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摘  要 

眼眶孤立性纤维瘤(Orbital solitary fibrous tumor, OSFT)是一种来自于间质性梭形细胞的罕见眼眶肿

瘤，可发生于眼眶各个部位，因部位不同有不同的临床表现，可有眼球突出，运动受限，视力下降等。

男女发病无明显差异，发病年龄广泛，病程较长。眼眶孤立性纤维瘤需与多种眼眶肿物相鉴别，但其临

床表现和影像学特征不明显，其确诊主要依靠病理检查，免疫组化有较高的特异性。OSFT的治疗方式主

要是手术切除，因其恶变和复发可能，密切随访至关重要。由于该疾病罕见，对眼眶肿物进行鉴别诊断

时多被忽视，现报道一例眼眶孤立性纤维瘤患者及其诊疗过程，并且就OSFT的临床表现、影像学改变、

病理特点进行分析讨论，加深对该疾病的认知，以期为同道临床诊治提供思路及参考。 
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Abstract 
Orbital solitary fibrous tumor (OSFT) is a rare orbital tumor originating from mesenchymal spindle 
cells, which can occur in various parts of the orbit and present with different clinical manifestations 
depending on the location, including proptosis, limitation of extraocular muscle movements and 
blurred vision. There is no significant difference in incidence between males and females. The age 
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of onset varies widely, and the clinical course is long. Orbital solitary fibrous tumor needs to be 
differentiated from various orbital tumors, however, as clinical signs and radiological features are 
not distinctive, the histological examination plays an important role in the diagnosis, with immuno-
histochemistry exhibiting a higher specificity. The primary treatment modality for OSFT is surgical 
resection, and due to the potential for malignant transformation and recurrence, close follow-up is 
essential. Given the rarity of this disease, it is frequently overlooked in the differential diagnosis of 
orbital masses. Here, we present a case of orbital solitary fibrous tumor, including the patient’s di-
agnostic and treatment process, and provide an analysis and discussion of the clinical presentation, 
imaging findings, and pathological characteristics of OSFT. This report aims to enhance the under-
standing of the disease and to offer insights and references for fellow clinicians in the clinical man-
agement of similar cases. 
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1. 引言 

孤立性纤维性肿瘤(Solitary fibrous tumor, SFT)是一种罕见的间质性梭形细胞肿瘤，于 1931年由Klem-
perer 和 Rabin 首次在胸膜中发现[1]。它可以发生在身体的许多部位，包括脑膜、口腔、心包、腹膜、肾

脏和肝脏，最多见于胸膜，其中发生在眼眶极为罕见，可影响眼眶的任何部位，包括泪腺窝、结膜、眼睑

或泪道引流系统[2]-[7]。眼眶孤立性纤维瘤(Orbital solitary fibrous tumor, OSFT)首次发现于 1994 年[8]，
约占眼眶肿物的 0.5%，属于交界性肿瘤，通常为良性，偶尔会有恶性倾向，如向邻近组织浸润、复发或

转移[9]，发病年龄较广，多见于中年患者，也可见于儿童，无性别差异，病程较长，最长可有 20 余年。

临床表现多与肿瘤位置相关，可有无痛性眼球突出，眶缘触及肿物，眼球运动受限，视力下降等表现。

影像学检查是其重要诊断手段，确诊依赖于病理检查及免疫组化，治疗主要为尽量完整地切除肿物，因

其有复发、恶变可能，还需要密切随访。 

2. 病例资料 

患者女性，65 岁，发现右眼肿物 10 年，患者于 10 年前出现眩晕症，于外院行脑部 CT 检查偶然发

现眼部异常，经眼眶 CT 检查发现右眼肿物，眼部无明显症状。随访间断进行，行眼眶 CT 检查肿块大小

无明显改变。2019 年眩晕症复发，眼眶 CT 示肿块长大，右眼出现眼部肿胀伴眼痒、头痛。于 2023 年 02
月 27 日往我院门诊就诊，眼部检查：右眼视力 0.4，眼睑轻红肿，结膜轻充血，鼻侧红色新生物，头部

