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摘要

孤立性纤维瘤是一种罕见的起源于成纤维细胞间充质的

肿瘤ꎮ 最早报道于胸膜ꎬ近年来对胸膜外部位的孤立性纤

维瘤病例报道越来越多ꎬ有报道该肿瘤几乎可发生于所有

部位ꎮ 泪道系统的结构功能有其特殊性ꎬ且目前关于泪道

系统的孤立性纤维瘤报道仍然较少ꎬ故本文总结现有泪道

孤立性纤维瘤的报道ꎬ以分析泪道这一疾病的临床特征和

治疗方法ꎮ
关键词:孤立性纤维瘤ꎻ泪囊ꎻ泪道ꎻ计算机断层扫描ꎻ磁共

振成像ꎻ治疗
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０引言

孤立性纤维瘤(ｓｏｌｉｔａｒｙ ｆｉｂｒｏｕｓ ｔｕｍｏｒꎬＳＦＴ)多发于成年

人ꎬ最常见于 ５０~６０ 岁[１]ꎮ 眼眶内 ＳＦＴ 患者年龄为 ９ ~ ７６
岁[２]ꎬ已报道的泪道系统 ＳＦＴ 患者年龄为 ２３ ~ ７４ 岁[２－１２]ꎬ
均为成年人ꎮ ＳＦＴ 通常出现在深层软组织内[１３]ꎮ 虽然胸

膜和腹部是最常见的部位ꎬ但在许多其他部位亦均有 ＳＦＴ
的报道[１]ꎮ
１泪道系统 ＳＦＴ 的临床表现

泪道系统 ＳＦＴ 由于泪道的特殊功能及相对易于观察

的解剖部位而不同于其他部位ꎮ 内眦部无痛性包块为最

常见症状[２－３ꎬ５－１２]ꎮ 多数患者亦诉溢泪[４ꎬ６ꎬ８－１２]ꎬ部分患者有

局部肿胀感[７－９ꎬ１１－１２]ꎮ 泪囊炎或鼻泪管阻塞往往是泪囊区

ＳＦＴ 的表现之一[４ꎬ６－７ꎬ９ꎬ１１－１２]ꎮ 部分患者在病理明确诊断前

因鼻泪管阻塞、泪囊炎或复发性泪囊炎接受泪道激光、泪
囊摘除或鼻腔泪囊吻合治疗[３－４ꎬ６ꎬ９ꎬ１１]ꎬ提示 ＳＦＴ 可阻塞泪

道ꎬ引起泪道阻塞或慢性炎症表现ꎮ Ｋｕｒｄｉ 等[６] 报道 １ 例

４４ 岁女性因溢泪、肿物被诊断为泪囊炎ꎬ接受抗生素治

疗ꎬ后因复发性泪囊炎行超声检查显示病变低回声ꎬ多普

勒超声检查显示病变血流增加ꎬ计算机断层扫描(ＣＴ)检
查显示病变符合泪囊黏膜囊肿而行鼻腔泪囊吻合术ꎮ
Ｒｕｍｅｌｔ 等[４]报道 １ 例 ６７ 岁女性因长期溢泪、鼻泪管阻塞

行鼻腔泪囊吻合术ꎬ术中发现泪囊灰色异常ꎬ经病理检查

证实为泪囊黏膜下 ＳＦＴꎬ再次行泪囊摘除术ꎮ Ｍｏｒａｗａｌａ
等[９]报道 １ 例 ３５ 岁男性ꎬ左侧内眦及下睑肿胀ꎬ溢泪 １ａꎬ
接受鼻腔泪囊吻合术ꎬ术中发现可疑的小的泪囊病变并切

除ꎬ显示为良性梭形细胞肿瘤ꎬ后病变增大再次手术证实

为 ＳＦＴꎮ 因此ꎬ对于鼻泪管阻塞及慢性泪囊炎患者ꎬ临床

医生应警惕合并 ＳＦＴ 的可能ꎮ
２泪道系统 ＳＦＴ 的影像学特征

影像学上ꎬＳＦＴ 通常显示为边界清楚、实性和富含血
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管的病变[１３]ꎮ ＣＴ 是临床诊断中最常用的影像学检查方

