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·胸部影像学·

胸部腹外型侵袭性纤维瘤病的ＣＴ表现

李婷婷，张永高，王海洋，高剑波

【摘要】　目的：分析发生于胸部的腹外型侵袭性纤维瘤病的ＣＴ表现，提高对本病的诊断水平。方法：回顾性分析１９

例经手术病理证实的胸部侵袭性纤维瘤病患者的ＣＴ表现。１９例均行ＣＴ平扫，９例行增强扫描，１例行ＣＴＡ检查。结

果：１９例共检出２３个病灶，其中３例为多发病灶（发生于软组织１例、骨骼２例）。病变位于软组织１５例共１６个病灶（两

侧和前胸壁８个、背部５个、肩部１个、腋窝１个），位于骨骼４例共７个病灶（肋骨５个、胸肋关节１个、胸骨上段１个）。

１６个软组织肿块中呈类圆形或梭形１３个，分叶形或不规则形３个；边界不清１３个，边界清晰３个（其中２个有假包膜）；

ＣＴ平扫表现为等或低密度肿块１４个，囊实性肿块２个，３个病灶内可见钙化（分别呈点状、弧形和爆米花样）；增强扫描９

例共１０个病灶中，表现为轻度均匀强化２个，明显不均匀强化２个，边缘轻度强化１个，边缘明显强化２个，轻中度不均匀

强化２个，多发小圆形轻中度环形强化１个；５个病灶可见肿瘤与骨质粘连伴骨质破坏。４例共７个骨骼病灶，ＣＴ平扫６

个表现为骨内软组织肿块、膨胀性骨质破坏（１个出现周缘硬化边），１个表现为软组织肿块伴有局限性骨皮质压迫吸收；

肿块呈较低密度３个，等或稍低密度３个，稍高密度１个；１例行增强扫描，肿瘤呈轻度～中度不均匀强化。结论：胸部侵

袭性纤维瘤病的ＣＴ表现有一定特征性，ＣＴ对本病具有较高的诊断价值。

【关键词】　软组织肿瘤；骨肿瘤；纤维瘤病；胸部疾病；体层摄影术，Ｘ线计算机
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　　侵袭性纤维瘤病（ａｇｇｒｅｓｓｉｖｅｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ，ＡＦ）是

