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　 　 孤立性纤维性肿瘤(solitary
 

fibrous
 

tumor,SFT)
是一种源自间质细胞的超罕见梭形细胞肿瘤,占软

组织肉瘤及间叶源性肿瘤的 3. 7%,每年发病率<
1 / 105 [1] ,在 20 世纪 30 年代由 Klemperer 在 5 例胸

膜肿瘤中首次报道[2] ,其特征是梭形细胞增生并伴

有鹿角形状的血管网[3] 。 SFT 通常见于胸膜,但也

可发生于其他部位,如颅内、腹腔、肾、腮腺、甲状腺、
鼻咽部、鼓膜、气管、硬腭、泪囊、眼眶等部位[4-9] ,而
发生于鼻腔的 SFT 在国内及国际上报道极少,占所

有鼻腔鼻窦肿瘤的比例 < 0. 1%[10] 。 本文借助对

1 例鼻腔 SFT
 

的报道,结合国内外相关文献,进一步

拓展对该病的认识。

1　 临床资料

患者,男,83 岁,2017 年 10 月 20 日因左侧鼻塞

2 个月就诊于河南科技大学第一附属医院。 患者

2 个月前无明显诱因出现左侧鼻塞,伴清涕,无打喷

嚏、嗅觉减退、头痛、涕中带血、听力下降、颜面部肿

胀、颈前淋巴结肿大等,未予特殊治疗。 专科检查:
鼻中隔呈不规则偏曲,左侧鼻腔见红色质脆肿物,表
面血管丰富,压迫周围结构。 影像学检查:鼻窦 CT
(图 1)示左侧鼻腔、左侧筛窦及左侧额窦内可见软

组织密度肿块影, 内部密度尚均匀。 鼻窦 MRI
(图 2)示左侧鼻腔内可见团块状异常信号,T1WI 呈

等信号兼有斑点状高信号及小斑片状低信号,T2WI
呈稍高信号兼有点状及小片状高信号,DWI 呈等信

号兼有点状低信号,病变呈膨胀性生长,边界较清,
占据左侧鼻腔,鼻中隔受压右偏,左侧上颌窦窦口、
后组筛窦及额窦受压致窦腔内可见片状等 T1、稍长

T2 信号影,考虑肿瘤性病变。 综合患者病史、专科

及影像学检查,初步诊断为鼻腔鼻窦肿瘤(左)。
完善术前检查后,于 2017 年 11 月 9 日全麻下

行左鼻内镜鼻窦手术+颅底肿瘤切除术+左侧前鼻

孔填塞,低温等离子刀沿肿物表面被膜切除肿物,骨
微动力系统切除部分肿瘤,见前颅底骨质破坏,肿瘤

与硬脑膜轻度粘连,将肿瘤缓慢从硬脑膜上分离,见
硬脑膜无明显损伤,未见脑脊液鼻漏。 完整切除肿

瘤后,骨微动力系统打开上颌窦,见黏脓性分泌物,
予以彻底清除;筛窦被肿瘤压迫吸收明显,打开筛

窦,见筛窦内黏膜高度水肿。 清除病变,开放引流,
打开蝶窦窦口,充分引流。 切除新生物送病理检查,
肉眼观(图 3A)示:灰白色组织一块,体积约 3. 2

 

cm
×4. 5

 

cm×4. 3
 

cm,切面灰白,实性,质韧,包膜不完

整。 镜下肿瘤细胞分布疏密不等,形成细胞稀疏区

与密集区无序分布,肿瘤细胞呈梭形或卵圆形,细胞

质少,核空泡状,呈随意排列,间质有薄壁分枝状、鹿
角形的血管呈血管外皮瘤样排列,血管壁常见玻璃

样变性,可见胶原纤维分布于间质内(图 3B)。 术

后免疫组织化学染色结果 ( 图 3C ~ I) 示: STAT6
( +)、CD99( +)、Bcl-2( +)、CD34( +)、CK( -)、TLE1
( -)、Vimentin ( +) (图 3C)、 SMA ( -)、 EMA ( -)、
FVIII ( -)、 Desmin ( -)、 S-100 ( -)、 Ki-67 约 10%
(+);病理诊断为:(左侧鼻腔肿物)结合免疫组织化

学染色结果符合 SFT。 出院时告知患者应行放 / 化
疗,术后定期随访复查,其家属因患者年龄较大,未
进行放 / 化疗。 术后 40

 

d 鼻内镜检查(图 4):左侧

鼻腔呈术后改变,黏膜光滑,上皮化良好,窦口开放

良好,未见肿瘤复发。
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图 1　 术前鼻窦 CT 影像(箭头示病灶部位)　 1A:水平位;1B:矢状位;1C:冠状位　 　 图 2　 术前鼻腔 MRI 影像(箭头示病灶

