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#摘要$

!

目的!探讨婴儿型纤维肉瘤的
>(0

影像表现并分析误诊原因'方法!回顾性分析
)

例手

术切除&病理证实的婴儿型纤维肉瘤患儿的临床和影像学资料&

)

例全部行
>(0

平扫及增强'结果!男

9

例&女
!

例&年龄
"

$

$

个月&平均年龄约
-

个月!颈部(前臂和腰背部各
!

例&下肢
,

例!

,

例生后即发

现&

$

例近期突然发现!

9

例表现为无痛性(质韧的软组织包块&

!

例有触痛!

,

例浅表型&

$

例深在型!肿

块直径约
,

$

-3<

&平均
)3<

大小&

$

例
>(0

平扫呈等
;

!

长
;

,

信号影&增强呈较明显均匀强化&

,

例

>(0

平扫呈等
;

!

混杂
;

,

信号影&其中
!

例内见坏死区&增强呈不均匀明显强化&

)

例中
!

例诊断为婴

儿型纤维肉瘤&

,

例诊断为血管瘤&

!

例诊断为横纹肌肉瘤&

!

例诊断为富血供肿瘤'结论!对于
!

岁以

下尤其是生后即发现的婴儿四肢皮下较大质韧无痛性软组织包块&

>(0

表现为
;

!

等信号&

;

,

高信号&

增强明显较均匀强化&则提示影像科医生考虑婴儿型纤维肉瘤可能'
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婴儿型纤维肉瘤#

64R?4E6BFR6WDAO?D3A<?

!

0M8

$是 来源于间叶组织的肿瘤!又称为先天性纤维肉瘤!是婴

幼儿相对罕见的软组织肿瘤!占婴幼儿软组织恶性肿

瘤的
!,:

!多在
!

岁以内发病!

9":

生后即发现!

,

岁

以后罕见!

)

岁以上患者则属于成人型纤维肉瘤!但较

成人型恶性程度低!预后较好!由于其发病率低!影像

&*#$

放射学实践
,"!-

年
!"

月第
$$

卷第
!"

期
!

(?@6ABCD?3E63F

!

/3E,"!-

!

GAB$$

!

HA1!"



表现无特异性!而且影像上容易与血管瘤混淆%为了

提高儿科影像医师对其认识!本文总结了
)

例婴儿型

纤维肉瘤的
>(0

表现%

材料与方法

!p

一般资料

搜集本院
,"!,

年
',"!&

年经手术切除!病理证

实的
)

例患儿的
>(0

资料!发病年龄为
"

$

,"

个月!

平均年龄为
-

个月!

,

例生后即发现!术前均行
>(0

平扫及增强检查*男
9

例!女
!

例*四肢占
$

例#上肢
!

例!下肢
,

例$!躯干
,

例#颈部)腰背部各
!

例$*

9

例

患儿无任何不适!

!

例有触痛*

)

例皮温均正常*表面皮

肤颜色正常*

$

例有活动度!

,

例活动度差*实验室检

查&

)

例血常规及肿瘤标记物正常!

,

例凝血象异常#凝

血酶原时间测定)凝血酶时间测定)活化部分凝血活酶

时间升高$%

,p

扫描方法

>(0

检查设备为
TK#)"$1";>(0

仪!扫描序列

为
;

!

a0

#

;K!,<O

!

;()9!<O

!激励次数
,

!矩阵

$-9l,)&

!带宽
-$1$$

$!

;

,

a0

压脂序列#

;K&"<O

!

;(,%!-<O

!激励次数
,

!矩阵
$,"l,,9

!带宽
)"

$!扫

描方位为横断面)冠状面和矢状面!视野
,&

!层厚

9<<

!层间距
!1"<<

%增强扫描使用
T@+.;C*

!注

射剂量为
"1,<X

"

5

N

体重%增强全部手推对比剂!流

率平均约
"1,<X

"

O

%

所有患儿均口服
!":

水合氯醛#

"1)<X

"

5

N

$镇静

后扫描%

$p

影像资料

患儿图像由多位不同资历医师共同阅片!结合临

床一般体征及肿块部位)大小)边界)信号)强化程度等

影像资料进行综合分析!给出影像诊断意见%

9p

病理学检查

$

例手术切除)

,

例取活检!以
!":

甲醛溶液固定

手术及穿刺标本!石蜡包埋)切片!分别行常规
bK

染

色和免疫组织化学染色!由同一经验丰富的病理科医

师阅片%

结
!