一种起源于筋膜或腱膜结缔组织的较为少见的软组织

肿瘤，其生物学行为介于良性纤维瘤与纤维肉瘤之间，

病变呈浸润性生长，局部易复发，但不发生转移，组织

学上以纤维母细胞、肌纤维母细胞增生以及细胞间丰

富的胶原纤维为特征。ＡＦ可发生于身体的任何部

位，根据发病部位可分为腹内型、腹外型和腹壁型，其

中腹外型最常见，约占５０％～６０％，位于腹外者最常

发生于四肢，发生于胸部者较少见［１］。近年来关于

ＡＦ影像学诊断的文献报道较多
［２５］，但对发生于胸部

的侵袭性纤维瘤病的单独报道较少见。本文回顾性分

９５３放射学实践２０１６年４月第３１卷第４期　ＲａｄｉｏｌＰｒａｃｔｉｃｅ，Ａｐｒ２０１６，Ｖｏｌ３１，Ｎｏ．４



析１９例胸部侵袭性纤维瘤病的临床表现、病理资料及

影像特点，旨在进一步提高对本病的认识和诊断水平。

材料与方法

１．研究对象

搜集本院２０１１年１月－２０１５年１０月经手术病

理证实的１９例原发或复发胸部侵袭性纤维瘤病患者

的影像资料。其中女８例，男１１例；年龄５天～８５

岁，中位年龄４０岁；病程１８天～３年。１８例为首发，１

例为手术后复发，手术距复发的时间间隔为３年。１２

例患者无明显临床症状，系偶然或体检发现胸部肿块，

其中肿块逐渐增大３例，伴轻微疼痛４例；３例因肋骨

疼痛或胸骨下段压痛就诊；１例有外伤史；１例因双侧

甲状腺占位入院；２例为术后复发。

２．检查方法和图像分析

６例使用ＰｈｉｌｉｐｓＢｒｉｌｌｉａｎｃｅ１６层ＣＴ扫描仪，１３

例使用ＰｈｉｌｉｐｓｉＣＴ２５６层ＣＴ扫描仪，扫描范围自胸

廓入口至膈肌水平。扫描参数：１２０ｋＶ，２５０ｍＡｓ，层厚

５ｍｍ，层间距５ｍｍ，螺距０．９，矩阵５１２×５１２，视野

３５ｃｍ×３５ｃｍ。９例行增强扫描，对比剂为碘海醇

（３５０ｍｇＩ／ｍＬ），总量８０ｍＬ，注射流速３．５ｍＬ／ｓ，之后

以相同流率注射２０ｍＬ生理盐水，分别于注药后３０和

５５ｓ行动脉期和静脉期扫描。１例行ＣＴ血管成像，采

用 ＭＩＰ、ＣＰＲ、ＭＰＲ及ＶＲ等多种图像后处理技术显

示血管和骨骼。

由２位具有５年以上胸部疾病诊断经验的放射科

医师共同阅片，主要观察病灶数目、部位、大小（最长

径）、形态、边界、密度、强化方式、生长方式及周围结构

受累情况等。ＣＴ值增加１０～２０ＨＵ为轻度强化，增

加２０～３０ＨＵ为中度强化，增加３０ＨＵ以上为明显强

化。

结　果

１．ＣＴ表现

本组１９例患者共检出２３个病灶，单发１６例，多

发３例（软组织１例，骨骼２例；病灶２～３个）。其中

位于软组织者１５例共１６个病灶（前及两侧胸壁８个，

背部５个，肩部１个，腋窝１个）；位于骨骼者４例共７

个病灶（肋骨５个，胸肋关节１个，胸骨上段１个）。病

灶最大长径１０～１４８ｍｍ，平均（５３．５±３２．４）ｍｍ。

１６个位于软组织的肿块中，１３个膨胀性生长呈类

圆形或梭形，３个浸润性生长呈分叶形或不规则形；１３

个病灶沿肌肉长轴生长；１１个边界不清，３个边界清晰

（其中２个有假包膜），２个部分不清（１个位于冈上肌，

１个位于肋间肌并向胸腔内生长）。４个病灶周围肌肉

受压推移，形态失常。６个病灶沿肋间肌生长，其中３

个累及胸膜呈结节样增厚，１个累及皮肤，可见皮下脂

肪密度增高，呈“蟹足样”改变；２个突向胸腔内生长。

５个病灶与骨质粘连伴有骨质破坏，４个累及肋骨，１

个累及肩胛骨。

７个位于骨骼的病灶，６个表现为骨内软组织肿

块、膨胀性骨质破坏（１个出现周缘硬化边）（图１），其

中１个脊柱旁肋骨骨质破坏严重，出现病理性骨折；１

个表现为局限性骨皮质压迫吸收改变，并伴有软组织

形成。

１６个位于软组织的肿块，ＣＴ平扫表现为等或低

密度肿块１４个（与周围肌肉相比），ＣＴ 值为２４～

５４ＨＵ，平均（３６．９±９．５）ＨＵ；囊实性肿块２个，其内

以实性成分为主且其密度较邻近肌肉密度稍低，囊性

成分表现为病灶中心多发小圆形低密度区，囊壁边界

尚清，ＣＴ值６～３０ＨＵ。增强扫描９例共１０个病灶

中，２个表现为轻度均匀强化（图２），１个表现为边缘

轻度延迟强化，２个表现为边缘明显强化，２个表现为

轻中度不均匀强化，２个表现为明显不均匀强化（静脉

期强化程度进一步加深），１个表现为轻中度多发小圆

形环形强化（图３）；ＣＴ 值升高１２～６２ＨＵ，平均

（３１．８±１８．０）ＨＵ。３个病灶内可见钙化影，１个呈点

状，１个呈多发点状、结节样及弧形，１个呈爆米花样，

此病灶与肋间肌窄基底相连，突向胸腔内生长（图４）。

１个病灶与肋颈干和肋间动脉关系密切，病灶内可见

其末段血管分支（图５）。

７个位于骨骼的病灶，５个位于肋骨，１个位于胸

骨上段，１个位于胸肋关节。３个病灶为较低密度肿

块，３个病灶为等或稍低密度，１个为稍高密度。１例

行增强扫描，表现为轻中度不均匀强化（图１）。

２．病理表现

大体病理标本检查：病灶包膜完整５个，不完整２

个，余未见包膜；１４个病灶为实性、质韧、切面灰白，３

个病灶为囊实性、其内有液化坏死。光学显微镜下观

察：瘤细胞呈束状、编织状排列，瘤细胞呈长梭形，包浆

稍嗜伊红，核为圆形、卵圆形及梭形，无明显异形性，核

分裂象罕见，肿瘤呈侵袭性生长，伴胶原纤维增生及不

同程度透明变、黏液变（图２ｄ）。１９例均行免疫组织化

学检查，瘤细胞波形蛋白（Ｖｉｍｅｎｔｉｎ）强阳性１０例，灶

性表达９例；结合蛋白（Ｄｅｓ）均为阳性；Ｋｉ６７表达均

小于１０％；平滑肌肌动蛋白（ＳＭＡ）阳性１５例（图

２ｅ）；Ｓ１００蛋白均为阴性。

讨　论

侵袭性纤维瘤病又称韧带样纤维瘤病、硬纤维瘤

病，是１８３８年 Ｍｕｌｌｅｒ首次提出并命名的一种少见软

组织肿瘤［６］，起源于筋膜、肌肉或腱膜，在软组织肿瘤
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图１　骨内侵袭性纤维瘤。ａ）ＣＴ平扫纵隔窗示胸骨上段膨胀性骨质破坏（箭），局部可见分叶状软组织肿块呈等密度；ｂ）平

