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  骨化纤维瘤（ossifying fibroma，OF）是口腔颌面

部最常见的纤维性骨性病变［1］。OF好发于下颌骨，

生长缓慢，边界清晰。尽管OF为良性病变，但部分

病例表现出局部侵袭性生长，甚至导致骨质破坏和

面部畸形［2⁃4］。动脉瘤样骨囊肿（aneurysmal bone 
cyst，ABC）是一种良性、膨胀性和溶骨性骨病变，以

多房囊腔结构和充满血液的腔隙为特征［5］。其中颌

骨发病率约占2% ~ 6%，好发于青少年（10 ~ 20岁），

可分为原发性和继发性［6⁃7］。本文报道1例巨大颌骨

OF 合并 ABC 的病例，旨在提高临床医师对这一复

杂病变的认知，减少误诊和漏诊。

临床资料

  一、一般资料

  患者，女，14岁，2024年 2月无诱因发现左下牙

龈肿胀伴疼痛，间断渗血，左侧颌面部肿胀迅速，到
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当地医院就诊，因年龄原因建议观察，口服中药治

疗（具体成分不详，2 个月前停药），自述效果不佳。

遂于 2024年 4月 6日到上海市奉贤区奉城医院口腔

颌面-头颈肿瘤科就诊，经穿刺病理及免疫组化检

查，结果显示（左下颌骨）纤维骨性病变继发囊性

变，考虑骨化性纤维瘤合并囊性变。患者一般状况

良好无系统疾病史，无外伤及手术史，无家族遗传

病。本研究通过上海市奉贤区奉城医院伦理委员

会批准［批准文号：（2025）奉医伦审第（045）号］，患

者获知情同意并签署知情同意书，患者信息已进行

去标识化处理以保护隐私。

  二、检查

  1. 专科检查：患者面型左右不对称，左下颌骨

膨隆，膨隆范围向上至左眼角水平，向下至左下颌

骨下缘，向外至左耳后 2 cm，向内至左鼻翼旁，推挤

左侧鼻翼偏右，左唇及口角向前牵拉变形，肿物大

小约 20 cm × 15 cm（图 1），触诊质硬，无痛，表面皮

肤可见紫红色毛细血管增生，张口度 1.5 cm，左侧未

触及颞下颌关节，右侧颞下颌关节无弹响及杂音。

口内检查可见全口卫生条件差，左下颌骨膨隆，44⁃
46位于牙弓内，其余牙均移位。肿物推挤左下颌牙

列向右移位，36⁃43向右移位紧邻44⁃46，左下颌肿物

向上至 24⁃26牙合平面，向下越过下颌前庭沟向外膨

胀性生长，表面可见结节样增生物，呈紫红色，触诊

质软，稍有疼痛。双侧颌下及颈部未及明显肿大淋

巴结。舌体无麻木，舌活动正常。左眼睑闭合完

全，喝水漏水，上下唇无法闭合，左下唇麻木。左侧

听力较对侧无异常。左面部麻木。

  2. 辅助检查：穿刺结果提示左下颌骨占位，纤维

骨性病变继发囊性变，首先考虑骨化性纤维瘤伴囊

性变。增强CT结果显示，左下颌骨正常结构消失骨

质明显膜隆，过中线，边界欠清，左侧颞颌关节受累

（图2A），左侧咀嚼肌肿胀，间隙显示不清，左侧上下牙

列排列异常，病变范围约13.6 cm × 11.1 cm × 13.4 cm，

呈多房状不规则低密度影，多发斑块状钙化影（图2B），
邻近软组织受压、推移，左侧口咽腔略变窄，压迫气

道，左侧颈外动脉外移改变（图 2C），边缘可疑蛋壳

样改变，病灶内多发骨性分隔样改变，分房大小不

一，病灶颊舌侧囊壁局部菲薄，欠连续，神经管显示

不清，周围软组织稍增厚，左颊部软组织少许积气。

  三、诊断与鉴别诊断

  根据临床表现、影像学资料、穿刺结果等辅助

检查，考虑诊断为OF合并ABC。
  四、治疗

  考虑肿瘤范围较大，建议先行栓塞治疗后行手

术治疗。遂于 2024年 5月 8日在上海交通大学医学

院附属第九人民医院介入科行左面部肿物栓塞治

疗，栓塞左下牙槽动脉及颌内动脉病灶主要供血分

支（图 3）。栓塞后到上海市奉贤区奉城医院治疗，