伸入角膜 3 mm，角膜透明，瞳孔圆，直径 3 mm，对光反射灵敏，前房不浅，晶体混浊，眼底视盘界清，

网膜平。右眼球向内、外转受限，其余各方向运动不受限。左眼视力 0.5，眼睑无红肿，结膜无充血，角

膜透明，瞳孔圆，直径 3 mm，对光反射灵敏，前房不浅，晶体混浊，眼底视盘界清，网膜平。左眼球运

动灵活。眼压：右眼 15 mmHg 左眼 12 mmHg。右眼球突出，眼球突出度 18 mm > −98 mm < −12 mm。辅

助检查：行多排螺旋眼眶 CT 平扫＋三维重建检查提示：右侧眼球后方软组织区占位，血管瘤？(见图 1) 
3.0T 磁共振平＋增(眼眶)检查：右侧眼眶内球后肌锥内可见一占位性病变，边界清楚，大小约为 36 * 23 
mm，与眼环相比，T1WI 为等信号，T2WI 为混杂信号，信号欠均，Gd-DTPA 增强扫描后病灶呈渐进性
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强化，视神经受压移位，眼外肌、眼球亦受压移位。眼眶骨质未见明显破坏。提示右侧眼眶内球后肌锥

内占位性病变，考虑为眼眶血管瘤(见图 2)。诊断为：右眼眼眶肿物，右眼翼状胬肉，双眼老年性白内障。

治疗方案：于 2023 年 03 月 09 日全麻下行右眼眶肿物切除术，术中做内上眉下皮肤切口及外下穹隆结膜

切口，分别从两处切口处分离肿物，完整取出肿物，大小约 38 * 26 mm，色偏白，质韧，有包膜。术后

病理镜下所见：由梭形细胞构成，血管增生，间质胶原增生，周围界限清。病理诊断：“右眼眶肿物”梭

形细胞肿瘤，待免疫组化明确诊断。免疫组化结果：SMA (−)，S-100 (−)，K-67 (<5%+)，BCL-2 (+)，EMA 
(−)，CD34 (+)，NF (−)，Pan-trk (−)。“右眼眶肿物”梭形细胞肿瘤，结合免疫组化考虑孤立性纤维性肿

瘤。注：孤立性纤维性肿瘤为中间型/低度恶性肿瘤，建议随诊、随访(见图 3)。术后专科检查：右眼视力

0.4，眼睑无肿，结膜无充血，角膜透明，瞳孔圆，直径 3 mm，对光反射灵敏，前房不浅，晶体混浊，眼

底视盘界清，网膜平。右眼球向内，外转明显较前好转，其余各方向运动不受限。左眼球运动灵活。眼球

突出度：10 mm > −98 mm < −12 m。该患者术后随诊 21 个月无复发。 
 

 
Figure 1. Orbital CT image of this patient before surgery 
图 1. 术前眼眶 CT 图片 

 

 
Figure 2. Orbital MRI image of this patient before surgery. 
图 2. 术前眼眶 MRI 图片 
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Figure 3. Photograph of the completely removed tumor and pathological photograph. 
图 3. 完整取出的肿物图片及病理图片 

3. 讨论 

OSFT 是一种罕见的眼眶肿瘤，来源于间叶组织的梭形细胞，该细胞能够分化为内皮细胞、周细胞或

者成纤维细胞[10] [11]。可以发生在眼眶的任何部位，也可发生眼部其他组织如结膜、泪腺窝、泪囊、眼

睑、睫状体平坦部色素外层等[12]-[14]。 
OSFT 患者临床表现多与肿瘤位置相关，可有无痛性眼球突出，眶缘触及肿物，眼球运动受限，自发

性眼眶周围疼痛或压痛等，若累及视神经可能会出现视力明显下降，甚至失明，眼底检查通常不明显，

但部分患者因眶内压、眼压升高而出现血管扩张、视盘及黄斑水肿、视神经萎缩等表现[15]。OSFT 比胸

膜 SFT 更难以预测预后，因此，探讨该肿瘤的临床特点、发病机制及诊断具有深远的临床意义。 
OSFT 的发病机制目前仍不明确，有研究表明录抑制基因 NAB2 与转录激活基因 STAT6 的融合基因

NAB2-STAT6 作为一个新的癌基因参与了 SFT 的发生过程，目前已发现多个 NAB2-STAT6 的变异亚群

[16]，这些亚群是否具有不同的临床意义还有待进一步研究证实。还有研究表明，在 SFT 发生过程中，

AMPA 离子能谷氨酸受体 2 (Glutamate receptor 2 ionotropic AMPA, GRIA2)高表达。GRIA2 在一些肿瘤中

可以介导细胞增生[17]，但 GRIA2 对疾病发展及预后是否有影响还需进一步的研究。 
影像学检查在眼眶肿物的诊断中至关重要。OSFT 的 B 超检查表现为边界清晰，形态欠规整，低回

