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摘  要 

目的：提高对孤立性纤维性肿瘤(solitary fibrous tumor, SFT)的认识。方法：对2例源自盆腔腹膜后的

SFT病人的诊疗经过及随访进行分析并复习相关文献。结果：2例患者影像学提示盆腔巨大肿块，接受根

治性手术切除，肿瘤检材镜下均符合SFT诊断，术后随访患者现一般情况均良好。结论：SFT是一种罕见

疾病，其发生部位非常广泛，并且SFT的临床表现及影像学表现均无特异性，确诊主要依赖病理形态学特

征及免疫表型。手术是SFT的首选治疗手段，因SFT肿瘤表面及周围血供通常都较为丰富，手术难度大，

术前建议采取MDT诊疗模式，做好充分的术前准备。术中采取髂内动脉结扎(Iliac Internal Artery Liga-
tion, IIAL)联合间断髂总动脉阻断(Intermittent Common Iliac Artery Occlusion, ICIAO)可降低术中出

血量。通过手术达到完整切除、切缘阴性的SFT预后较好，但其复发及进展可能是缓慢的，术后仍需长期

管理及随访。 
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Abstract 
Objective: To improve the understanding of solitary fibrous tumor (SFT). Methods: The diagnosis 
and treatment processes and follow-up of 2 patients with SFT originating from retroperitoneum of 
the pelvic cavity were analyzed, and the relevant literature was reviewed. Results: Imaging findings 
of 2 patients indicated huge pelvic masses. Radical surgical resection was performed. The tumor 
samples were all in line with the diagnosis of SFT under the microscope. The general conditions of 
the patients were good during the postoperative follow-up. Conclusion: SFT is a rare disease with a 
very wide range of occurrence sites. Moreover, the clinical manifestations and imaging manifesta-
tions of SFT are not specific. The diagnosis mainly relies on pathological morphological character-
istics and immunophenotypes. Surgery is the preferred treatment method for SFT. Since the blood 
supply on the surface and around the tumor of SFT is usually abundant, the surgery is difficult. It is 
recommended that the MDT diagnosis and treatment model be adopted before the operation and 
adequate preoperative preparations are made. Intraoperative Iliac Internal Artery Ligation (IIAL) 
combined with Intermittent Common Iliac Artery Occlusion (ICIAO) can reduce intraoperative blood 
loss. SFT that achieves complete resection through surgery and has a negative resection margin has 
a better prognosis. However, its recurrence and progression may be slow, and long-term manage-
ment and follow-up are still required after the operation. 
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1. 病例资料 

1.1. 病例 1 

患者林某某，女，58 岁，因“右下肢反复疼痛 1 月余，检查发现盆腔包块 2 天”，于 2022 年 2 月

28 日入院。妇检：阴道右侧上段触及一肿物隆起明显，质硬，阴道受压变形，宫颈萎小，子宫受压左移，

活动差，盆腔右侧可触及一大小约 12 × 10 cm 包块，质韧，固定。CT 检查提示：盆腔右侧见一类圆形软

组织肿块影，边界清，大小约 9.5 cm × 8.3 cm × 10.2 cm，肿块与右侧下孖肌分界不清，子宫明显受推压

左移。肿块与右侧下孖肌动脉期显著强化，内见多发迂曲明显强化病理血管影。CT 诊断：盆腔右侧肿块，

性质待定(肌源性肿瘤？附件肿瘤？)。术中见：盆腔右侧见一大小约 12 × 20 cm 腹膜后实性肿物，表面血

管怒张，与盆壁关系密切，固定。肿块来源于膀胱直肠间隙，紧贴膀胱右后壁，上达右侧髂内、髂外动静

脉分叉上方 3 cm，占据闭孔腔，下达阴道右侧上 1/2 间隙，血供丰富。剖开标本见：腹膜后肿物呈分叶

状，切面呈实性、灰白色。术中出血量约 1200 ml，术中输注同型去白细胞悬浮红细胞 3.5 U，病毒灭活

冰冻血浆 450 ml，手术过程顺利。术中快速冰冻病理诊断：(盆腔包块)良性肿瘤。术后常规病理诊断：(盆
腔包块)检材镜下见细胞丰富区与稀疏区交替分布，瘤细胞呈短梭形或卵圆形，细胞密集增加，异型性明

