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[摘　要] 为探讨原发鼻腔鼻窦内的孤立性纤维性肿瘤(solitar y f ibrous tumors，SFT)的临床特点、影像学特

点、病理表现、治疗及预后，进一步明确鼻腔鼻窦SFT的诊断要点，本文分析4例我院收治的原

发在鼻腔鼻窦内的SFT患者的临床资料，观察其组织学形态及免疫表型特征，并复习相关文献。

4例患者鼻腔内窥镜术后标本病理检查结果示：肿瘤位于黏膜下，具有假包膜，温和的梭形细胞杂

乱分布在胶原化的间质，可见细胞稀疏区及细胞致密区，肿瘤围绕明显的分支状血管，呈血管外

皮瘤样排列。胞质轻度嗜酸性，细胞核呈卵圆形，染色质细腻，核仁不明显。免疫表型结果示：

肿瘤细胞弥漫阳性表达STAT6(细胞核)和CD34，同时也阳性表达CD99和Bcl-2，不表达Desmin，

S-100，EMA，CK。Ki-67增殖指数约1%~5%。原发在鼻腔鼻窦内的SFT是一种交界或具有低度恶

性潜能的软组织肿瘤，临床上非常罕见，5%~10%的病例具有复发的可能性，因此，预后可能与肿

瘤是否完整切除密切相关。
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Abstract To investigate the clinical features, imaging features, pathological manifestations, treatment and prognosis of 

solitary fibrous tumors (SFT) originate in nasal cavity and paranasal sinus, and to further clarify the diagnostic 

points of SFT, the clinical data of 4 patients with SFT in the nasal cavity and paranasal sinus from our hospital 

were analyzed. The histological and immunophenotypic features of these tumors were observed and the related 

literatures were reviewed. Pathological examination of the specimens of four patients after endoscopic sinus surgery 

showed that under the microscope, tumors were submucosal and pseudoencapsulated. Bland plump spindle 

cells dispersed within a collagenous stroma, haphazard arrangement, hypercellular and hypocellular sclerotic 
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孤立性纤维性肿瘤(sol i tar y  f i brous tumors，

SFT)起源于间质细胞，而不是间皮，2013年WHO[1]

已将良性纤维间皮瘤或皮下纤维瘤命名为 S F T 。

SFT好发于浆膜，但也见于其他部位，如泌尿生殖

系统、纵隔、肺、外阴、眼眶、甲状腺、喉、唾液

腺、鼻咽部[2-3]。鼻腔鼻窦的SFT非常罕见[4]，我国

相关病例报道非常少，本文通过回顾性分析武汉大

学人民医院收治的4例鼻腔鼻窦SFT，并复习相关文

献，总结其流行病学、临床病理特征、免疫组织化

学、治疗及预后，以进一步了解该疾病。

1  临床资料

本文回顾性分析武汉大学人民医院2 0 1 7年至

2019年诊治的4例原发于鼻腔、鼻窦的SFT患者的

临 床 病 理 资 料 ( 表 1 ) 。 其 中 男 2 例 ， 女 2 例 ， 年 龄

32~53(平均44)岁。4例患者均因鼻塞、流脓鼻涕

逐渐加重而入院，病程0.5~3年，且MRI均显示为

软组织肿瘤性病变(图1)。2例患者位于鼻腔，2例

患者位于鼻腔及鼻窦(表1)。

鼻腔内窥镜术后标本经4%中性甲醛固定，常

规脱水，石蜡包埋，4 μm厚切片，HE染色，光镜

观察。免疫组织化学采用E nVi s i o n法进行染色，

所用抗体CD34，Bcl-2，CD99，STAT-6，S-100，

CK，EMA，Desmin及Ki-67均购自DAKO公司，均为

即用型抗体，操作步骤和抗原修复按试剂说明进行。

CD34和EMA主要表达于细胞膜或细胞质，Bcl-2，

STAT-6和Ki-67主要表达于细胞核，CD99主要表达

于细胞膜，S-100主要表达于细胞核和/或细胞质，

CK和Desmin主要表达于细胞质。以黄色或棕黄色

染色为阳性结果，并以磷酸盐缓冲液代替一抗作为

阴性对照，已知阳性切片作为阳性对照。

foci. There was a prominent branching vasculature around the tumor cells arranged as hemangiopericytoma-like. 

