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图 :7患者术前眼眶 AI影像!实性肿物位于左眶外侧壁(蓝箭头) "呈椭圆形"相应眶外侧骨壁有骨质破坏现象(红箭头)!6#水平位!d#冠状
位!图 ;7肿物组织病理学染色(9%)!6#瘤细胞呈梭形"交错排列(w:##"标尺x:## '&)!d#瘤细胞未见病理性核分裂像"视野中可见大量胶
原纤维(w"##"标尺xA# '&)!图 <7肿物免疫组织化学染色(76dw"##)!6#X(&3.1(. 染色阳性!d#S(C=; 染色阳性(白箭头) "约 :#^

!!患者男性"V; 岁& 因 0左眼外眶缘肿物 < 个月余1就诊于

首都医科大学附属北京同仁医院& 患者左眼外眶缘肿物生长

缓慢"无皮肤红肿+疼痛+复视+无视力下降等症状& 患者于外

院行眼眶 UM检查"示左颧骨眶突区占位"伴骨质破坏现象

(图 :)& 患者身体一般情况良好"既往高血压病史 $ 年"自服

降压药物(具体不详)控制良好*否认眼病史+手术史+外伤史及

变态反应史& 全身查体各系统检查均未见明显异常& 眼科检

查#双眼视力"右 眼 #Y="左 眼 :Y#*双 眼 眼 压 均 := &&9K

(: &&9Kx#Y:<< a8')*双眼上睑无下垂"左眼眶外缘可触及一

肿物"大小约 :# &&w:A &&"质硬+边界不清+活动度差*双眼结

膜无充血"角膜清亮"双侧瞳孔等大等圆"对光反射灵敏"眼底

未见异常"双眼眼位正"眼球运动正常& 全麻下对患者行左眼

眶肿物切除术"术中可见肿物大小约 :# &&w:# &&w:A &&"呈

灰白色椭圆形"质韧"边界欠清"向周围骨质浸润& 术中将肿物

完全切除"并对破坏的骨质进行清创"对创腔进行烧灼处理&

术后组织病理学检查示左眼眶梭形细胞软组织肿瘤"无包膜

(图 ")*免疫组织化学检查示 T5(\)+S(C=;(.+3*(约 :#^)+

X(&3.1(.( \)+ d4)C" ( Z)+ U7<V ( Z)+ U7A= ( Z)+ U7BB ( Z)+

73,&(.(Z)+RC:##(Z)+RM6M=(Z)(图 <)& 病理学诊断#侵袭性

纤维瘤病('KKF3,,(L3I(NFE&'1E,(,"6T)& 术后患者恢复好"未进

行其他治疗"定期随访 : 年余"未见肿瘤复发&

讨论#6T也称为硬纤维瘤+韧带样瘤"由间充质干细胞单

克隆增生形成"无远处转移"其病理学检查未见病理性核分裂

象
,:- & 6T为纤维母细胞@肌纤维母细胞肿瘤来源的交界性肿

瘤"发病率较低"约 " nV@百万人 ,"- & 检索国际 "#:# 年 n"#"#

年的 6T病 例 共 计 :#: 例* 其 中 发 生 于 头 颈 部 者 "V 例

("<Y;;^)"而发生于眼眶者仅 : 例(#YBB^)"较为罕见 ,<- &

6T病因尚不明确"可能与基因突变+激素水平+家族性腺

瘤性息肉病+发病部位的手术与外伤史+6T家族史等有关 ,V- &

6T的复发率可高达 "A^n;;^,AZ=- & 眼眶 6T累及眼睑及前眶

可以表现为局部质硬的肿物"累及眶内者可伴有斜视+眼球活

动受限+眼球突出+视力下降+上睑下垂等 ,;- & 本例患者为中年

男性"无家族性腺瘤性息肉病家族史"无眼局部手术及外伤史

等 6T发生的危险因素"无其他临床表现"初诊时难以考虑到
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6T& 6T的 UM表现通常为圆形或类圆形的软组织密度影"一