部位)　 2A:T2WI 矢状位;2B:T2WI 水平位;2C:T2WI 冠状位;2D:T1WI 水平位

　 　 2020 年 4 月 26 日,患者因“突发头晕伴肢体无

力 12
 

h”就诊于河南科技大学第一附属医院神经外

科。 颅脑 MRI 检查(图 5)示:额部偏左侧见团块状

异常信号影,其下缘局部达右侧鼻腔内,T2WI 呈稍

高信号,内见斑片状高信号,T1WI 呈等信号,内见斑

片状低信号,DWI 呈等信号,边缘低信号,右侧缘见

斑片状高信号,大小约 5. 6
 

cm×6. 1
 

cm×5. 5
 

cm,显
示额部及鼻腔内占位性病变。 于 2020 年 4 月 28 日

全麻下手术治疗,术中见肿瘤周围血供丰富,切除病

变时出血多,血压低,患者进入休克状态,给予大量

异体血输注后仍不可逆转地进入休克失代偿期,术后

转入重症医学科治疗,最终因呼吸、循环衰竭而死亡。

2　 讨论

SFT 的发病率较低,在儿童中罕见,50 ~ 60 岁为

发病高峰,男女发病率无明显差别[3] ,但孙千惠[11]

等报道不同,SFT 以 40 ~ 60 岁为发病高峰,以女性

多见。 另外,在 Jha[12] 等的 1 篇报道中描述了母亲

及其女儿同时患有胸膜 SFT,可能是由于生活在同

一环境中,在此不做讨论。
SFT 首发临床表现多为单侧无痛的孤立性肿

块[4] ,生长缓慢,随着肿物生长侵犯周围组织,多数

表现为良性,可能无症状或引起不同的压迫症状,只
有极少数 SFT 为恶性,有复发和转移的风险[13] 。 而

鼻腔 SFT 的临床表现以进行性鼻塞为主,多为单

发,可有嗅觉减退、鼻出血等症状[14] 。 当肿物累及

鼻咽部时可压迫咽鼓管咽口,引起分泌性中耳炎症

状[4] ;累及颅底时,可有头痛、头晕、面部麻木、脑脊

液鼻漏[15]等;累及眼眶时,可有突眼、视力下降或丧

失、眼球活动受限、眼睑下垂等表现[13] 。 也有少数

SFT 患者出现副肿瘤综合征,这与肿瘤生长导致异

常的胰岛素样生长因子Ⅱ过度产生有关[13] 。
SFT 的影像学表现并无特异性,无法区分 SFT

的良恶性,也无法与其他肿瘤进行区分[16] 。 SFT 一

般表现为边界清楚、密度不均匀的圆形或类圆形低

密度肿块,呈分叶状。 CT 主要表现为边界清楚的等

密度实性占位,随着 SFT 体积的增加,由于瘤体内

细胞的变性与坏死,可出现密度不均匀区域[4] 。
SFT 虽然有鹿角形血管网,但其内血液流动相对缓

慢,故彩超检查可能不明显[17] 。 在 MRI 检查中,
SFT 在 T1WI 上显示低 / 等信号,在 T2WI 上呈非均

匀的信号强度,胶原和成纤维细胞占优势时呈低信

号,血管丰富、肿瘤细胞密集、黏液样变性时呈高信

号[3-4,18] 。 研究显示,鼻腔、鼻窦 SFT 常侵袭颅底和

眼眶,故需全面影像学检查以明确肿瘤边界[11,19] 。
由于 SFT 可发生于任何解剖部位,其临床表现

差异很大,故组织病理学检查是诊断 SFT 的金标

准。 在内镜下,良性 SFT 通常呈现为灰白色或者灰

褐色、息肉样的外观,其质地坚韧,且边界清晰,切面

呈结节状,有时还可能会出现黏液变性的情况。 而

恶性 SFT 通常伴有出血、坏死、核不典型、核分裂象

≥4 个 / 10 个高倍视野,并可表现出形态多形性、浸
润性生长、肿瘤细胞数量增多等特征[11] 。 另有研究

·001·



吴旭东,等:鼻腔孤立性纤维性肿瘤 1 例并文献复习 第 4 期　

图 3　 患者病理检查　 A:肉眼观;B:组织形态学检查　 (HE
 

×200);C:CK( -);D:Vimentin( +);E:CD34( +);F:Ki-67 约 10%
( +);G:Bcl-2( +);H:CD99( +);I:STAT6( +)　 (C~ I:EnVision

 

×200)

图 4　 术后 40
 

d 鼻内镜检查　 　 图 5　 2020 年 4 月颅脑 MRI 影像(箭头示病灶部位) 　 5A:T2WI 矢状位;5B:T1WI 冠状位;
5C:DWI 水平位

指出,恶性 SFT 的发病率已升高到 21. 2%[20] 。 典型

的 SFT 组织细胞形态特征为温和的梭形肿瘤细胞

无序分布在胶原纤维化的间质中,血管丰富多样,从
小到中等大小的薄壁扩张血管,再到大的厚壁血管

伴周围透明化,呈血管外皮瘤样排列,染色质细腻,
细胞核呈卵圆形,核仁不明显[21] 。

在免疫组织化学上, Vimentin、 CD34、 CD99 和

Bcl-2 的联合检测已被广泛应用于 SFT 的诊断,这些

免疫组化标记物敏感性高,其阳性率分别为 85%、
95%、75%、60%[22-23] ,部分 SFT 病例中可有 Desmin、
Actin 和 Ki-67 阳性表达,但 EMA、S-100、F