Tumor cells had scant eosinophilic cytoplasm, ovoid nuclei with fine chromatin, and inconspicuous nucleoli. 

Immunohistochemically, tumors were diffuse positive for STAT6 (nuclear) and CD34, also positive for BCL2 

and CD99, but non-reactive with desmin, S100, EMA and CK. The proliferation index of Ki-67 was about 1–5%. 

SFT in nasal cavity and paranasal sinus is a kind of borderline/low-grade malignant soft tissue tumor, which is 

extremely rare. About 5% to 10% of all SFTs have shown recurrence. Therefore, the prognosis may be closely 

related to the completeness of the surgical resection.

Keywords nasal cavity and sinus; solitary fibrous tumors; pathology

表1 4例鼻腔鼻窦SFT的临床病理学资料

Table 1 Clinical and pathological data of 4 cases of solitary fibrous tumors in nasal cavity and paranasal sinus

编号 年龄/岁 性别
肿瘤大 

小/cm
首发症状

免疫组织化学

CT/MRI
CD34 STAT-6 Bcl-2 CD99 S-100 CK EMA Desmin

Ki-67增

殖指数

1 32 女 直径1.5 cm

鼻塞流脓

涕半年，

加重1周

(+) (+) (+) (+) (−) (−) (−) (−) 1%

右侧鼻腔鼻

窦富血供 

肿瘤

2 50 男
4.0 cm× 

3.1 cm×2.5 cm

鼻塞3年，

加重1周
(+) (+) — — (−) — — — 5%

鼻腔肿瘤性

病变

3 53 女
5 cm× 

4 cm×3 cm
鼻塞3年 (+) (+) — — — (−) — — 2% 

鼻腔内软组

织恶性肿瘤

病变

4 41 男
5 cm× 

4 cm×2 cm
鼻塞1年 (+) (+) — (+) — — (−) (−) 5%

鼻腔鼻窦肿

块，考虑肿

瘤性病变

(+)：阳性；(−)：阴性；—：未做免疫组织化学。

(+): Positive; (−): Negative; —: No immunohistochemistry.
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肉眼观：肿瘤大体标本呈息肉样，切开均呈

灰白间红，质韧，直径 1 . 5 ~ 5  c m ( 表 1 ) ，未见明

确 坏 死 及 囊 性 变 。 镜 下 观 ： 4 例 肿 瘤 均 位 于 黏 膜

下，具有假包膜，温和的胖梭形细胞杂乱分布在

胶 原 化 的 间 质 中 ， 可 见 细 胞 稀 疏 区 及 细 胞 致 密

区，细胞稀疏区间质硬化明显，细胞稀少，杂乱

排列；细胞致密区，肿瘤细胞密集，可排列呈束

状 或 车 辐 状 ( 图 2 ) 。 以 上 病 例 局 部 可 见 明 显 的 分

支状血管围绕在肿瘤周围，呈血管外皮瘤样排列

( 图 3 ) 。 肿 瘤 细 胞 缺 乏 非 典 型 性 及 多 形 性 ， 胞 质

轻度嗜酸性，细胞核呈卵圆形，染色质细腻，核

仁不明 ( 图 4 ) 。其中1例肿瘤边缘及肿瘤内可见正

常鼻黏膜腺体穿插其中(图5)。未见病理性核分裂

象，均无肿瘤性坏死。

图1 鼻腔鼻窦富血供肿瘤(箭头)

Figure 1 Rich blood supply tumor of nasal cavity and paranasal 

sinuses (the arrow)

图2 肿瘤位于黏膜下，温和的胖梭形细胞杂乱分布在胶原

化的间质中，可见细胞稀疏区及细胞致密区(HE，×100)

