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韧带样纤维瘤的影像学表现 
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（徐州医学院附属医院放射科，江苏 徐州 221002） 

摘要：目的：探讨韧带样纤维瘤的影像学表现。方法：结合文献分析 4 例经术后病理证实的韧

带样纤维瘤的病理、临床及影像学表现。结果：本组 4 例发病部位分别为腹腔、腹壁、胸壁及

腋窝和股骨下段。典型的韧带样纤维瘤表现为较均质的单发病灶，CT 平扫比相邻软组织密度稍

高或相等，在 MRI 上可因肿瘤内成分不同而引起 T2WI 信号的变化。增强后有轻度、不均匀强化，

境界不清晰。可破坏周围骨质及肌肉。结论：韧带样纤维瘤是一种具有侵袭性的良性肿瘤，影

像学表现无特征性，确诊仍需要病理诊断。 

关键词：韧带样纤维瘤；CT 和 MRI 表现；侵袭性 

文章编号：1004-4140（2011）04-0551-07  中图分类号：R 814  文献标识码：A 

 

韧带样纤维瘤（desmoplastic fibromas）是发生于骨骼肌肉系统的纤维组织肿瘤
[1]
，

于 1832 年 MacFarlane 发现并命名
[2]
。通常被称为侵袭性纤维瘤病、肌腱膜纤维瘤病和硬纤

维瘤。该病起源于筋膜和肌肉腱膜组织，临床较为罕见，发生率为（2～4）/1 000 000，在

实性肿瘤里发生率为 0.03％～0.1％，在纤维性肿瘤里占 3.6％，可发生在全身各个部位
[3]
。

该病可侵袭周围组织结构，产生不同程度的临床症状，因此，认识本病具有一定临床意义。

既往相关文献多只讨论某一部位韧带样纤维瘤。 

本文通过报道本院确诊的 4 例分别发生于不同部位的韧带样纤维瘤的临床、影像学

及病理学表现，并结合相关文献分析，从而对其主要特征，尤其是影像学表现进行归纳

总结。 

1 临床资料 

病例 1，男 48 岁，因“腹部肿块月余”入院。1 月前无意中发现左中腹有一鸡蛋大

小肿块，无明显不适。查体，左中腹深部可触及一肿块，大小约 5.0 cm × 5.0 cm，质中等，

无压痛，活动度较差。CT 平扫示（左肾下方水平）腹膜后团块状软组织影，边缘光整，

大小约 4.9 cm × 4.8 cm × 4.8 cm，病灶大部分密度均匀，内示多发斑点状钙化影，周围大

量脂肪堆积（图 1）。 

术中所见：左侧腹膜后软组织肿瘤，界清，质韧，大小约 4 cm × 5 cm，肿瘤旁探查见数

枚大小不等脂肪瘤，与该肿瘤一并切除。 

术后病理：肿瘤组织为大片纤维组织增生，较多粗大变性胶原纤维交织，见较多淋巴、
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浆细胞灶性浸润，有生发中心结构，考虑韧带样纤维瘤。免疫组化：梭形细胞束状排列，

富胶原，边缘见淋巴细胞鞘样结构，Vim-，CD34-，SMA+，CD117-，S100-，CD99+，符合腹

腔韧带样纤维瘤。 

 

  

（a） （b） 

图 1 腹腔韧带样纤维瘤。（a）CT 平扫左侧腹膜后均质、界清团块状软组织影，

内示斑点状钙化。（b）病灶周围大量脂肪堆积 

Fig.1 Desmoplastic fibromas in abdomen. (a)It is a left retroperitoneal 
soft tissue mass with well-defined margin,homogeneous density and 
punctate of calcification inside in CT scan. (b)Around the lesion, 
there is a great quantitiy of adipose accumulation 

 

病例 2，女 31 岁，因“右胸壁肿块数天”入院。4天前发现右胸壁肿块，无疼痛不适，

无活动性，遂来医院就诊。患者病程中有上肢阵发性麻木症状，多可自行缓解。查体，右

胸壁及腋窝可触及一肿块，质硬，无压痛，境界不清，活动度差。胸部 CT 增强示右侧胸壁

及腋窝区团块状软组织影，大小约 12.8 cm × 7.2 cm × 12.5 cm，边缘局部分叶，上缘向肺尖

突出，动脉期内示片絮状、条形强化影，包绕右侧锁骨下动脉，静脉期呈持续强化，邻近

第 1、2 肋骨见针状骨膜反应（图 2）。术中所见：肿瘤呈不规则广泛生长，质硬、韧，呈纤

维瘤状表现，与外周组织分界不清，无包膜，沿肿瘤外围分离切除肿瘤至肋间，入胸腔见

部分肿瘤沿腋下、锁骨下动静脉包绕浸润生长，分界不清。术后病理：符合胸壁韧带样纤

维瘤。 

 