显，核分裂可见(>4/10 HPF)，并见出血和坏死，肿瘤内血管丰富，呈血管外皮瘤样结构，病变为恶性孤

立性纤维性肿瘤。免疫组化结果：Vimentin(+)，STAT6(+)，Bcl-2(+)，CD34(+)，SMA(-)，α-lnhibin(-)，
Calretinin(-)，CD68(-)，CK-Pan(-)，EMA(-)，WT1(-)，Ki-67(阳性率 5%)，CD31(-)，FLI-1(-)，F8(-)，CK 
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19(-)，ERG(-)，CD99(-)，DOG1(-)，CD117(-)，S100(-)，Desmin(-)。患者术后接受了放疗和以蒽环类联

合烷化剂类药物为主的 6 个周期的化疗。术后半年电话随访，目前未见明确肿瘤复发及转移征象。 

1.2. 病例 2 

患者赵某某，女，40 岁，因“排尿、排便困难 10 天”，于 2024 年 8 月 7 日入院。CT 检查提示：盆

腔内巨大占位，大小约 12 × 13 × 15 cm，考虑左侧附件来源。2024 年 8 月 5 日曾于当地医院行腹腔镜检

查术，因术中见肿物位置特殊，有大血管、尿管、子宫动脉等结构与其粘连融合，并恶性肿瘤待排，转至

我院进一步手术治疗。妇检：阴道左侧壁可触及肿物膨出，因肿物压迫宫颈无法探及，子宫触诊不满意，

左附件区及盆壁触及一大小约 10 × 12 cm 包块，活动度欠佳，无压痛，右附件区未触及异常。术中见：

左侧肠管与同侧盆壁粘连，左侧骶韧带后方可见一大小约 20 × 15 × 15 cm 大小囊实性包块，包块隐约触

及起至左侧直肠子宫陷凹下方偏左侧盆壁，包块占满整个直肠子宫陷凹，固定，与周围器官(左侧输尿管

及左侧输尿管膀胱入口等)分界不清，表面尚光滑，布满迂曲大血管，无破溃。由于肿物与周围组织严重

固定，肿物表面及肿瘤组织内含丰富血管，无法完整剥除，术中送部分组织行快速冰冻病检。术中采取

髂内动脉结扎联合间断髂总动脉阻断术以减少术中出血量，完整切除肿瘤组织，期间因肿物与左侧膀胱

紧密粘连，分离过程膀胱破裂，术中请泌尿外科急会诊行膀胱修补术及切开左侧输尿管放置双 J 管术。

术后标本：盆腔肿物切面呈灰红组织、实性、质软，内见一大小约胆囊大小囊性包块，表面光滑，褐色，

壁韧，稍厚，未剖开。术中出血约 9000 ml，术中输注血制品 7300 ml，代血浆 2000 ml，晶体液 5500 ml，
尿量 2800 ml，手术顺利，术后送 ICU 复苏。术中快速冰冻病理诊断：(盆腔肿物)镜检见梭形细胞肿瘤，

细胞排列致密呈束状、旋涡状，核分裂像不易见，未见出血坏死，病变倾向平滑肌瘤，不排除高分化子

宫内膜间质肉瘤。术后常规病理诊断：(盆腔肿物)结合形态学、免疫组化表型及病理号 2406437 的盆腔肿

物切片，病变为孤立性纤维性肿瘤。由于分次送检肿物且较破碎，结合影像学，肿瘤大小为 15.9 cm × 11.8 
cm × 11.4 cm，肿瘤坏死小于 10%，核分裂象 < 4 个/10 HPF。未见脉管瘤栓及神经侵犯。免疫组化结果：

STAT6(+)，CD34(+)，Vimentin(+)，CD99(+)，α-Inhibin(-)，Desmin(-)，SMA(-)，P53(野生型)，ER(-)，PR(-)，
CD10(灶弱+)，Calretinin(-)，Ki-67 增殖指数约 5%。术后随访至今未见肿瘤复发征象，后续将继续随访。 