Figure 2 Tumors are submucosal, and bland plump spindle 

cells dispersed within a collagenous stroma, haphazard 

arrangement, hypercellular and hypocellular sclerotic foci 

(HE, ×100)

图3 肿瘤围绕明显的分支状血管，呈血管外皮瘤样排列的

特征(HE，×200)

Figure 3 There is a prominent branching vasculature around the 

tumor cells arranged as hemangiopericytoma-like (HE, ×200)

图4 细胞质轻度嗜酸性，肿瘤细胞缺乏非典型性及多形性，

细胞核呈卵圆形，染色质细腻，核仁不明(HE，×200)

Figure 4 Tumor cells had scant eosinophilic cytoplasm, ovoid nuclei 

with fine chromatin, and inconspicuous nucleoli (HE, ×200)

图 5  肿瘤边缘及肿瘤内可见正常鼻黏膜腺体穿插其中

(HE，×100)

Figure 5 Entrapment of normal mucoserous glands at the edge 

or inner of the tumor (HE, ×100)
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免 疫 表 型 ( 表 1 ) 示 ： 肿 瘤 细 胞 弥 漫 阳 性 表 达

S TAT 6 ( 细 胞 核 ； 图 6 ) 和 C D 3 4 ( 图 7 ) ， 同 时 也 阳

性表达 C D 9 9 ， B c l - 2 ，不表达 D e s m i n ， S - 1 0 0 ，

EMA，CK。Ki-67增殖指数约1%~5%。

病理学诊断：原发鼻腔鼻窦的SFT。

2  讨论

SFT是一种少见的肿瘤，主要发生在胸膜或浆

膜，发病年龄9 ~ 8 6岁，主要通过手术切除 [ 5 ]。其

中发生在胸膜内的SFT有13%~23%为恶性，但发生

于胸膜外的SFT大多是良性的 [6]。头颈部的SFT相

对常见，但原发鼻腔鼻窦的SFT非常罕见，占鼻腔

肿瘤的比例<1%，2017年第4版WHO头颈部肿瘤分

类 [7]将SFT归为交界性/低度恶性潜能的软组织肿

瘤。目前认为SFT是一种好发于胸膜的纤维母细胞

性肿瘤，瘤细胞具有CD34+树突细胞分化，遗传学

显示12q重排，形成NAB2-STAT6融合基因[8]。

鼻腔SFT表现为缓慢生长的无痛肿块，如果有

症状，最常见的症状通常是鼻阻塞、鼻漏、间歇

性鼻出血和眼球突出。根据现有数据[9]，肿瘤直径

大小通常为2.8~8.0 cm。本文报道的病例症状表现

为鼻塞、流脓涕，病程持续0.5~3.0年，因症状逐

渐加重而就诊，肿瘤直径1.5~5.0 cm，大体呈息肉

状，通常为灰白间红，MRI显示为肿瘤性病变，但

不能明确肿瘤性质，与文献[9]报道的特征一致。

S F T 的最终诊断依赖于特征性的组织病理学

特征和特定的免疫组织化学标记。肿瘤位于黏膜

下 ， 具 有 假 包 膜 ， 温 和 的 梭 形 细 胞 杂 乱 分 布 在

胶原化的间质，可见细胞稀疏区及细胞致密区，

肿瘤围绕明显的分支状血管，呈血管外皮瘤样排

列。胞质轻度嗜酸性，细胞核呈卵圆形，染色质

细腻，核仁不明显。有一些镜下特征被认为是恶

性SFT的典型特征：核不典型、细胞增多、坏死、

核分裂象计数>4个/10 HPF[10]。此外，Zeitler等[4]

