生，有浸润局部组织并

局部复发的趋势，但不发生远处转移。该病由麦克

法兰于1832年首次描述，并称其为侵袭性纤维瘤

病。硬纤维 （源自希腊语“desmos”，意为肌腱样） 由

穆勒于1838年提出，因构成硬纤维瘤的肌成纤维

细胞而命名［1］。DF每年的发病率为2.4/1 000 000~

4.3/1 000 000［2］。本研究收集了我院3例DF患者的临

床、影像及病理资料，并结合文献分析其临床及超

声诊断要点，旨在提高对DF的认识。

1 临床资料

病例1，女，37岁，以“右腹 部不适半年”为主

诉入院。既往史：剖宫产术后9年，否认高血压、糖尿

病、心脏病史。查体：全腹软，下腹部可见一长约15 

cm横行切口瘢痕，下腹手术切口端侧可触及鹅蛋大

小肿物，质韧，有压痛、无反跳痛及肌紧张。腹部彩

色多普勒超声显示，右下腹部皮下浅筋膜层可见2

个低回声，大小分别约3.2 cm×0.8 cm和5.2 cm×1.6 

cm，轮廓界限清晰，可见包膜，内部可见条形回声，

并可见较丰富彩色血流，提示不除外子宫内膜异

位。全腹平扫+增强CT显示，右侧腹直肌下段局部增

粗，其内可见类圆形稍低密度结节，不除外纤维瘤。

进一步行腹壁肿物超声引导穿刺，病理诊断考虑为

DF。患者未进一步治疗，1个月后复查超声提示肿物

大小无明显变化。见图1。

病例2，女，27岁，以“体检发现右侧腹壁肿物3

年余伴局部疼痛6个月”为主诉入院。既往史：否认

手术史、高血压、糖尿病及心脏病史。查体：全腹软，

无压痛，无反跳痛，无肌紧张，肝脾肋下未触及，右

侧腹壁肋缘下触及大小约8 cm×4 cm肿物，表面欠

光滑，界限较清晰，无法推动。腹部彩色多普勒超声

显示，右侧腰部脂肪层至肌层内见团块状低回声，

大小约7.8 cm×2.7 cm×3.1 cm，形态不规则，边界欠

清晰，局部呈浸润性生长，边缘见点条状血流显示，

不丰富。超声提示不除外占位性病变，建议进一步

检查。全腹平扫＋增强CT显示，平第2腰椎下缘皮下

可见不规则稍高密度影，密度尚均匀，边界欠规整，

大小约7.9 cm×4.1 cm，增强后可见明显强化。增强

CT检查提示性质待定，请结合临床。进一步行腹壁

肿物超声引导穿刺，病理诊断为间叶源性肿瘤，不

除外DF。因送检材料小，建议术后进一步确定。择期

行右侧腰肋部肿物扩大切除+带蒂皮瓣移植术。术

后病理诊断：免疫组织化学检查结果符合DF。见图

2。

病例3，女，31岁，以“体检发现右侧颈部肿物2

个月”为主诉入院。查体：右颈部触及约4 cm肿物，

界限清晰，质韧，无压痛。颈部彩色多普勒超声显

示，右颈部胸锁乳突肌后方可见低回声，大小约4.1 
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cm×1.3 cm，形状不规则，边界尚清晰，未见明显血

流显示。超声提示性质待定，建议结合其他检查。进

一步对右颈部低回声行超声造影检查，经肘静脉团

注法注入六氟化硫微泡造影剂2次 （约2 mL/次，2.5 

mL/次）。该低回声边缘8 s开始见少许强化，20 s达

到高峰，35 s开始消退，内部绝大部分呈无增强，观

察约2 min，造影过程中患者无不适主诉。以右颈部

低回声造影增强部分作为穿刺目标，对颈部肿物行

超声引导穿刺，术后病理诊断：免疫组织化学检查

结果符合DF。患者未进一步治疗，暂观察。见图3。

A，彩色血流多普勒超声图像；B，二维超声图像；C，1个月后复查彩色血流多普勒超声图像.

图1  病例1右下腹皮下浅筋膜层低回声超声图像

A，高频探头扫查二维超声图像；B，低频探头扫查二维超声图像；C，高频探头扫查彩色血流多普勒超声图像.

图2  病例2右腰部脂肪层至肌层低回声超声图像

A，彩色血流多普勒超声图像；B，弹性成像；C，超声造影图像.