术前麻醉评估，排除手术禁忌证，考虑到患者年龄

及切除范围较大等综合因素，本次手术切除肿物同

时行软组织修复，行左下颌骨肿物扩大切除+左下

颌骨有节段切除+左股前外皮瓣修复术+血管吻合+
气管切开术。吻合面动脉及面总静脉，术后进 ICU，

术后 4 h 发现动脉危象，上台探查，发现面动脉栓

塞，检查发现无手术因素，重新吻合甲状腺上动脉，

手术顺利（图4）。

  五、治疗结果、随访及转归

  患者术后愈合良好，术后 2 周拆线出院。病理

报告：左下颌骨、髁突病变结合临床、影像学，符合

骨化性纤维瘤，合并显著ABC形成，部分细胞增生活

跃，多灶破坏骨皮质（图 5A）。切缘（前、内、咽旁、牙

龈、咬肌、翼内肌）均阴性。CD31阴性（图 5B），EST
相关基因（ETS⁃related gene，ERG）阳性（图 5C），平滑

肌肌动蛋白（smooth muscle actin，SMA）阳性（图

5D），CD34 血管阳性（图 5E），葡萄糖磷酸变位酶 1
（phosphoglucomutase 1，PGM1）组织细胞阳性（图

5F），荧光原位杂交：泛素特意性蛋白酶（ubiquitin⁃
specific protease 6，USP6）基因重排阴性。术后 2 周

可见患者伤口愈合良好（图6A）。术后3个月（图6B）
及半年复查（图 6C）无复发。术后 1年复查，伤口愈

合良好（图6D），磁共振提示无复发（图6E）。

讨  论

  一、颌骨固化纤维瘤及动脉瘤样骨囊肿概述

  颌骨OF是一种良性纤维-骨性病变，由纤维组

图 1 巨大骨化纤维瘤（OF）合并动脉瘤样骨囊肿（ABC）患者术前照

片 A：侧面照；B：手术切口设计。

A B
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图 2 巨大骨化纤维瘤（OF）合并动脉瘤样骨囊肿（ABC）患者术前影像学资料 2A：肿瘤侵犯颞下颌关节；2B：肿瘤呈多房状不规则低密度影，

多发斑块状钙化影；2C：肿物压迫气道。图 3 巨大骨化纤维瘤（OF）合并动脉瘤样骨囊肿（ABC）患者术前面部肿物栓塞治疗影像 3A：栓塞前；

3B：栓塞后。图 4 巨大骨化纤维瘤（OF）合并动脉瘤样骨囊肿（ABC）患者手术过程照片 4A：术中；4B：手术切除的原发灶；4C：缝合后正面观。

2B2A 2C 3A

3B 4A 4B 4C

图 5 巨大骨化纤维瘤（OF）合并动脉瘤样骨囊肿（ABC）患者病理及免疫组化结果 A：肿物标本镜下观（苏木精-伊红）；B：CD31阴性（免疫组

化）；C：EST相关基因（ERG）阳性（免疫组化）；D：平滑肌肌动蛋白（SMA）阳性（免疫组化）；E：CD34阳性（免疫组化）；F：葡萄糖磷酸变位酶 1
（PGM1）阳性（免疫组化）。

FE
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织和不同比例的矿化组织构成。该病变具有明确

的边界，通常呈膨胀性生长，严重时可导致颌骨变

形及功能障碍［8⁃9］。根据世界卫生组织（World 
Health Organization，WHO）最新分类（2017），颌骨OF

图 6 巨大骨化纤维瘤（OF）合并动脉瘤样骨囊肿（ABC）患者术后随访图像资料 A：术后 2周正面像；B：术后 3个月复查正面像；C：术后半年

复查正面像；D：术后1年复查正面像；E：术后1年复查磁共振影像。

EA C DB
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可分为：传统型骨化纤维瘤（conventional ossifying 
fibroma，COF）、青少年小梁状骨化纤维瘤（juvenile 
trabecular ossifying fibroma，JTOF）和青少年沙瘤样