声，内部不均匀的改变。CT 多显示为边界清晰、类圆形的、与脑皮质等密度的占位，一般不伴骨质破坏，

有丰富的血流信号，增强显示均匀或不均匀强化，有“快进慢出型”或“延迟强化”[18]。长期存在的

OSFT 还可能导致邻近骨的重塑，这种改变在 CT 上可以进行分析[19]。CT 增强扫描中也可见均匀或者不

均匀的强化，有时可见内部增粗的条状血管，OSFT 内部富含血管。MRI 是对肿物位置、范围以及术后随

访进行分析的最佳手段。OSFT 的 MRI 多表现为：与眼环相比，T1WI 为等信号，T2WI 为混杂信号，信

号欠均，T2WI 信号不均匀反映了其富含胶原纤维组织，细胞分布浓密，囊变等特性。增强 MRI 可见病

灶均匀或不均匀信号强化，多呈Ⅲ型快进快退的时间–信号曲线(TIC)变化[20]，也有呈Ⅱ型 TIC 变化，

即速升平台型：早期强化不明显，随时间的推移，静脉期和延迟期对比剂持续性强化，但强化程度随时

间逐渐减低[21]，这是 OSFT 的重要特征[22]。该变化与肿瘤的血流动力学特点和对比剂在肿瘤组织中的

分布及清除方式相关，其中肿瘤血管的成熟度和完整性、细胞外基质的比例以及肿瘤的血管渗透性都对

MRI 增强方式有影响。这些影像学特征对于诊断和评估 OSFT 的生物学行为有一定的参考价值。此外，

OSFT 也可有肿瘤内囊变、钙化灶表现[23]。在大多数情况下，病变发生在肌锥外，并局限于眶内上象限

和眶内下象限，部分病例的病变可能在眶肌锥内，本病例就是较为罕见的肌锥内外均有累及的 OSFT。 
由于 OSFT 的临床表现和影像学特征不明显，组织学检查尤为重要。大体病理下，OSFT 呈黄白或灰

白色，边界清晰，有包膜。光镜下，可见具有间质胶原沉积、扩张的分枝状血管，散在梭形细胞密集区。
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单靠显微镜下特征改变不足以确诊 OSFT，还需进一步行免疫组化分析。OSFT 细胞通常对特定的标记物

呈阳性，如 CD34 和 STAT6，并且对 vimentin、S-100 蛋白、孕激素受体(PR)、P53、BCL-2 和 Ki-6 呈不

同程度的阳性[24]。最近在 12 号染色体上发现了 NAB2-STAT6 融合基因，这不仅是了解 OSFT 分子发病

机制的重要一步，也增加了 OSFT 诊断的可能性[25]。CD34 是一种在内皮细胞和造血祖细胞上表达的抗

原，染色呈弥漫性和强阳性，被认为是 OSFT 最有诊断价值的免疫组织化学生物标志物。OSFT 对 CD34
染色高度敏感，但特异性较弱。虽然 BCL-2 在 SFT 中表达非常高，但在大多数恶性间皮瘤中表达为阴性。

因此，整合这两种免疫组化标记物可以提高诊断的准确性[26] [27]。此外，p53 的强阳性高表达和 Ki-67 > 
10%的高表达与较差的预后和肿瘤的侵袭性行为相关。在本例患者中，免疫组化 IHC 染色(CD34+, BCL-
2+)与以往报道的大多数 OSFT 病例一致，Ki-67 < 5%，提示肿瘤生长缓慢，侵袭性行为较弱。 