  
（a） （b） （c） 

图 2 胸壁韧带样纤维瘤。（a）CT 增强扫描动脉期右侧胸壁及腋窝区团块状软组织影，上缘向

肺尖突出，内示片絮状、条形强化影。（b）病灶包绕右侧锁骨下动脉。（c）邻近肋骨见

针状骨膜反应 

Fig.2 Desmoplastic fibromas in chest wall. (a)In arterial phase of contrast enhanced 
CT scan,we can see a soft tissue mass in the right chest wall and axillary area, 
whose superior border bulges to the apex of lung and in which there are slices 
and strips enhancement. (b)The subclavian artery is surrounded by the tumor. (c)The 
spiculated periosteal reaction can be seen in the adjacent ribs 
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病例 3，女 21 岁，因“左膝疼痛发作 3 年，发现肿大一月”入院。患者 3 年前开始出

现左侧大腿下段及膝关节疼痛发作，休息后可缓解，活动后加重，近一月疼痛加重，且发

现膝关节肿大、压痛。查体，左侧膝关节及左股骨远端肿胀，有压痛，左足背动脉搏动未

触及。左膝关节活动度减小。MRI 平扫示左侧股骨下段不规则骨质破坏，呈长 T1 长 T2 信号，

信号不均，周围见不规则软组织肿块影（图 3）。 

 

  

（a） （b） 

图 3 股骨下段韧带样纤维瘤。（a）MR 平扫 T1 加权图像左侧股骨下段不规则骨质破坏，

周围见不规则软组织肿块影。（b）T2 加权图像病灶呈不均匀高信号 

Fig 3 Desmoplastic fibromas in the underneath of the femur. (a)There is irregular 
destruction of bone in the underneath of the femur on T1 weighted image, 
around which presenting some irregular soft tissue mass. (b)The lesion 
manifests disorder high signal on T2 fat suppressed image 

 

术中所见：左侧股骨下段见肿瘤组织，呈鱼肉样，境界不清，周围骨骼肌肉结构紊乱，

予以刮除肿瘤组织。术后病理：送检组织均为梭形细胞，束状排列，异型不明显，未发现

明确核分裂相，局灶累及骨骼肌组织，符合左股骨下段韧带样纤维瘤（骨内型）。 

 

  

（a） （b） 

图 4 腹壁韧带样纤维瘤。（a）CT 增强扫描右上腹壁巨大囊实性占位，实质部分不均匀

强化。（b）病灶前方与腹直肌分界不清，局部前腹壁增厚 

Fig.4 Desmoplastic fibromas in abdominal wall. (a)In contrast enhanced CT scan, 
there is a huge complex cystic-solid tumor in upper right of abdominal wall，
whose solid component demonstrated heterogeneous enhancement. (b)The lesion 
has no clear boundary with abdominal rectus ahead,and the local anterior 
abdominal wall is thickened 
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病例 4，男性 32 岁，因“上腹部胀痛两月余，外院 CT 示腹腔内巨大占位”入院。患者