2. 讨论 

孤立性纤维性肿瘤(Solitary Fibrous Tumor, SFT)由 Klemperer 和 Robin 在胸膜原发性肿瘤中首次发现

并报道[1]。目前研究已证实了 SFT 是一种起源于 CD34+的树突状间叶细胞，且具有向纤维母细胞、肌纤

维母细胞、血管外皮细胞及血管内皮细胞分化的特性[2]。SFT 可发生于身体任何部位，最常发生于胸腔

内，其次为盆腔和腹腔内[3]。发生于盆腔腹膜后的 SFT 相对少见。本文报道 2 例均为盆腔腹膜后 SFT，
其中 1 例为原发于膀胱直肠间隙的盆腔腹膜后恶性孤立性纤维性肿瘤(Malignant Solitary Fibrous Tumor, 
MSFT)。本研究获得右江民族医学院伦理委员会批准(审批号：2025051401)。 

2.1. 临床特征 

SFT 以及 MSFT 患者的首发症状多数是以无痛性肿块或肿瘤生长部位疼痛为主，若肿块体积较大者

则可发生相应的压迫症状。本文病例 1 患者以“右下肢反复疼痛”首诊，CT 检查提示肿块与右侧下孖肌

分界不清，故考虑该患者右下肢反复疼痛为肿物压迫所引起。病例 2 患者出现“排尿、排便困难”症状，

术中见膀胱、直肠明显受压向右侧移位，故考虑该患者排尿、排便困难同样为肿物压迫所引起。部分患

者还会出现副肿瘤综合征、Doege-Potter 综合征(主要表现顽固性低血糖)、杵状指等，且肿瘤切除后低血

糖和杵状指症状均消失[4]。本文 2 例患者均未出现低血糖等其他症状。 
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2.2. 诊断 

CT 是识别 SFT 的首选初始诊断方法[5]。但 SFT 的影像学表现及临床表现均无特异性，确诊主要依

赖病理形态学特征及免疫表型，尤其是发生在胸膜外者，单从部位很难考虑到是 SFT，此时必须结合形

态学表现和免疫组织化学染色以助诊断[6]。本文病例中 2 位患者术中快速冰冻病理诊断分别为：良性肿

瘤，倾向卵泡膜细胞瘤(病例 1)；病变倾向平滑肌瘤，不排除高分化子宫内膜间质肉瘤(病例 2)。但术后常

规病理诊断均为 SFT，且病例 1 常规病理诊断为 MSFT。由此可见 SFT 的诊断较易出现误差，故需要通

过病理及免疫表型明确 SFT 的诊断。光镜下 SFT 中细胞致密区和细胞疏松区交错分布，由大小较一致的

短梭形或卵圆形细胞、分枝状血管和粗细不等的胶原纤维构成[7]。瘤细胞形态较温和，无明显异型性，

核分裂象少见，多呈无结构排列，或排列成束状、席纹状、鱼骨状、编织状等多种构型[7]。 
当肿瘤 > 10 cm 提示有恶性的可能，但肿瘤大小并不是 MSFT 的标志之一。2020 版 WHO 软组织病

理学分类中关于 MSFT 的诊断仍延续以往标准，主要有以下几点：① 细胞生长活跃，密集分布；② 细
胞多形性；③ 核分裂象多见，一般 > 4 个/10 HPF；④ 肿瘤性坏死。大部分学者认为 MSFT 的诊断除上

述四点外还可包括：① 肿瘤体积较大，直径 > 10 cm；② 浸润周围组织[8]。本文 2 例病例的病理从形

态学上均符合 SFT，病例 2 肿瘤大小为 15.9 cm × 11.8 cm × 11.4 cm，但其肿瘤坏死小于 10%，核分裂象 
< 4 个/10 HPF，未见脉管瘤栓及神经侵犯，未达 MSFT 诊断标准。而病例 1 肿瘤细胞异型性明显，核分

裂 > 4/10 HPF，并见出血和坏死，肿瘤内血管丰富，呈血管外皮瘤样结构，符合 MSFT 诊断。 
免疫组化对支持 SFT 的诊断很有帮助，因为 SFT 肿瘤细胞对 CD34 (90%~95%)、CD 99 (70%)和 Bcl-