OSFT 是罕见的眼眶肿瘤，在临床上需与其他常见的眼眶肿瘤相鉴别。海绵状血管瘤是成年人最常见

的良性眼眶病变。海绵状血管瘤在 T1WI 上与 OSFT 一样表现为等强度，但与 OSFT 不同的是，海绵状

血管瘤在 T2WI 上表现为明显高强度，增强 MRI 显示为渐进性增强[28]，而 OSFT 增强则呈快进快退型

或速升平台型变化[20] [21]。OSFT 还可显示为一条供给动脉形成一个蒂，进入肿瘤并呈放射状分支，这

在海绵状血管瘤中并不常见[29]。本例患 MRI 检查显示增强扫描后病灶呈渐进性强化，因此影像学检查

怀疑为眶血管瘤，再次说明 OSFT 影像学检查的多变性，影像学检查只能作为参考，最终诊断仍需病理

检查。眼眶皮样囊肿是一种发展缓慢的先天性良性肿瘤，多位于眼眶外上方，MRI 呈囊样改变且增强无

强化，而 OSFT 的 MRI 多呈实性改变，增强可强化，影像学改变可作为鉴别点之一，皮样囊肿的免疫组

化中 P63 和 Keratin 呈阳性表达[30]。神经鞘瘤是神经源性的良性肿瘤，在眼眶肿瘤中相对常见，与 OSFT
均属于 CD34+的肿瘤。二者都表现为 T1WI 呈等或稍低信号，T2WI 上肿瘤信号多不均匀，可为等、低及

高信号，增强后 T1WI 部分实性明显增强，神经鞘瘤边界更为清晰[31]。其鉴别主要依靠病理免疫组化检

查，免疫组化中，神经鞘瘤的 S-100 强阳性高表达，而 OSFT 则无此改变。神经纤维瘤也可表现局灶性

BCL2 和 CD34 阳性，S-100 蛋白强阳。眼眶纤维组织细胞瘤是一种罕见的来源于间质组织的恶性肿瘤，

免疫组化中 CD68 及 CD163 常为阳性表达[32]。在影像学检查中，OSFT 可能难以与其他眼眶病变区别，

其确诊主要还是依靠病理检查及免疫组化。 
OSFT 患者影像特征多不典型，术前分析、选择合适手术方式以及手术入路对完整切除肿瘤、防止肿

瘤复发具有重要意义。不适当的手术入路会导致肿瘤无法完整切除而复发，因此术前对于患者进行手术

入路的设计非常重要，本例患者肿瘤较大，横跨肌椎内外，从鼻上至颞下，因此考虑做双切口对肿瘤进

行充分的分离。右眼外眦切开 5 mm，下穹隆颞侧结膜切口，长约 2 cm，以及，眉毛下方偏鼻侧做一长约

2.5 cm 皮肤切口，分别从两处切口处分离肿物，完整取出肿物(见图 3)。 
诊断为 OSFT 的患者，无论肿块是否完整去除，都应该长期密切随访，有病例报道 OSFT 患者在 41

年后出现肺部转移，应告知患者有长期复发和转移的可能性，并鼓励他们即使出现最轻微的症状或变化

也应立即就医。医生还应长期密切跟踪和监测这些患者，并定期进行影像学检查以监测是否有转移[33]。
本例患者 OSFT 生长缓慢，未表现出任何侵袭性行为。然而，Thompson 等人报道了一种结合患者年龄、

肿瘤大小和有丝分裂活性来预测转移风险的 SFT 风险预测模。该风险预测模型基于年龄 > 45 岁，肿瘤

大小 > 3 cm，肿瘤坏死，有丝分裂 > 4/2 mm2，中度至高度细胞增生，中度至重度多形性。每个变量为

1 分，分为四个复发风险组：极低(0 分)，低(1~2 分)，中级(3~4 分)和高(5~9 分) [34]。低危患者未发生任

何转移，而中危组 10 年转移风险为 10%，高危组 5 年转移风险为 73%。根据上述标准，该病例可视为中

度风险。定期的长期随访是必要的，即使我们的病例在 21 个月随访期中没有显示任何肿瘤复发的证据。

OSFT 复发后进展更快，也更易有侵袭性，若 OSFT 复发或者恶变，应该尽量再次手术完整切除肿物，有

研究表明，放射治疗对 OSFT 有效[35] [36]，Jackson 等人在广泛回顾了迄今为止报道的所有 OSFT 病例
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后，建议对于未完全切除、组织学上呈阳性边缘的恶性 OSFT 应采用辅助眼眶放射治疗，而靶向化疗则

保留用于全身转移的治疗。此外，每 3~5 年对良性和恶性 OSFT 进行连续的影像学检查，甚至建议终身

复查，间隔时间逐渐延长。因此，在此建议若无法完整切除肿物，也可考虑辅助放疗，术后一定要定期

随访。 
本研究遵循了《赫尔辛基宣言》的原则，尊重患者的自愿参与和知情同意权。所有病例均由患者或其

法定代理人知情同意后参与。病例资料收集过程中，已采取匿名处理，确保患者个人信息的安全和隐私。 
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