法[１４]ꎮ 泪道 ＳＦＴ 通常边界清楚、等密度、实性ꎬ均匀或不

均匀性增强[３ꎬ５－８]ꎮ 瘤体扩张至鼻泪管可至骨性鼻泪管局

部扩张ꎬ少数患者有骨侵蚀表现[３ꎬ５ꎬ９]ꎮ Ｍｏｒｉｙａｍａ 等[７] 和

Ｍｏｒａｗａｌａ 等[９] 报道了 ２ 例泪道系统 ＳＦＴ 于磁共振成像

(ＭＲＩ)检查显示在 Ｔ１ 加权图像等信号ꎬ在 Ｔ２ 加权图像低

信号ꎮ 王蕾等[１２]报道 １ 例泪囊区 ＳＦＴ 长 Ｔ１、长 Ｔ２ 信号ꎮ
何佩等[１０]报道 １ 例 ＳＦＴ 等 Ｔ１、稍长 Ｔ２ 信号ꎮ ＭＲＩ 检查显

示眶内 ＳＦＴ 在 Ｔ１ 加权图像等信号ꎬ在 Ｔ２ 加权图像上是等

信号或低信号ꎬ显著增强ꎬ时间强度曲线显示早期出现快

速增强ꎬ然后在中后期迅速下降ꎬ是关键的诊断线索[１５]ꎮ
Ｔ２ 加权图像的信号强度随着胶原蛋白含量的增加而降

低[５]ꎮ ＭＲＩ 检查示信号呈空洞和管状结构代表病变内快

速的血液流动[５ꎬ１５]ꎮ Ｋｕｒｄｉ 等[６] 报道 １ 例患者于 ＣＴ 检查

显示病变符合泪囊黏膜囊肿而行鼻腔泪囊吻合术ꎬ术前行

超声检查显示病变低回声ꎬ多普勒超声检查显示病变血流

增加ꎬ术后病理检查证实为 ＳＦＴꎮ 血流量增加表明是实性

病变ꎬ而不是囊性病变ꎬ临床诊断为泪囊炎或泪囊囊肿的

患者出现这种超声表现应引起临床医生的警惕ꎮ
３ ＳＦＴ 的病理诊断

大体标本上ꎬＳＦＴ 通常是边界清楚、有或无包膜、硬
性、均匀白色到棕褐色的肿块[１６]ꎮ 组织学上ꎬＳＦＴ 具有一

种特征ꎬ通常包括胶原基质中包含卵圆形或纺锤状成纤维

细胞在胶原间质中呈“不定型”分布ꎬ经常有致密透明区

域以及分散的大分支或“鹿角”形薄壁血管外细胞血管ꎮ
ＳＦＴ 的纤维成分比例和类型可表现为致密胶原束、“瘢痕

疙瘩状”、致密、稀疏的纤维组织片ꎬ或更罕见的淀粉样纤

维[１３]ꎮ 恶性肿瘤可能对周围组织有浸润性ꎬ并有坏死区

域[１３]ꎮ 免疫组织化学上绝大多数 ＳＦＴ 呈 ＣＤ３４ 弥散性阳

性表达ꎬ大部分 ＳＴＡＴ６ 阳性表达ꎬ部分 ＣＤ９９ 和 ｂｃｌ－２ 阳

性表达ꎬ但通常 ＣＤ３１、ｄｅｓｍｉｎ、ＳＭＡ、细胞角蛋白和 Ｓ１００ 为

阴性ꎬ尽管偶尔也有小灶状阳性表达ꎬ如 ｄｅｓｍｉｎ 和细胞角

蛋白[２ꎬ１３ꎬ１７]ꎮ 近年来ꎬ ＳＴＡＴ６ 逐渐被作为多数 ＳＦＴ 中

ＮＡＢ２－ＳＴＡＴ６ 基因融合的替代蛋白标记物ꎬ对 ＳＦＴ 具有高

的特异性标记作用[１７]ꎮ 组织形态学特点结合 ＳＴＡＴ６ 和

ＣＤ３４ 免疫组织化学阳性染色是明确 ＳＦＴ 最佳的方法[１７]ꎮ
多数具有典型形态学特征的 ＳＦＴ 临床表现较为惰性ꎬ但亦

有部分表现侵袭性ꎬ因此对 ＳＦＴ 患者进行长期随访至关

重要[１]ꎮ
４泪道系统 ＳＦＴ 的治疗进展

４.１ 手术切除 　 边缘无肿瘤细胞的完全切除是首选治疗

方法[９]ꎮ 不完全切除可导致局部复发并扩散到邻近组织ꎬ
不利于预后[３－４ꎬ９]ꎮ Ｗｏｏ 等[３]报道 １ 例 ２３ 岁男性患者接受

部分切除后 １ｍｏ 内肿物增长至术前大小ꎮ Ｍｏｒａｗａｌａ 等[９]