4 年前发现右上腹壁肿块，在外院行腹壁肿块切除术，术后病理不详。查体，腹略膨隆，右

上腹肋缘下见一长 6 cm 手术疤痕，中下腹可触及一包块，境界不清，上份固定，活动度差。

CT 增强示右上腹壁巨大囊实性占位，大小约 19 cm × 7.5 cm × 20 cm，实质部分不均匀强化，

前方与腹直肌分界不清，局部前腹壁增厚（图 4）。 

术中所见：肿瘤约 20 cm × 15 cm，有包膜，质硬，与右上腹壁及肋弓明显粘连，与胃窦

部大弯侧粘连不清，考虑肿瘤起源于腹壁。术后病理：瘤细胞呈平行状或波浪状排列，可

见梭形纤维母细胞及胶原纤维向周围横纹肌及脂肪组织浸润，考虑韧带样纤维瘤。免疫组

化：肿瘤成分 Vim+，NF-，Des-，Dog-/-，CD34-，S100-，SMA-，CD117+，Ki-67 阴性细胞

约 5％，结合 HE 切片，符合腹壁韧带样型纤维瘤。 

2 讨论 

韧带样纤维瘤是一种间充质来源的纤维母细胞克隆性增生性病变，该病形态上表现良

性，而其生物学行为属于低度恶性，以浸润性生长和易于局部复发为特征，但不转移。2006

年 WHO 将其定义为软组织的交界性肿瘤
[1]
。临床上根据其发生部位可分为腹部型和腹外型，

腹部型又可分为腹内及腹壁，腹内者主要位于肠系膜和肠道，腹壁者主要起源于腹壁的肌

肉
[4]
。腹外型最常发生于四肢，其次为胸壁，本组 4 例分别发生于股骨、腋窝及胸壁、腹腔

和腹壁。 

2.1 临床、病因及病理 

本病发病高峰年龄为 25～40 岁，女性发病率是男性的 1.8 倍，而育龄期妇女的发病率

明显高于其他，且多有手术史或妊娠史，好发于腹壁手术切口缘或邻近区域。表浅部位病

变的临床表现一般为疼痛和可触及的肿块，深部病变多表现为隐匿性生长的坚硬、界限不

清的肿块，很少引起疼痛。部分患者因肿瘤浸润或包绕附近的神经而出现感觉活动能力减

弱、放射痛或刺痛等不适
[5]
。 

本病病因多样，包括遗传、内分泌和物理因素。韧带样纤维瘤的发生因素中，创伤占

很大比例。有学者统计，63％的韧带样纤维瘤患者均有手术或外伤史，所有患者均在手术

或外伤后 2年左右发病，发生在腹壁的韧带样纤维瘤多起源于以前的剖腹产和瘢痕
[6]
。本组

1 例腹壁韧带样纤维瘤患者亦有腹部手术史。因腹部病变常发生于妊娠期或妊娠后，肿瘤常

在绝经期自发消退，且在韧带样纤维瘤内发现了孕酮和雌激素受体等，说明除了创伤，激

素在韧带样纤维瘤的发生发展上亦起到了很大作用。 

典型病理表现为梭形的纤维母细胞和肌纤维母细胞成束状排列，埋在大量的细胞外胶

原内。因病史较长，故病灶内有纤维细胞、纤维母细胞、变性的横纹肌纤维、胶原纤维、

脂肪等等混杂交织。早期病变含有大量的细胞和更多的细胞间隙，而透明的胶原质较少，

而后肿瘤中的胶原质及纤维组织增多，细胞和细胞间隙逐渐减少。 

2.2 影像学表现及鉴别诊断 

典型的韧带样纤维瘤表现为单发病灶，偶可见多发。肿瘤可沿着肌纤维生长。平

扫时肿瘤形态较规则，内部质地较均匀，无明显钙化及坏死区，病灶边界大部分模糊

不清。CT 平扫与肌肉密度相近或略高，增强扫描较平扫能清晰显示肿瘤边界，强化不
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规则，其强化表现与肿瘤成分密切相关。对邻近肌肉及骨骼的影响表现为病变小时局