强调：对于局限于鼻腔和鼻窦的SFT，恶性病理学

并不意味着恶性行为。肿瘤细胞始终表达CD34，

Bcl-2及CD99[11]。但以上任何一个免疫标志物，也

可见于其他间叶源性肿瘤，因此，这些标志物并

不具有特异性，SFT一般不表达Desmin，S -100，

EMA和CK[12]。Schweizer等[13]首次利用免疫组织化

学法检测STAT 6蛋白代替融合基因的检测，结果

显示STAT 6细胞核弥漫强阳性的表达模式对于诊

断SFT具有比较高的敏感性和特异性。细胞核阳性

表达STAT6蛋白代表肿瘤特征性的NAB2-STAT6基

因融合[14]。近期研究[15]报道NAB2-STAT6基因融合

导致SFT中恒定出现12q13臂内倒位。SFT也有其

他的融合基因亚型，但是发生在鼻腔鼻窦的SFT主

要是NAB2-STAT6融合基因类型，断裂的位点在基

因NAB2的外显子4与基因STAT6外显子2之间 [14]。

STAT6诊断SFT具有非常高的敏感性和特异性，分

别为95%及98%，极少数其他间叶源性肿瘤细胞核

与胞质偶可表达STAT6[16]。

鼻腔SFT的鉴别诊断应包括神经鞘瘤、血管球

周细胞瘤、高分化纤维肉瘤 [ 3 ]。此外还需与梭形

细胞血管瘤、梭形细胞黑色素瘤及恶性SFT鉴别。

1 )神经鞘瘤：发生于鼻腔内的神经鞘瘤镜下也可

见梭形细胞束状排列形成的致密区与间质水肿形

成的疏松区，但神经鞘瘤可见玻变的厚壁血管，

且肿瘤细胞表达S -100，可鉴别。2)血管球周细胞

瘤：鼻腔鼻窦型血管球周细胞瘤镜下可见肿瘤细

胞呈短束状紧密排列，被薄厚不均的血管分隔，

应与之鉴别，但其细胞强表达SMA，β-catenin(细

胞核)，不表达STAT6，CD34和Bcl-2，可鉴别。3)

图6 肿瘤弥漫阳性表达STAT6(EnVision，×100)

Figure 6 Tumors are diffuse positive for STAT6 (EnVision, 

×100)

图7 肿瘤阳性表达CD34(EnVision，×100)

Figure 7 Tumors are positive for CD34 (EnVision, ×100)
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梭形细胞血管瘤：镜下主要由海绵状血管瘤样区

域和实性梭形细胞区域2种成分构成，2种成分比

例不等，但其肿瘤细胞不表达STAT6和Bcl-2，可鉴

别。4 )梭形细胞黑色素瘤：黑色素瘤的梭形细胞

镜下类似于成纤维细胞，细胞呈不规则状，常有

清楚的核仁，但其肿瘤细胞表达HMB45，Melan-A
及 S - 1 0 0 ， 镜 下 表 现 及 免 疫 组 织 化 学 均 可 鉴 别 。

5 ) 恶性 S F T ：核不典型、细胞增多、坏死以及每

10 HPF有4个以上的核分裂象是恶性SFT的典型特

征，可与之鉴别。6 )高分化纤维肉瘤：瘤细胞有

异型性，核分裂象>4个/10 HPF，可见坏死，可与

之鉴别。

研究[17-20]显示：鼻腔SFT大多采取鼻腔内窥镜

手术切除，术后未接受其他辅助治疗，术后随访3
个月至3年，均无复发及转移。因此，SFT通常表

现为惰性的临床病程，外科手术是主要的治疗手

段，完整切除后预后很好。术后局部复发和转移的

病例很少。但也有研究 [3]报道了2名患者接受了术

后辅助放射治疗，1名患者接受了鼻咽残余物的栓

塞治疗。如果患者外科阳性切缘、年龄≥55岁、组

织学出现恶性特征及肿瘤直径在10 cm以上应视为

危险因素，预示临床预后更差 [8]。本文报道的4例

患者，均采取鼻腔内窥镜切除术，分别随访3~30
个月，术后状况良好，未接受其他辅助治疗，均

未发生复发及转移。因此，患者手术切除肿瘤后

应长期随访。

综上，本文4例鼻腔鼻窦SFT患者镜下未见病

理性核分裂象，均无肿瘤性坏死，且Ki-67增殖指

数为1%~5%，经鼻腔内窥镜手术切除后，术后状

况良好，均未见复发及转移。组织学及免疫组织

化学均支持SFT。
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