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［［摘 要］］   促纤维结缔组织增生性纤维瘤 （DF） 是一种罕见的良性颌骨肿瘤性疾病，其无明显特异

性，临床上常难以与其他疾病相鉴别，因此常导致疗效不佳，增加治疗复杂性。本文作者报道了 1 例

老年 DF 患者的诊疗经过，为 DF 的诊断和治疗提供参考。患者，女性，66岁，因左下颌后牙区反复肿

胀不适 20 余年入院。体格检查见左下颌后部骨膨隆质硬，有压痛；曲面断层和锥形束计算机断层扫描

（CBCT） 检查见边界不清的低密度影，大小为 1. 5 cm ×1. 8 cm，以及骨质破坏；为明确诊断，进行

术前病理学活检，结果显示为梭形细胞病变，视野背景见大量的纤维结缔组织；综合以上检查，确诊

为下颌骨 DF。鉴于 DF 具有侵袭性，采用下颌骨部分切除术切除病灶，并通过重建夹板内固定术以及

下颌下腺瓣修复术修复缺损；术后病理检查可见致密的纤维结缔组织，其中部分细胞成分具有异型

性，也可见部分肥大细胞，符合 DF 的病理学特征。术后随访 1 年，暂时未见术后并发症以及复发。

DF 无明显特异性，常导致诊断和治疗的困难，需综合借助影像学和病理学检查进行辅助诊断，采用

扩大切除边界的手术方式进行治疗；DF 常为良性，但具有侵袭性，患者术后需要进行观察随访。

［［关键词］］  下颌骨； 促纤维结缔组织增生性纤维瘤； 下颌骨部分切除术； 下颌骨良性肿瘤； 皮瓣修复； 
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ABSTRACT   Desmoplastic fibroma （DF） is an extremely rare benign tumor of the jaw bone.  Due to its 
lack of distinct specific features， it is often difficult to distinguish clinically from other diseases， which can 
lead to suboptimal therapeutic outcomes and increased treatment complexity.  This article reportsed the clinical 
features of an elderly patient with DF to provide the reference for its diagnosis and treatment.  The patient， 
a 66-year-old female， was admitted to the hospital due to recurrent swelling and discomfort in the left 
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posterior mandibular region for over 20 years.  The physical examination results showed a hard， tender 
bony expansion in the left posterior mandible.  The panoramic radiography and cone-beam computed 
tomography （CBCT） results showed an ill-defined radiolucent shadow， about 1. 5 cm×1. 8 cm， and bone 
destruction.  To confirm the diagnosis， a preoperative pathological biopsy was performed， which showed a 
spindle cell lesion with a background of abundant fibrous connective tissue.  Based on the above findings， 
the definitive diagnosis of mandibular DF was made.  Given the aggressive nature of DF， the lesion was 
resected via partial mandibulectomy.  The defect was repaired using a reconstruction plate for internal 
fixation and a submandibular gland flap.  The postoperative pathology examination results showed dense 
fibrous connective tissue， with some cellular components exhibiting atypia and the presence of some mast 
cells， consistent with the pathological characteristics of DF.  No postoperative complications or recurrence were 
observed during the 1-year follow-up period.  DF often lacks specific features， which results in the difficulties 
in diagnosis and treatment.  Comprehensive diagnosis requires the integration of imaging and pathological 
examinations， and treatment involves surgical resection with wide margins.  Although DF is typically benign， 
it exhibits local aggressiveness， necessitating postoperative observation and follow-up for the patients.
KEYWORDS Mandible；  Desmoplastic fibroma；  Partial mandibulectomy；  Benign tumor of mandible；  
Flap repair；  Case report