2 (35%)具有免疫反应性，其中 CD34 是早期公认的比较特异和准确的标记[9]。但在侵袭性较强的 SFT 类

型中，该 CD34 的表达可能存在缺失[10]。此外，卡波西肉瘤、低度肌纤维母细胞肉瘤等低级别成纤维细

胞肿瘤同样会出现 CD34 弥漫性强阳性表现，这使得 CD34 在 SFT 鉴别诊断中的特异性大打折扣[11]。
CD34 和 Bcl-2 的联合阳性是 SFT 的高度特征性表现。然而其在多种间质来源肿瘤，包括成纤维梭形细胞

肉瘤、滑膜肉瘤等中 Bcl-2 均有表达，因此在 SFT 的诊断中，CD34 及 Bcl-2 的价值较为有限[12] [13]。
此外，NAB2-STAT6 融合基因对于 SFT 也是具有特异性的，该融合基因的检测可以有助于明确疑难 SFT
病例的诊断[14]。这一现象源于 STAT6-NAB2 转录产物的独特作用机制。该转录产物由 STAT6 的反激活

结构域替代 NAB2 至少一个抑制结构域后形成。STAT6 基因编码的细胞质蛋白，在正常情况下与定位于

细胞核的 NAB2 相互作用，通过与 EGR1 结合发挥转录抑制功能，而 NAB2-STAT6 融合产物则作为转录

激活因子，促使 EGR1 靶基因表达，导致 NAB2 主要靶点过表达。相较于其他肿瘤及正常组织，该转录

物向细胞核的易位致使其高水平表达，从而形成特征性的核 STAT6 免疫染色，对 SFT 的诊断具有关键

意义[15]。但是，由于分子测试的价格高昂，目前临床上普遍使用 STAT6 的免疫组化作为检测 NAB2-
STAT6 融合基因的替代物，故免疫组化结果中 STAT6 阳性对 SFT 也具有诊断意义[14]。本文 2 例病例的

免疫组化结果均为 CD34(+)，STAT6(+)，Vimentin(+)，符合 SFT 诊断。 

2.3. 治疗 

目前治疗 SFT 最主要的方法是手术完整切除肿瘤[16]。良性 SFT 通过切除有机会可以达到治愈，并

且手术完全切除、切缘阴性是保证 SFT 较好预后的关键因素[17]。由于盆腔腹膜后间隙解剖结构复杂，

毗邻髂血管、输尿管、骶神经丛及盆腔脏器，手术需在确保肿瘤完整性的同时，尽可能减少对周围重要

结构的损伤，这对手术技术提出较高要求并需做好万全的术前准备。 
术前可以通过增强 CT、MRI 及必要时 PET-CT 明确肿瘤范围、血供情况及其与邻近器官的毗邻关

系，必要时行血管造影以评估血管受累程度。由于肿瘤位置深在且可能侵犯周围结构，建议采取多学科

协助(MDT)的诊疗模式，由经验丰富的肿瘤外科、血管外科、胃肠外科、泌尿外科、妇科及影像科专家共
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同参与决策，必要时联合术中神经监测及血管重建技术，以提高手术安全性。 
术中需对关键结构进行充分的保护。在盆腔手术中，髂总/髂外动脉、静脉是出血高危区域，需提前

预控近远端，避免粗暴分离导致静脉撕裂。神经保护需重点注意避免损伤骶丛、闭孔神经及自主神经，

可减少术后排尿或性功能障碍，此外术前可以置入输尿管支架，避免术中误伤输尿管。 
对于本文报道的 2 例病例，笔者团队术前均采取了 MDT 诊疗模式，做好充足的备血等准备。术中均