图3  病例3右颈部胸锁乳突肌后方低回声超声图像

本研究获得我院医学伦理委员会批准。

2 讨论 

DF通常发生于15~60岁，女性发病率 （66%~70%） 

约为男性 （30%~34%） 2倍以上 ［3-5］。本组3个病例均

为年轻女性患者。根据致病因素不同，DF分为2类。

第一类为散发病例，每年发病率为3.42/1000 000，占

总病例的84%~93%［6-7］，体细胞β连环蛋白激活突变

被认为是导致此类型DF发病的主要原因［8］。第二类

DF主要为与家族性腺瘤性息肉病 （familial adenoma-

tous polyposis，FAP） 相关的病例。FAP患者中发生DF

者占10%~20%，是一般人群的852倍［9］。APC基因

突变被认为是导致该类型DF发病的主要原因［10］。

根据发病部位不同，DF分为腹内型或腹外型。大多

数腹外型病例为散发，几乎可累及任何解剖部位。

患者通常主诉为与疼痛相关的肿块［11-12］。DF最

常见的腹外发病部位是肢体 （50%）、躯干 （43%）、头

颈部 （7%） ［13］，腹壁或胸壁也可能受累。约10%的DF
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肿瘤为多灶性，且可能发生在既往手术或创伤部

位［14］。出现下腹壁肿瘤，尤其是剖宫产后的女性患

者，应注意与子宫内膜异位症鉴别。本研究中，病例

1肿物即发生在剖宫产切口边缘，且最初超声检查

时误诊为子宫内膜异位症。与月经相关的症状有助

于术前鉴别子宫内膜异位症和纤维瘤病。

影像学检查通常用于DF病例的诊断，也可用于

监测疾病进展、消退、治疗反应或识别复发。由于DF

的罕见性及在成像方式上的非特异性，在诊断肌肉

骨骼肿瘤方面经验丰富的影像医生的参与至关重

要。尽管该疾病的超声检查高度依赖于操作人员，

但因超声检查广泛的可用性和经济优势，使其成为

DF影像检查的首选方法［15］。超声检查可以评估肿

瘤的大小、位置、轮廓、边缘、回声原性、均匀性和内

部血流［16］。肌内硬纤维的典型超声特征是沿受累肌

肉长轴扫描时肿瘤末端呈纺锤形边缘 （病例1和病

例3），筋膜处的硬纤维呈不规则形状 （病例2）。以往

文献报道，高回声区也是DF常见的声像图特征，但

本组3个病例均为低回声，说明DF的超声图像缺乏

特异性。在超声引导下对肿物进行穿刺活检，可获

得可靠的组织学诊断［17］。通过粗针穿刺 （coarse nee-

dle biopsy，CNB） 或细针抽吸 （fine needle aspiration，

FNA） 可对DF进行活检。CNB在预测软组织肿瘤诊

断方面最准确［18］，与FNA不同，CNB还提供有关组织

结构、局部组织侵袭的信息，并可进一步进行免疫

组织化学和分子细胞学分析。FNA在DF病例中的

作用则非常有限。本组3个病例均借助超声引导下

CNB活检结合病理诊断最终确诊。超声介入作为创

伤小、靶向性强、无放射的辅助手段，在DF诊断及治

疗中发挥着越来越重要的作用，具有十分明确的临

床应用价值。而与超声相比，CT和MRI可探查到更深

部位的病变，特别适用于腹内型病例［19］。

手术切除是治疗DF的主要方法，放疗可单独

或作为手术的辅助手段使用。DF通常显示激素敏

感性特征，女性患者发病率高于男性，且妊娠、绝经

期、卵巢切除术和口服复方避孕药或高剂量雌二醇

使用期间，常见DF生长速度改变［20］。因此，DF内分

泌治疗合理，常用药物包括他莫昔芬、托瑞米芬、黄

体酮等［21-22］。由于DF发病率低，目前围绕DF的许多

治疗方案也存在争议，以往研究［23-25］显示，手术治疗

时清晰的手术微观边缘仍存在较高的复发风险。辅

助放疗的作用也尚不完全清楚，其他全身治疗 （包

括化疗和激素治疗） 的最佳方案、剂量和持续时间

仍有待进一步确定［26-28］。

综上所述，DF发病率低，准确的术前诊断仍较

为困难。尽管超声诊断DF缺乏特异性，但超声引导

下肿块组织穿刺活检对术前诊断具有十分重要的

意义，超声检查还可用于监测其进展及复发，并具

有无创、无辐射、价格低等优势，在DF疾病诊断及治

疗中具有重要的临床价值。
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