扫骨窗示骨皮质不连续，可见骨质破坏和增生硬化；ｃ）增强扫描动脉期示肿块呈轻中度不均匀强化；ｄ）静脉期示肿块呈持续

强化。　图２　右侧胸壁ＡＦ。ａ）ＣＴ平扫示右侧胸壁胸小肌内缘有梭形低密度肿块（箭），边界不清；ｂ）增强扫描动脉期示肿

块呈轻度均匀强化，邻近骨质未见破坏；ｃ）静脉期示肿块强化程度稍下降；ｄ）镜下示瘤细胞呈束状、编织状排列，瘤细胞呈长

梭形染色（×４００，ＨＥ）；ｅ）免疫组化ＳＭＡ染色示肿瘤细胞胞浆染色阳性（×１００）。

中其发病率不足３％。因其具有侵袭性生长方式及术

后容易复发、但并不发生远处转移的特点，２００２年

ＷＨＯ软组织肿瘤病理学和遗传学分类中将其归为纤

维母细胞／肌纤维母细胞源性中间性（局部侵袭性）肿

瘤，并定义为深部软组织克隆性纤维母细胞增生［７］。

ＡＦ瘤体由肌纤维母细胞和纤维母细胞组成，周围有

大量胶原纤维，细胞排列紧密，呈编织状排列，因此

ＡＦ患者首发体征为无痛性质硬肿块
［８］。本组１２例

患者均以胸部肿块就诊，与有关文献报道的腹外型

ＡＦ的表现一致
［９］。ＡＦ的发病机制目前仍不清楚，可

能与内分泌、结缔组织生长调节缺陷、手术、创伤及遗

传等因素有关［１０１１］，其中创伤是侵袭性纤维瘤发生的

主要病因［１２］。本组有１例为外伤后１月余出现左侧

下胸壁肿块，手术后病理检查证实为侵袭性纤维瘤，与

上述文献报道吻合。

侵袭性纤维瘤病可发生于任何年龄，包括婴儿和

老年人，高发年龄为３０～４０岁，男女发病率不等１∶

２～１∶５，女性发病率高于男性。本组胸部侵袭下纤维

瘤病１９例病例中最小发病年龄为出生后５天，最大为

８５岁，中位年龄为４０岁，本组中患者的发病年龄与文

献报道基本一致［１３］。但本组中男女发病比例为１１∶８

（约１．３∶１），男性发病率高于女性，与以往文献报道

不同，可能与本组病例均为胸部腹外型及病例数偏少

有关。

侵袭性纤维瘤病根据发病部位分为腹内型、腹壁

型及腹外型，所占比例分别为１５％、２５％和５０％～

６０％，以腹外型最多见。腹外型侵袭性纤维瘤病发病

部位比较广泛，全身各部位的骨骼肌和骨骼均可发生，

发生于四肢软组织者占３５％～４２％，胸壁软组织者占

１０％～１５％，位于骨骼者较为罕见，仅占全身骨肿瘤的

１．１５％～１．２０％
［１４１５］。本组１９例发生于胸部的腹外

型ＡＦ，有１５例为软组织ＡＦ，仅４例为骨内ＡＦ。
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化；ｃ）增强扫描动脉期示肿块呈明显不均匀强化；ｄ）静脉期示肿块强化更明显；ｅ）静脉期冠状面重组图像，肿块内可见多发