部脂肪间隙模糊、肌肉略肿胀。肿瘤较大时肌肉被肿瘤蚕食，因周围皮下脂肪相衬而

显得边界清晰。病灶中可见条状、小梁状低密度改变，为残存正常肌肉。增强检查表

现为不规则爪样蚕食正常肌肉，此改变与其侵袭性生长的生物学行为相符，具有特征

性。病变近骨生长时，会对骨产生压迫性改变，产生碟样骨皮质缺损，甚至形成比较

典型的“叶状”改变
[5]
。 

因复杂的病理学特点造成了肿瘤在 MRI 上的特征性。早期肿瘤内细胞成分丰富、胶原

纤维少，T1WI 呈低信号，T2WI 呈高信号；而后由于胶原逐渐增多，在 MRI 上可因肿瘤内成

分不同而引起 T2WI 信号的变化，表现为信号的多样性，可见条状的低信号；后期由于大量

胶原增生和细胞结构减少，在 TlWI 及 T2WI 上均呈低信号
[7]
。MRI 检查可以观察病变对周围

组织的侵犯、邻近骨骼的改变及是否有水肿，它对临床确定手术的切除范围及鉴别诊断具

有重要价值。 

胸壁韧带样纤维瘤在胸部 CT 上能清晰显示出软组织肿块和邻近肩胛骨、肋骨及椎旁

软组织的情况，邻近骨质可出现骨质破坏和骨膜反应
[8]
。四肢的骨韧带样纤维瘤多发生于

长骨干骺端，大部分学者将其分为中心型和边缘型。中心型呈边缘清楚的溶骨性膨胀性改

变，边缘可伴有骨质硬化，可有骨外软组织肿块。边缘型呈局限性骨皮质压迫性吸收或推

移，常伴软组织内密度增高的肿块影。病变区域内“树根”、“根须”状的新生骨，其形态

较为特殊
[9]
。 

韧带样纤维瘤需与众多的软组织肿瘤鉴别，如滑膜肉瘤、恶性纤维组织细胞瘤、纤

维肉瘤、结节性筋膜炎等
[10]

。前三者病史一般都比韧带样纤维瘤相对短，其病灶内常有

坏死区，周围软组织常有水肿区。对邻近骨侵蚀破坏,而非仅仅为压迫性改变。滑膜肉

瘤常常有斑点状或条状钙化，恶性纤维组织细胞瘤好发于 50～70 岁中老年，纤维肉瘤除

有坏死及异型性明显外可以发生肺转移，结节性筋膜炎具有生长迅速、体积小及自限性

等特点。 

腹腔及腹壁韧带样纤维瘤还需与胃肠道间质瘤、淋巴瘤及转移瘤等鉴别。胃肠道间质

瘤其生长速度常较快，易发生出血坏死而致密度不均,淋巴瘤常为多发,转移瘤多有原发肿

瘤病史。胸部的韧带样纤维瘤要与神经纤维瘤、原始神经外胚叶瘤、急性血肿、肺上沟癌

等鉴别
[4]
。其中原始神经外胚叶瘤多见于青少年，急性血肿多有外伤史，肺上沟癌有病侧肩、

臂持续性疼痛，进行性加剧，同侧上肢麻痹和手部肌肉，尤其是大小鱼际萎缩及同侧

Horner 综合征等临床特征。 

骨韧带样纤维瘤最易与骨巨细胞瘤相混淆，良性者如多房性骨囊肿、骨纤维结构不

良、骨纤维异常增殖症、非骨化性纤维瘤及软骨黏液样纤维瘤等，恶性者如低度恶性的

中央性骨肉瘤、骨纤维肉瘤以及尤文氏肉瘤或转移瘤等均需与之鉴别
[11]

。但是，综合 MRI

和病理检查本病的鉴别则不难，呈骨溶解性改变的骨肿瘤中，在 MRI 扫描呈短 T2 信号

的疾病并不多，大致只有骨巨细胞瘤、骨纤维结构不良、骨淋巴瘤及骨平滑肌肉瘤等几

种，在这几种病变中，T2 低信号占优势的只可见于骨巨细胞瘤和平滑肌肉瘤，但在组织

学上易将二者排除在鉴别范围之外。本组中股骨下段及腹腔病灶术前分别误诊为骨肉瘤

和脂肪肉瘤。 

对于临床工作中遇到发生于腹部或腹外骨骼肌肉系统中具有一定侵袭性的软组织肿
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瘤，临床及影像学表现缺乏特异性，特别是有手术或创伤史的病人，应考虑到本病的可能。

该病影像学表现无特征性，确诊需要病理诊断
[12]

。 
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Analysis of Imaging Manifest of  
Desmoplastic Fibromas 
WANG Wei, WANG Xiu-ling 
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Abstract: Objective: To explore the imaging feature of desmoplastic fibromas. Method: To evaluate the 
pathological origination, clinical presentation and imaging presentation of desmoid tumor in four cases with 
review of the literature. Result: In the four cases, the lesions has different location. One is in abdominal wall, one 
is in chest wall and armpit, one is in the underneath of the femur and one is in abdomen. CT and MRI scan 
demonstrates the desmoid tumor originating from muscle with homogeneous formation. The lesion manifests 
lower attenuation lump contrasted to the adjacent soft tissue in CT scan and the different components of which 
lead to various signal in T2WI. After intraveinous contrast material administration, the lesion which has no clear 
margin always demonstrates inhomogeneous, slight enhancement. Conclusion: Desmoid tumor is an aggressive 
benign tumor. Because imaging findings have no characteristic, its diagnosis depends on pathological 
examination.  

Key words: desmoplastic fibromas; CT and MRI presentation; aggresive 
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