 

Ⅷ因子均

为阴性[4] 。 然而,这些免疫标志物同样可能出现在

其他间叶源性肿瘤中,缺乏特异性。 研究发现,在
SFT 的发展中,NAB2-STAT6 融合基因起着驱动作

用, 常 见 的 融 合 方 式 有 NAB2ex4-STAT6ex2、
NAB2ex6-STAT6ex17 和 NAB2ex6-STAT6ex16[24] , 这

两个基因均位于 12 号染色体上,12q13 染色体臂间

倒位引起这两种基因融合,这种基因融合的发生率

为
 

90% ~ 100%, 而该 基 因 融 合 也 存 在 于 鼻 腔

SFT[10] 。 STAT6 蛋白在细胞核中强阳性表达,对诊

断 SFT 有高度的敏感性和特异性,分别为 95%及

98%[25] 。 Schweizer 等[26]首次证实 STAT6 蛋白的表

达和 NAB2-STAT6 融合基因的检测可确诊 SFT。
SFT 在胸膜外多数表现为良性,而在胸膜上恶
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性占比为 13% ~ 23%[27] 。 早年的报道中,TP53 突变

已经被认为与恶性 SFT 有关[28] 。 Park 等[29] 研究发

现,老年患者(≥56 岁)中 TERT 启动子突变与恶性

SFT 密切相关,与早年文献[30-31] 报道一致( TERT 启

动子突变与高龄、肿瘤大小、高风险分类有关),并
证实了 TP53 和 APAF1 的功能障碍会引起细胞凋亡

功能受损,最终导致恶性 SFT。
 

鼻腔 SFT 需要与其他肿瘤相鉴别。 良性肿瘤

有:①神经鞘瘤。 与 SFT 相似,两者都是梭形细胞

肿瘤,可伴 Antoni
 

A / B 区结构,前者可见 Verocay 小

体,无 SFT 的“无固定结构”特点,S-100( +)、SOX10
( +),而 STAT6( -)。 ②血管外周细胞瘤。 两者均可

见血管周围细胞瘤样结构,细胞密度较高,血管也呈

“鹿角状”,间质玻璃样变较少,通常 CD34 ( -)、
STAT6( -),还表达 MSA 和 SMA,而 SFT 免疫组化

中,MSA 和 SMA 通常阴性。 ③平滑肌瘤。 长梭形

细胞束状排列,核呈“雪茄样”,含大量薄壁血管,免
疫组化 SMA、h-caldesmon 和 Desmin 阳性,而 CD34
和 STAT6 呈阴性。 恶性肿瘤有: ① 恶性黑色素

瘤[32] 。 肿瘤细胞可呈梭形,常伴黏膜色素沉着,进
展快,表达 S-100 ( +)、HMB-45 ( +)、Melan-A ( +)。
②纤维肉瘤[33] 。 梭形细胞排列紊乱,细胞异型性明

显,呈典型“人字形”或“鱼骨样”排列,缺乏 SFT 的

血管周围细胞瘤样结构, 表达 Vimentin, 不表达

CD34、STAT6。 ③滑膜肉瘤。 呈梭形细胞增生,存在

SS18-SSX 基因融合,表达
 

EMA、CK、TLE1,不表达

CD34、STAT6。
 

治疗 SFT 首选的方式是手术切除,术中要注意

肿瘤切除的完整性、彻底性,术后需长期随访,但术

后是否辅以放化疗暂未明了。 有研究表明,在 SFT
术后辅以抗血管生成治疗和免疫治疗可延缓疾病进

展及降低 SFT 复发率,但由于相关数据较少,仍需

更多研究去证实其必要性[23,34-35] 。 多数 SFT 患者为

局限性发病,手术完整切除肿物后预后良好,但既往

研究发现 SFT 的复发转移风险与诊断时的年龄、肿
瘤体积、坏死程度、有丝分裂率相关,10 年内复发的

SFT 患者占比 10% ~ 25%,而在高危的 SFT 患者中,
5 年内复发转移的风险高达 40%[22,36] 。 对于肿瘤出

现远处转移或不能完全切除的患者,接受放疗后局

部控制良好[37] 。 结合本例患者分析,该患者年龄较

大,肿瘤体积大,肿瘤范围广,侵犯前颅底,局部与硬

脑膜粘连,手术难以根治性切除,建议患者术后放

疗,患者未进行放疗,考虑这可能是患者术后 2 年死

亡的重要诱因之一。

综上所述,鼻腔 SFT 是一种罕见的交界性肿

瘤,多数为良性肿瘤,部分 SFT 可复发、转移及恶

变,可能与患者个体差异有关。 目前,对于复发及转

移、恶变的 SFT 患者的治疗,全球没有标准的治疗

方案,主要采用手术切除及放疗、化疗等治疗措施,
术后应当长期随访,定期复查,监测肿瘤是否有复

发、转移及恶变,加强患者及家属对本疾病的认知,
早发现、早治疗、早干预,以改善患者预后。
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