促 结 缔 组 织 增 生 性 纤 维 瘤 （desmoplastic 
fibroma，  DF） 是一种极其罕见的良性骨肿瘤，由

JAFFE 等［1］ 在 1958 年 首 次 报 道 。 1965 年 ，

GRIFFITH 等［2］ 报道了首例累及颌骨的 DF 病例。

DF 在颌骨肿瘤中占比仅为 0. 1% ［3］。目前，研

究［4］表明 DF 可能与结节性硬化症存在关联；也有

研究［5］ 发现婴儿颅骨 DF 可能与钙黏蛋白相关蛋

白 β1（cadherin-associated protein β1，CTNNB1）的

突变有关。但 DF 的具体病因尚未明确。在诊断方

面，DF 发病年龄一般较小，主要于青少年时期，

中老年 DF 病例的相关报道［6-7］较为少见。DF 并不

具有特征性改变，浸润性生长和侵犯软组织的特点

常难以与恶性肿瘤进行有效区分，病理学表现方面

也极易与其他梭形细胞病变相混淆［8-9］。本文作者

收集 1 例病程较长且隐匿的老年 DF 患者的临床资

料并结合文献复习，探讨 DF 的临床特点、影像学

特征、病理学特征、诊断和治疗等，为临床医生对

该病的诊断和治疗提供参考。

1 临床资料  

1. 1　　一般资料一般资料　　患者，女性，66 岁，2004 年起发

觉左下颌后牙区反复肿胀，服用抗生素后肿胀消

退，但颌骨开始逐渐膨隆，面部不对称，症状缓慢

加重。2023 年 11 月发现左下颌后牙区疼痛，拍摄

曲面断层发现左下颌骨有一边界欠清的类圆形低密

度影，转诊至本院。患者无下唇麻木症状。专科检

查：患者颜面部不对称，左下颌后部舌侧隆起，表

面皮肤颜色及温度正常。口内见下颌仅剩余 32~43作

为基牙，均Ⅱ°松动，无明显叩痛。在 34~37 牙位

对应区域可触及下颌骨舌向膨隆，骨样硬，轻微压

痛，无乒乓球样感，颊侧未见明显骨膨隆。双侧下

颌下、颏下和颈部未扪及肿大淋巴结。

1. 2　　影像学检查影像学检查　　曲面断层以及锥形束计算机断

层扫描 （cone beam computed tomography，CBCT）

检查结果显示：下颌骨后部见一类椭圆形低密度

影，大小为 1. 5 cm×1. 8 cm，病变近中与邻近正常

骨质分界欠清，边缘欠光整，骨质可见膨胀征象，

颊舌侧骨皮质可见破坏局部欠连续，病变内部密度

不均，似有云雾状高密度影。左下颌管受压向下移

位。见图 1。
1. 3　　病理学检查病理学检查　　为进一步明确诊断，患者术前

进行病理学检查，结果显示：取材组织为致密的纤

维结缔组织，细胞呈梭形，细胞核呈波浪状，无明

显异型性。提示左下颌骨梭形细胞病变，考虑为

DF。见图 2。免疫组织化学  （immunohistochemistry，
IHC） 检 测 结 果 显 示：钙 调 理 蛋 白 （Calponin）
（-）； 平 滑 肌 肌 动 蛋 白 （smooth muscle actin，
SMA）（-）；S-100 （-）；SRY 相关 HMG 框蛋

白 10 （SRY-related HMG-box 10，SOX-10）（-）；

重    型    钙    调    结    合    蛋     白 （heavy-caldesmon，
H-caldesmon）（-）； 分   化   簇  31 （cluster   of 
differentiation  31， CD31）（ - ）；  分  化  簇  34
（cluster of differentiation 34，CD34）（-）；生肌决

定 因 子 1 （myogenic differentiation 1， MyoD1）
（-）；Ki-67 （+），阳性表达率为 1%。
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1. 4　　治疗经过治疗经过　　鉴于 DF 具有侵蚀性和易复发的