果

>(0

诊断&

!

例婴儿型纤维肉瘤!

!

例血管瘤!

!

例

纤维源性肿瘤!

!

例横纹肌肉瘤!

!

例富血供肿瘤%

!p>(0

表现

>(0

全部行平扫及增强检查!扫描时间在
!)<64

内!

,

例浅表型#图
!

$&位于皮下脂肪层内!边界不清

楚!无明显包膜*

$

例深在型#图
,

)

$

$&病变位于筋膜!

!

例边界尚清!

,

例边界不清*

!

例累及股骨骨质!表现为

股骨骨皮质毛糙*肿块直径约
,

$

-3<

!平均约
)3<

大

小%

>(0

表现&

;

!

a0

呈等
;

!

信号!与肌层信号较为

一致!压脂
;

,

a0

序列!肿块实质部分呈长或等
;

,

信

号!以长
;

,

信号为主!

!

例内有坏死!可见液液平面!

增强肿块呈均匀或不均匀强化!以不均匀强化为主%

,p

病理学表现

镜下瘤组织多由梭形或卵圆形肿瘤细胞呈束状排

列伴不等量胶原纤维!核浆比高!核分裂像易见!细胞

间见散在急慢性淋巴细胞浸润和丰富的血管!免疫组

化 示
G6<F4E64

#

_

$!

7>*

不定%

讨
!

论

!p0M7

的临床表现

婴儿型纤维肉瘤是儿童软组织肿瘤中发病率仅次

于横纹肌肉瘤的肿瘤!研究表明大部分
0M7

患者存在

染色体
E

#

!,

*

)

$#

P

!$

*

Y

,)

$易位导致的
K;G&+H;(I$

基因融合'

!+,

(

%据
8JQ4

N

等'

$

(的资料显示
$-:

的患儿

出生时即有!

)!:

患儿出生后
$

个月以内发生!也有胎

儿期发现先天性纤维肉瘤的报道'

9

(

%本病男性比女性

好发!多发生在四肢远端如足)踝)手腕!少数位于躯干

中轴位置!但也可发生在眼眶)口腔)胆道)腹膜后和结

肠等部位'

)+#

(

%

0M7

一般因发现皮下无痛性迅速长大

质韧包块而就诊!表面皮肤颜色正常!皮温正常!无静

脉怒张!无触痛!个别病例累及骨骼!有疼痛表现%本

病出血!感染)坏死常见!报道'

-

(会因肿瘤出血坏死而

引发血小板减少!还有患者伴有多种先天性异常!如伴

有
T?D@4FD

综合症等%该病手术
)

年存活率为
-$:

$

%9:

!局部复发率是
$,:

!肿块远处转移
-:

'

%

(

%自然

病程相对惰性!预后良好!部分可自愈%

,p0M7

的影像学表现

0M7>(0

表现多样无特异性!肿瘤大小变异较

大!一般表现为纺锤形)边界清晰的皮下软组织肿块!

;

!

a0

序列呈与肌肉一致的等信号!

;

,

信号则与肿块

内细胞成分有关!当病灶以组织细胞成分为主时!

;

,

a0

多为高信号!当以纤维细胞成分为主时!

;

,

a0

多呈等信号或者低信号!有病例肿块高信号内见低信

号分隔!病理上可能为胶原纤维'

!"

(

%据艾斌等'

!!

(报道

将先天性纤维肉瘤分为浅表型和深在型!浅表性容易

出现坏死囊变!不会累及骨骼*深在型很少出现坏死囊

变!由于包绕骨骼生长!容易出现骨质破坏征象%如果

肿块内部有出血坏死区!则在
;

,

a0

序列信号欠均匀!

呈混杂信号!可见液液平面!增强检查肿块实质部分明

显均匀强化!与肿块血供丰富有关%另外!

0M7

不会出

现钙化%

$p

鉴别诊断与误诊分析

)

例完全诊断正确仅
!

例!说明该病误诊率较高%

'*#$

放射学实践
,"!-

年
!"