亦报道 １ 例 ３５ 岁男性接受鼻腔泪囊吻合术中被发现可疑

泪囊病变并切除ꎬＭＲＩ Ｔ１ 加权相显示病变位于泪囊、骨性

鼻泪管及极小部分延伸至前部眶内ꎬ术后 ６ｍｏ ＣＴ 检查显

示病变继续增长ꎬ加重眶内侵及范围并伴骨性鼻泪管扩

张ꎮ 累及骨性鼻泪管、眼眶及副鼻窦的 ＳＦＴ 较难以通过单

一皮肤切口切除完整ꎮ 近年来ꎬ借助鼻内窥镜技术对深部

肿瘤组织的切除提供了帮助ꎮ Ｍｏｒｉｙａｍａ 等[７] 报道 １ 例 ７５

岁男性因病变累及泪囊区及眶内接受外路及内窥镜联合

入路手术治疗ꎮ Ｍｏｒａｗａｌａ 等[９] 报道 ３ 例因病变累及泪囊

区、鼻泪管、眶内或副鼻窦而接受外路及内窥镜联合入路

手术治疗ꎬ包括上述 ３５ 岁术后病变继续增长的患者ꎮ
Ｇｕｄｋａｒ 等[８]报道 １ 例 ６５ 岁女性病变累及泪囊区及骨性鼻

泪管扩张行外路及内窥镜联合入路手术治疗ꎮ 何佩等[１０]

亦报道 １ 例因累及骨性鼻泪管接受内外路联合手术切除

的患者ꎮ 因此ꎬ对于病变累及泪囊以外的深层解剖部位

者ꎬ皮肤入路联合鼻内窥镜手术的方法有助于直视下切除

肿瘤组织ꎮ
４.２辅助性放射治疗 　 ＳＦＴ 放射性治疗主要用于复发、恶
变或 转 移 的 患 者ꎬ 或 在 手 术 边 缘 阳 性 的 患 者 中 进

行[２ꎬ９ꎬ１３ꎬ１８]ꎮ Ｍｏｒａｗａｌａ 等[９]报道 ３ 例泪道系统 ＳＦＴ 因眼眶、
鼻窦或合并鼻泪管、骨质受累或复发在内外路联合完全切

除后接受了辅助性放射治疗[９]ꎮ 关于放射性治疗对 ＳＦＴ
治疗的效果ꎬＨａａｓ 等[１９] 回顾性研究发现原发性脑膜外

ＳＦＴ 患者围手术期放射性治疗可提高局部治疗成功率ꎬ特
别是对于切缘切除不彻底和核分裂相计数高的患者ꎬ但是

Ｒａｎａ 等[２０] 对中枢神经系统 ＳＦＴ 患者分析发现辅助性放

射治疗没有明显提高总生存率ꎮ 因此辅助性放射治疗的

效果仍然需要继续探索[１８]ꎮ
４.３靶向治疗　 ＮＡＢ２－ＳＴＡＴ６ 融合发生于 １２ｑ１３ 染色体上

易位[２１]ꎮ 通过基因测序发现ꎬ至少 １ / ２ 的 ＳＦＴ 肿瘤具有

独特的 ＮＡＢ２－ＳＴＡＴ６ 融合[２２]ꎮ ＳＴＡＴ６ 的小分子抑制剂可

能对这种类型肿瘤有效ꎬ未来针对融合分子靶点的靶向治

疗可能是新的治疗方向[２２]ꎮ
５总结

泪道 ＳＦＴ 见于成年人ꎬ内眦部无痛性包块和溢泪为常

见症状ꎬ部分患者可合并泪囊炎和鼻泪管阻塞ꎮ ＣＴ 检查

表现为边界清楚ꎬ血流丰富ꎬ可强化ꎬ可致骨性鼻泪管局部

扩张ꎬ少数患者有骨侵蚀表现ꎮ 大多 ＳＦＴ 在 ＭＲＩ Ｔ１ 加权

图像等信号ꎬ在 Ｔ２ 加权图像上是等信号或低信号ꎬ可显著

增强ꎮ 免疫组织化学上 ＳＦＴ 的 ＣＤ３４ 弥散性阳性ꎬ多数

ＳＴＡＴ６ 阳性表达ꎮ 完全、边缘无肿瘤细胞的切除法是治疗

的首选方法ꎮ 外路及内窥镜联合入路手术有助于对鼻泪

管深部、眶内或鼻窦 ＳＦＴ 完全切除ꎮ 辅助性放射治疗的效

果仍有待于长期深入探索ꎮ ＮＡＢ２－ＳＴＡＴ６ 基因融合的发

现可能有助于新的靶向治疗研究ꎮ
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