特点，制定如下手术方案：全麻下在颌骨肿瘤边界

外 0. 5 cm 处行下颌骨截断性切除，同期行血管化

髂骨瓣修复重建缺失的下颌骨，植入重建钛板。患

者拒绝行自体骨移植，遂改变方案为“全麻下在颌

骨肿瘤边界外 0. 5 cm 处下颌骨截断性切除 （包括

喙突），同侧下颌下腺瓣填充死腔，重建钛板植入

术”。选择下颌下切口，结扎面动脉和面静脉远心

端，保护面神经下颌缘支，切开咬肌，沿着骨面进

行锐性分离，充分暴露出截骨范围 （图 3A）。患者

颊侧骨皮质完好无缺损，无明显膨隆。以颊侧下颌

骨下缘为参照，弯折重建钛板成型，做好钉孔标

记，结扎颏神经血管束。在骨肿瘤边界外 0. 5 cm
处截断部分下颌骨 （包括下颌升支前缘和喙突）

（图  3B），前方至颏孔，后方距下颌升支后缘约为

1. 5 cm。切除部分组织送至病理活检。按照钉孔标

记植入已弯制好的钛板，钛钉固定，恢复剩余牙齿

咬合关系。制备同侧下颌下腺瓣，转移至骨缺损

处，填塞缺损处的死腔。关闭创口，放置负压引

流。术后 1 周，患者面部外形恢复良好，口内咬合

关系良好 （图 3C~3F）。

术后病理检查结果显示：病变组织中可见肿物

质地较脆，呈白色，周围骨质呈虫蚀状破坏。镜下

见：纤维结缔组织增生致密，部分细胞有异形性，

细胞呈圆形，卵圆形，核深染 （图 4A 和 4B），可见

肥大细胞 （图 4C 和 4D）。提示左下颌骨 DF。IHC：

Ki-67 局灶细胞 （+），阳性表达率为 5%~10%。

2 讨  论  

DF 是一种罕见的骨肿瘤，由嵌入胶原基质的

良性梭形成纤维细胞/肌成纤维细胞构成，与硬纤

维瘤表现相似［10］。根据世界卫生组织的分类，虽

然 DF 被归类为良性肿瘤，但其通常表现出侵袭

性，复发率较高，更表现出一种交界瘤性质［11］。

目前，DF 的发病机制尚未完全阐明，但创伤、内

分泌和遗传因素是 DF 发生的潜在诱因［12］。

临床上，多数 DF 患者表现为无症状，部分患

者可表现为缓慢生长的肿块，可在病变部位引起疼

痛和功能障碍，甚至发生病理性骨折［13］。约 75%
的 DF 患 者 发 病 年 龄 在 30 岁 以 下，平均年龄为

16 岁。DF 患者最常受累的部位是长骨 （56%），其

A B

图图 1　术前下颌骨　术前下颌骨 DF 患者左下颌骨的曲面断层片患者左下颌骨的曲面断层片（（A））和和 CBCT 影像学表现影像学表现（（B））

Fig. 1　　Panoramic radiograph（（A）） and CBCT image（（B）） of left mandible of mandibular DF patient before operation

A B

A：×10； B：×40.
图图 2　术前下颌骨　术前下颌骨 DF 患者纤维结缔组织病理形态表现患者纤维结缔组织病理形态表现（（HE））

Fig. 2　　Pathomorphology of mandibular DF patient before operation（（HE））
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他受累部位为下颌骨 （22%）、股骨 （15%）、骨盆

骨 （13%）、桡骨 （12%） 和胫骨 （9%）［14］。在所

有发生在颌骨的病例中，下颌骨占 82%，并且倾

向于更后方的位置，本研究病例亦符合此分布特

征；相反，发生在其余部位，包括上颌骨，通常在

前部。女性 DF 发病率略高于男性［15］。

影像学上，DF 通常是非特异性的，呈多房或

单房无矿化透光区，骨皮质变薄、膨大或破坏，不

同程度的硬化边缘［16］。因此，在影像学上 DF 常难

以与成釉细胞瘤、牙源性角化囊肿、动脉瘤性骨囊

肿和软骨黏液样纤维瘤等疾病进行区分。甚至某些

DF 病例的影像学可表现为日光放射征，类似于骨

肉瘤，易发生误诊［17］。计算机断层扫描 （computed 
tomography， CT） 和  磁  共  振  成  像 （magnetic 
resonance imaging， MRI） 技术对于 DF 的诊断具

有重要意义。CT 的优势在于评估骨皮质穿孔及骨

质边缘状况；MRI 的优势在于显示肿瘤的髓内侵

犯范围及其与正常骨组织的分界［18］。

在组织学检查中，DF 常表现为与梭形细胞病

变相似，由梭形细胞、丰富的胶原纤维和肌纤维母

细胞构成，呈波浪状或漩涡状排列，伴不同程度

的玻璃样变。细胞异型性及核分裂象少见；肿瘤周

围可见皮质骨破坏，一般无牙源性上皮残留，也不

存在牙骨质或骨，上述特征可用于有效区分 DF 与

其他颌骨病变［19-20］。部分颌骨病变与 DF 具有相似

的表现，如骨纤维性结构不良、牙源性纤维瘤和低

度 恶 性 纤 维 黏 液 样 肉 瘤 （low-grade fibromyxoid 
sarcoma，LGFMS） 等［14］。LGFMS 组织学上表现

为更多的细胞成分，细胞更丰满，呈人字形，可通

过对 LGFMS 具有高度敏感性和特异性的标志物黏

蛋白 4 （mucin 4，MUC4） 来进行鉴别［21］。目前，

尚未确定任何用于标记 DF 中病变细胞的特异、可

靠的 IHC 标志物。然而，Vimentin （92%）、SMA
（80%）、 S100 （7%）、 Ki-67 低 表 达 和 细 胞 核

A B C

D E F

A.B： Lesion area and surrounding tissue； C： Frontal view； D： Left lateral view； E： Left oblique view； F： Intraoral view.
图图 3　　DF 患者术中口内照片和术后面容照片患者术中口内照片和术后面容照片