骨化纤维瘤（juvenile psammomatoid ossifying fibroma，
JPOF）［10］。其中，青少年型（JTOF和 JPOF）更具侵袭

性，常见于儿童和青少年。传统型（COF）好发年龄是

20 ~ 40岁，青少年型好发于10 ~ 20岁。女性与男性

的发病率比例为 1.5∶1，下颌骨比上颌骨更常见［11⁃12］。

ABC是一种良性但具有局部侵袭性的骨病变，约占

所有颌骨病变的 1% ~ 2%，可分为原发性ABC（约占

70%），即无明确诱因，可能与 USP6 基因重排（如

CDH11⁃USP6 融合）相关［5⁃7，13］。继发性 ABC（约占

30%）则是继发于其他骨病变，如OF、骨巨细胞瘤和

骨纤维异常增殖症等，以儿童和青少年多见［14］。

  二、鉴别诊断

  1. 骨纤维结构不良（fibrous dysplasia，FD）：多发

生于青少年，生长缓慢，青春期后可停止生长，X线/CT
提示边界不清，呈“毛玻璃样”改变，病理提示纤维

组织中含不规则编织骨（“字母形”骨小梁），无成骨

细胞镶边；而OF的骨小梁周围可见成骨细胞排列。

  2. 骨肉瘤（osteosarcoma）：恶性，生长迅速，伴疼

痛及神经症状，影像学边界不清，骨皮质破坏，可见

“日光放射状”骨膜反应或软组织肿块，病理肿瘤细

胞直接形成类骨组织，核分裂活跃。

  3. ABC：膨胀性、多房性病变，影响学多房性“肥

皂泡样”改变，病理见充满血液的腔隙，间质中可见

多核巨细胞，缺乏成熟骨化。

  4. 巨细胞病变（如中央型巨细胞肉芽肿）：颌骨

膨胀性病变，影像学见多房性或单房性透亮区，边

界清晰或模糊。病理见大量多核巨细胞分布于纤

维或出血背景中，缺乏OF的层状骨结构。

  三、巨大下颌骨骨化纤维瘤合并动脉瘤样骨囊

肿相关文献复习

  通过 PubMed、Scopus 和 Web of Science 进行的

文献全面检索仅发现了 7 例类似的报道，病程 8 个

月至 2 年，均为无痛性缓慢性增长，年龄 7 ~ 12 岁，

随访时间 2个月至 7年，未见复发［15⁃18］。本病例的特

点是有突然快速增长的过程，且肿瘤较之前文献报

道的肿瘤范围大，并且压迫气道，临床表现初步判

断为恶性肿瘤或良性肿瘤恶变，对于此类疾病最佳

的选择为穿刺活检而不是切取活检，因为切取活检

有可能有大出血的风险，同时增加窒息风险。

  通过查阅以往文献，OF 合并 ABC 治疗方式包

括手术治疗和辅助治疗［19⁃20］。手术治疗包括以下

3种：（1）刮治术，适用于较小病变，但有较高复发风

险；（2）整块切除术，适用于较大病变或复发病例，

可降低复发率；（3）功能性手术，考虑颌骨重建和功

能保留。辅助治疗选择动脉栓塞（术前减少出血或

无法手术者）、硬化治疗（如无水乙醇注射）［21⁃22］。本

病例较为特殊，因为肿瘤范围较大，且增长迅速，无

法排除恶变可能，同时有大出血的风险，可能危及

生命，所以不适合单纯刮治术或硬化剂注射术。因

患者还未成年，且术后有复发的风险，所以不适合

一期骨重建。为减少术中出血风险，术前请介入科

行左面部肿物栓塞治疗，栓塞左下牙槽动脉及颌内

动脉病灶主要供血分支。因肿物压迫气道，术前请

麻醉科评估，最终清醒下插管后全身麻醉，行左下

颌骨肿物扩大切除+半侧下颌骨切除+左股前外皮

瓣修复术+血管吻合+气管切开术。患者术后动脉

危象，面动脉栓塞，重新吻合甲状腺上动脉与股前

外皮瓣动脉，分析原因可能是栓塞颌内动脉及下牙

槽动脉后血流动力学变化导致面动脉灌注不足。

对于此类病情复杂的病例，不仅要考虑患者的全身

情况，更要注重多学科的联合治疗。

  四、巨大下颌骨骨化纤维瘤合并动脉瘤样骨囊

肿治疗的经验及局限性

  OF合并ABC是罕见的骨病变组合，具有两种病

变的临床和病理学特征。OF成分由纤维组织和不

同比例的矿化组织（骨样组织、编织骨或板层骨）组

成，边界清晰，有包膜或假包膜，细胞丰富程度中等，

无明显异型性。ABC成分充满血液的囊腔，由纤维

间隔分隔囊壁含多核巨细胞、含铁血黄素沉积［23］。

本病例的ABC可能继发于OF，局部血流动力学改变

或创伤导致了囊性变，也有可能是患者青春期激素

水平变化导致。近年来关于该病变的分子机制研究

有所进展，特别是USP6基因重排在部分病例中的作

用［24］。本病例USP6（-），原发ABC的概率较小。

  本报道存在一定的局限性，首先，本病例为单

中心病例、样本量小，其次本病例目前仅随访1年，对

于患者术后长期的生活质量评估还不足，最后对于

此类疾病基因方向研究不足。查阅文献发现，

Toferer等［25］在 2021年报道了OF合并ABC SETD2基

因的移码突变 1例，为该病后续基因治疗提供了新

的思路，这种合并病变在诊断和治疗上存在一定挑

战。靶向治疗和微创治疗方法的探索也是当前研

究热点。
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