小片状低密度区（箭），肿块与肋间肌相连，提示病变为肺外肌源性。

图３　右侧胸壁ＡＦ。ａ）ＣＴ平扫示右侧

胸壁梭形等密度肿块（箭），边界不清；ｂ）

骨窗示右侧第二肋骨骨质破坏（箭）；ｃ）

增强后肿瘤呈多发小圆形环形强 化

（箭）。　图４　左胸壁 ＡＦ。ａ）ＣＴ平扫

肺窗示左肺下叶孤立性类圆形肿块，边

界清晰，与相邻胸壁窄基底相连；ｂ）纵

隔窗示肿块密度混杂，可见爆米花样钙

　　胸部软组织的侵袭性纤维瘤病的主要ＣＴ表现：

类圆形、梭形或分叶形的等或低密度软组织肿块，跨解

剖间腔生长，可单发或多发［１６］，本组病例中有３例表

现为多发病灶。肿块呈侵袭性生长，包膜少见，且为假

包膜，系肿瘤缓慢生长、压迫周围组织所致。本组中病

理证实５例有明确假包膜，ＣＴ仅显示２例。肿块体

积一般较大，本组肿块平均直径均在５ｃｍ以上，有文

献报道胸内壁巨大侵袭性纤维瘤病的肿块直径均在

９ｃｍ以上
［１７］。肿瘤可起源于前及两侧胸壁、背部、肩

部和腋窝等处，大部分沿肌肉长轴生长，少数表现为解

剖间腔内孤立性肿块，本组有１例病灶位于腋窝，边界

清晰，有假包膜。沿胸内壁生长，与肋间肌呈宽或窄基

底相连，肿块局部向胸内突起，可压迫相邻肺组织，邻

近胸膜呈结节样增厚。本组中１例表现为与肋间肌呈

窄基底相连，边缘光滑，肿块绝大部分位于胸腔内，表

现为肺内孤立性肿块。相邻部位的骨骼可出现侵袭性

骨质破坏，表现为骨质表面毛糙、骨质变薄或溶骨性破

坏，本组５个病灶与骨质粘连伴有骨质破坏。由于肿

块由纤维母细胞组成，衬有血管及黏液成分，故ＣＴ平

扫及增强扫描可因其不同的成分比例呈不同的密度及

强化表现，当病灶内黏液成分稍多时，内见黏液囊变

区，病灶平扫密度不均匀；胶原纤维稍多时，表现为强

化不均匀［１８］。本组中１６个位于软组织的肿块中，１４

个表现为密度均匀的肿块，仅有２个病灶呈囊实性，

ＣＴ值为６～３０ＨＵ；增强后多呈轻至中度不均匀强化，

ＣＴ值升高１２～６２ＨＵ。

胸部骨内侵袭性纤维瘤病较为罕见，可发生于胸

部肋骨、肩胛骨、胸骨及脊柱椎体，其影像表现复杂，可

分为中央型和边缘型［１９］。中央型主要表现为膨胀性

溶骨破坏，边界清晰，伴有硬化边，一般无骨膜反应，可

有骨外软组织肿块。边缘型多表现为压迫性骨质吸

收，边缘伴密度增高的软组织肿块，常误诊为恶性骨肿

瘤或软组织肉瘤。本组中共有７个发生于骨骼的病

灶，其中中央型６个、边缘型１个，中央型病灶均表现

为膨胀性骨质破坏，其中１个病灶周边出现硬化边，边

缘型则表现为软组织内密度增高的肿块，未出现骨质

压迫吸收改变。本组骨侵袭性纤维瘤病患者的例数较

少，需要以后增加样本数进一步分析总结其ＣＴ征象。

胸部侵袭性纤维瘤需要与神经鞘瘤、胸膜孤立性

纤维瘤及胸壁纤维肉瘤相鉴别。胸部神经鞘瘤多位于

后纵隔脊柱两侧，其临床症状与发病部位相关，单发圆

形或卵圆形稍低密度肿块，有完整包膜，边界清晰，与
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图５　肩部ＡＦ。ａ）增强扫描动脉期示右侧肩背部冈上肌下方巨大不规则软组织肿块（白箭），其内可见血管影（红箭）；ｂ）矢

状面图像示病变范围较广，累及多个肌肉并包绕肩胛骨；ｃ）ＣＴＡ图像显示病灶与肋颈干 （长箭）和肋间动脉（短箭）关系密

切，部分血管分支走行于病灶内。

肋骨及椎体相交处可见压迫性骨质吸收的凹陷切记，

局部肋间隙、椎间孔可增宽［２０］。胸膜孤立性纤维瘤

ＣＴ平扫时表现为等或稍高密度肿块，增强扫描呈中

度至明显强化，一般不出现骨质破坏，但肿块体积巨大

时可有邻近骨骼受压改变［２１］。胸壁纤维肉瘤以宽基

底向胸腔内外生长，坏死、囊变及出血易见，故肿瘤内

部密度不均，常侵犯邻近肋骨、肺组织和发生远处转

移。

综上所述，胸部腹外型侵袭性纤维瘤的ＣＴ表现

具有一定的特征性，ＣＴ可较好地显示病灶的部位、形

态及范围，能提高对本病的诊断准确性，并可指导临床

进行术前评估。
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