Fig. 3　　Intraoperative intraoral photos and postoperative facial photos of DF patient

A B C D

A，B： Fibroconnective tissue components in DF sections； C，D： Mast cell components in DF sections； A，C： ×10； B，D： ×40.
图图 4　术后下颌骨　术后下颌骨 DF 患者病变组织的病理形态表现患者病变组织的病理形态表现（（HE））

Fig. 4　　Pathomorphology of lesion tissue of mandibular DF patient after operation （（HE））
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β-catenin 表达缺失已被常规用于确认该肿瘤的起源

并排除其他 DF 的病变［22］。本病例的术后组织学检

查中观察到肥大细胞浸润，该细胞成分在 DF 中罕

见。已有研究［23］ 表明：肥大细胞可能通过释放多

种活性介质同时参与成骨和溶骨过程。据此推测，

该病例中的肥大细胞浸润可能在一定程度上促进了

DF 的骨质破坏进程。

目前，手术仍是 DF 的主要治疗手段 ［24］。DF
最常见的手术方法为扩大切除术，其次是单纯切除

术、摘除术和单纯刮除术。WOODS 等［22］ 研究显

示：约 7% 的病例采用了基于长春新碱、阿霉素与

达卡巴嗪 （dacarbazine，DTIC） 的联合化疗方案。

单纯切除、摘除术和单纯刮除术术后复发风险较

高，术后复发率为 20%~40%，其中单纯刮除术的

术后复发率甚至高达 70% ［14］。因此，多数研究者

推荐使用扩大切除术来减少其复发风险。临床实践

中有采用放射疗法治疗 DF 的案例，该方案能有效

控制肿瘤进展［24］。但是，上述治疗方法存在过度

医疗的风险。DF 较少发生恶性转化［25］。放射疗法

的潜在风险可能远超其对于 DF 的治疗获益，因此

在临床决策中需谨慎评估。因此，一般建议当肿瘤

侵袭性较强或无法完全切除肿瘤等情况下，才建议

使用放射疗法或化学疗法［26］。

该例患者病损范围较大，且 DF 具有侵袭性和

易复发等特点，本文作者按照颌骨低度恶性肿瘤切

除原则制定手术方案，最终选用下颌骨部分截断性

切除术，其能显著降低术后复发风险。针对该病例

下颌骨的半侧缺损，本文作者应用血管化游离髂骨

瓣进行下颌骨的修复重建，恢复下颌骨的高度和宽

度，利于后期牙齿种植。患者拒绝采用自体骨移

植，本文作者尊重患者意愿，调整修复方案，仅植

入重建钛板以初步恢复下颌骨轮廓。针对骨缺损遗

留死腔和钛板易穿破皮肤外露等问题，采用下颌下

腺瓣填塞死腔并覆盖在钛板表面，增加其表面软组

织的厚度。手术在同一创口内完成，无需开辟第二

术区。考虑到单独植入重建钛板易折断，本文作者

在行下颌骨截断性切除时，将切除范围扩大至喙

突，并剥离颞肌附着，降低患侧咬合力，减轻重建

钛板受力［27］。患者术后 1 年暂未出现钛板外露和

（或） 折断等并发症，但最终效果还需更长时间的

观察。本研究存在一定局限性和不足：①重建钛板

结合软组织修复，无法实现颌骨完美重建，对面形

有影响，且患者术后无法进行义齿修复，生活质量

受影响；②目前该病例虽未出现钛板外露和 （或）

折断等并发症，但仅靠此方案修复骨缺损，钛板外

露和折断发生风险高。

综上所述，DF 是一种极罕见、具有局部侵袭

性的良性骨肿瘤。在诊断的过程中，需用排除法排

除其他疾病，尤其需与恶性骨肿瘤相鉴别。同时，

要综合各种检查结果，应用 CT、MRI 和病理学活

检等技术手段进行全方位的诊断。目前，扩大切除

术仍是 DF 的首选治疗方法，且根据切除范围选择

合适的修复重建方式对患者预后至关重要。鉴于

DF 的高侵袭性，术后长期密切随访不可或缺。
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