月第
$$

卷第
!"

期
!

(?@6ABCD?3E63F

!

/3E,"!-

!

GAB$$

!

HA1!"



图
!

!

男&

$

个月&右膝部
0M7

'

?

#轴面
;

!

a0

示右膝部皮下脂肪层内与肌肉信号一致肿块!

W

#轴面
;

,

a0

示

肿块信号均匀&见脂肪浸润征象"箭#!

3

#增强示肿块明显均匀强化'

!

图
,

!

男&

!)

个月&左腰背部
0M7

'

?

#

轴面
;

,

a0

示高信号肿块内见低信号分隔"箭#!

W

#轴面
;

,

a0

示肿块累及椎管内'

!

图
$

!

男&

-@

&左大腿

0M7

'

?

#矢状面
;

!

a0

示左大腿围绕股骨生长的团块状软组织肿块&与肌肉信号一致!

W

#矢状面
;

,

a0

示肿

块信号不均匀&以长
;

,

信号为主&较肌肉信号高!

3

#增强示肿块较明显均匀强化!

@

#平片示左股骨内侧骨

皮质毛糙'

究其原因!除了本病少见和无特异性影像表现导致认

识不足以外!部分病例呈恶性侵袭表现!如肿块直径
$

&3<

)肿块边界可见脂肪侵袭征象)肿块内部信号不均

匀)累及骨骼等!而这些恶性侵袭表现常会导致
>(0

影像医生误诊'

%

(

!而正确的诊断和鉴别诊断也有助于

肿瘤的早期治疗和避免过度治疗%

容易与
0M7

混淆的疾病有婴幼儿纤维瘤病)横纹

肌肉瘤)血管瘤)神经源性肿瘤等%

!

婴儿纤维瘤病&

是最难与
0M7

鉴别的疾病!两者同源!发病年龄)影像

表现有很大相似性%婴儿纤维瘤病发生于深部软组

织!起源于肌肉)筋膜或腱膜!一般无明显坏死区!镜下

细胞相对不丰富!很少有较多不分裂象%

0M7

会有出

血坏死囊变区!镜下细胞丰富!细胞遗传学与分子遗传

学分析!对两者鉴别有用%影像鉴别比较困难%

"

横

纹肌肉瘤&是婴幼儿最常见的恶性软组织肿瘤!横纹肌

肉瘤平均发病年龄为
)

$

&

岁!头颈部多见!腹膜后)泌

尿生殖道次之!淋巴结转移多见!骨质破坏非常普遍%

本病
!

例右大腿肌层内肿瘤!

;

,

序列呈长短混杂
;

,

信号!股骨皮质毛糙!术前误诊为横纹肌肉瘤!分析误

诊原因肿块位于右大腿肌层内!边界不清!累及骨质!

(*#$

放射学实践
,"!-

年
!"

月第
$$

卷第
!"

期
!

(?@6ABCD?3E63F

!

/3E,"!-

!

GAB$$

!

HA1!"



表现恶性侵袭征象导致误诊%

#

血管瘤'

!,

(

&两者的好

发年龄及好发部位相似!术前
!

例误诊为血管瘤!呈皮

下脂肪层内孤立肿块!增强肿块明显均匀强化!影像表

现与血管瘤比较一致!但婴幼儿血管瘤一般触诊质地

软!表面皮肤颜色呈青紫色或红色!与脂肪层之间无浸

润征象!而
0M7

较固定)质地韧!所以与血管瘤鉴别需

结合临床体征来鉴别%

&

神经源性肿瘤&本组
!

例腰

背部
0M7

肿块累及椎管内!需要与神经源性肿瘤鉴别!

后者可有钙化)囊变!增强呈轻中度强化!

0M7

呈渐进

性较均匀强化!符合纤维肿瘤增强特点%

婴儿型纤维肉瘤发病率低!影像表现多样又无特

异性!对影像诊断工作是个挑战!较容易误诊为其他肿

瘤性病变%

0M7

是一个发病年龄)发病部位比较有特

点的软组织肿瘤!对于新生儿就诊的皮下质韧迅速长

大包块!结合
>(0

影像表现等
;

!

长
;

,

信号!增强呈

较明显均匀或不均匀强化!应考虑本病可能%
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