优先处理供血血管，遵循“由外周向中心”的分离策略。为确保整块切除肿瘤，避免分块切除导致肿瘤

播散，肿瘤周围的淋巴结清扫是关键步骤，可帮助辨别血管分布及走向。尤其是第 2 例病例，术中发现

肿瘤表面及周围血供极其丰富，笔者团队使用了髂内动脉结扎(IIAL)联合间断髂总动脉阻断(ICIAO)的方

法，以此来减少术中出血量。 
髂内动脉是盆腔脏器及部分肿瘤的主要血供来源，结扎后可减少术中出血，尤其适用于丰富血供肿

瘤，如孤立性纤维性肿瘤、肉瘤、转移瘤等。结扎后盆腔侧支循环迅速建立，一般不会导致脏器缺血坏

死。回顾性队列研究[18]表明，IIAL 可以进一步降低术中出血量。周期性地阻断髂总动脉血流，可以进

一步减少盆腔及下肢手术区域的出血，同时，间断阻断可避免下肢严重缺血性损伤，在阻断期间，下肢

组织的代谢产物可在血流恢复时被带走，减少缺血再灌注损伤的风险。IIAL 减少肿瘤中心血供，ICIAO
控制周边渗血，尤其适用于侵犯髂血管或骶前静脉丛的肿瘤。 

目前，对于病情发展至晚期或出现转移的 SFT 患者，化疗往往是重要的临床干预手段之一。已有研

究成果显示，将曲贝替定与低剂量放疗联合应用，在 SFT 的治疗过程中展现出良好的效果[19]。低剂量

放疗可通过破坏肿瘤细胞 DNA，协同曲贝替定抑制转录因子、诱导肿瘤细胞凋亡的作用，从而增强整体

抗肿瘤效果。但值得注意的是，在临床实践与研究中，化疗方案在良恶性 SFT 治疗中的有效性尚未形成

明确结论。良性 SFT 通常以手术切除为首选治疗方式，化疗仅在肿瘤复发或无法切除等特殊情况下作为

备选，但目前缺乏充分的循证医学证据支持其疗效，而对于恶性 SFT，尽管侵袭性强、转移风险高，现

有基于蒽环类药物的化疗方案也难以满足理想的治疗预期。因根据术后病理及免疫组化结果，病例 1 患

者诊断为 MSFT，患者术后接受了放疗以及 6 个周期的化疗，目前未见明确肿瘤征象。另外，EGR1 作为

NAB2-STAT6 信号传导通路中的关键下游靶点，若能实现对 EGR1 的靶向干预，可有效阻断 STAT6 介

导的转录过程，促使肿瘤细胞凋亡，这可能为 SFT 患者带来更有效的治疗选择。 

2.4. 预后 

目前的研究大多认为 SFT 的形态学和生物学之间的关系并不密切。一些形态学上为良性的 SFT 肿瘤

可以表现出恶性肿瘤的生物学行为，常复发和发生转移，而一些形态学上为 MSFT 肿瘤也可以表现出良

性肿瘤的生物学行为[20]。故需要综合评估 SFT 肿瘤的预后。Demicco 等人提出的关于 SFT 的转移风险

评估模型，根据患者年龄、肿瘤大小和有丝分裂像将患者分为低、中、高风险[21]。本文病例 1 患者年龄

58 岁，肿瘤大小为 12.5 cm × 6.5 cm × 6 cm，核分裂象 > 4/10 HPF，属于 Demicco 模型高风险组；病例 2
患者年龄 40 岁，肿瘤大小为 15.9 cm × 11.8 cm × 11.4 cm，核分裂象 < 4 个/10 HPF，属于 Demicco 模型

中风险组。 
综上，虽然 SFT 的发生位置广泛，但原发于盆腔腹膜后的 SFT 较为少见。SFT 的确诊主要依赖其病

理形态学特征及免疫表型，CD34 和 Bcl-2 的联合阳性是 SFT 的高度特征性表现，但其诊断价值也较为有

限。NAB2-STAT6 融合基因对 SFT 的诊断具有关键意义。目前已知手术是 SFT 的首选治疗手段，术前建

议采取 MDT 诊疗模式，需做好充分的备血等术前准备。盆腔 SFT 肿瘤周围血管及血供丰富，术中采取

IIAL 联合 ICIAO 可降低术中出血量。此外，术中清扫淋巴结可充分暴露解剖结构以便更安全地进行 IIAL
及 ICIAO，同时也可以为其预后及辅助治疗提供进一步的依据。化疗方案在 SFT 治疗中的有效性尚未形
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成明确结论，EGR1 作为 NAB2-STAT6 信号传导通路中的关键下游靶点，可能为日后治疗 SFT 提供新的

思路及方法。虽然通过手术达到完整切除、切缘阴性的 SFT 预后较好，但 SFT 的复发及进展可能是缓慢

的，术后仍需长期管理及随访。 
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