般边缘清晰"若呈浸润性生长"则边界不清晰"并可见到周围组

织被侵袭的征象*注射造影剂后"大多数病变表现出不均匀的

轻至中度强化
,<- & 6T的磁共振成像多表现为卵圆形或不规则

形的团块"边缘不锐利*多数肿物在 M: 加权像为中等或低信

号"在 M" 加权像为高低信号混杂 ,<- & 本例患者 UM表现与上述

描述相符&

组织病理学检查是确诊 6T的金标准& 肿物大体呈质硬的

灰白色团块"切面呈鱼肉样"显微镜下一般表现为丰富的胶原

纤维和血管网"纺锤样细胞增生并呈交错样排列"且胶原蛋白

主要分布在病变的中央
,V- & 因 6T常与 =9<<aN 基因突变有

关"所以肿物免疫组织化学染色特征表现为弥漫性 !C4'13.(. 阳

性"R 6̀(\)"S(C=;(\)+X(&3.1(.(\)"部分 6T可见雌激素受体

阳性"而 RC:## 及 U7<V 呈阴性 ,$- &

初步诊断 6T时"应与以下疾病相鉴别& ( :)皮样囊肿!

眼眶常见的良性错构瘤"好发于儿童和青少年*UM表现为囊性

肿物"囊壁厚"边界清晰"圆形或椭圆形"密度多样"可有脂肪密

度影
,B- & (")淋巴瘤!眼眶最常见的肿瘤之一"多表现为无痛

性进行性增大的肿块"增长较为缓慢"瘤体边界不明显且活动

性差*UM表现为密度均匀的软组织影 ,:#- & (<)肌纤维瘤病!

好发于婴幼儿"可向周围组织浸润生长"细胞呈梭形"并呈旋涡

状排列"瘤体中央常富含血管*免疫组织化学染色显示 R 6̀+

U')GE.(. 弥漫阳性"且 S(C=; 指数通常低于 A^,::- & ( V)纤维

瘤!一种常见的良性肿瘤"边界清晰且大多有包膜 ,:"- *不具有

侵袭性"发病率高"但复发率低& (A)孤立性纤维性肿瘤!临床

上较少见"起源于间皮组织"多数为良性病变*免疫组织化学染

色显示 U7<V+U7BB+d4)C" 阳性 ,:<- &

目前针对 6T的治疗并没有统一的标准& 6T与周围组织

分界不清"手术难以完全切除"且术后 A n:# 年的复发率为
<V^n<$^*而采用保守的0观望政策1的无症状患者 A 年无进

展生存率为 $A^"甚至有 "#^ n<#^的患者肿瘤逐渐消

退
,:VZ:A- & 因此对于病灶稳定+无侵袭倾向"且无全身性表现的

患者"国际上更推崇0观望政策1& 而对于原发于重要部位或局

部侵袭的患者"仍主张早期在保护功能的前提下追求切缘阴

性"对切缘阳性的患者进行放射性治疗以预防复发 ,:=- & 本例

患者瘤体向外侧眶壁浸润"并造成骨质破坏"因此选择手术治

疗"在术中对破坏的骨质进行清创"并对创腔进行烧灼处理"以

降低术后复发率&

6T患者的预后受多种因素的影响& 大部分研究倾向于手

术后辅以放射性治疗以降低复发率"改善患者预后*但 UF'KE

等
,:;-
总结 VBA 例患者资料发现放射性治疗对非四肢末端 6T

患者的预后无改善& 此外"术后切缘阳性+6T复发病史+年龄

低于 "= 岁+发生于四肢末端+肿瘤直径大于 :# 4&是 6T复发

的高危因素
,:;Z:$- & 对复发风险较高的患者进行定期随访&

本病例提示在接诊眼眶肿物患者时"应结合病史完善必要

的影像学检查"初步了解病变的范围及有无周围结构的侵袭"

早期手术切除"手术标本经组织病理学检查明确诊断后"根据

患者具体情况决定是否进一步行放射治疗"并嘱患者按期随

访"以便对复发尽早处置&
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