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􀅰儿科影像学􀅰
儿童肌纤维瘤的影像学表现

马秋红,金科,魏伟安,尹一伟,张姗

【摘要】　目的:分析儿童肌纤维瘤的影像学表现,提高对此病的诊断水平.方法:回顾性分析本院

２０１０年１月－２０２０年５月经手术病理证实的１６例肌纤维瘤患儿的病例资料.１２例行 CT 平扫,其中

９例行CT增强扫描,５例行 MRI平扫,其中４例行 MRI增强扫描.观察分析肌纤维瘤的部位、数目、
大小、形态、边界、有无骨侵犯、密度/信号和强化方式等征象.结果:１６例共检出３２个病灶,其中２例

为多发病灶(分别有６和１２个).发病部位:头颈部６例,四肢５例,躯干２例,骨内２例(其中１例为多

发),１例累及四肢、躯干等多部位;孤立性肿块１４例,多中心性病变２例;９例呈类圆形,７例呈不规则

形;５例边界清晰,１１例边界模糊;２例骨质受侵犯.８例 CT 平扫呈低或稍低密度,１例呈稍高密度,３
例呈混杂密度;CT增强扫描显示５例呈轻度不均匀强化,４例呈明显不均匀强化.MRI平扫 T１WI上

３例呈等~低信号,２例呈等~稍高信号;T２WI上４例呈高~低混杂信号,１例呈稍高信号;４例 MRI
增强呈明显不均匀强化.随访中有２例复发.结论:儿童肌纤维瘤是一种罕见的软组织肿瘤,其 CT及

MRI表现具有一定的特征性.
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Imagingfeaturesofmyofibromainchildren　MAQiuＧhong,JINKe,WEIWeiＧan,etal．Departmentof
Radiology,theChildren＇sHospitalofHunan,Hunan４１０００７,China

【Abstract】　Objective:ThepurposeofthisstudywastoanalyzetheimagingfeaturesofmyofibroＧ
mainchildren,soastoimprovethediagnosislevelofthisdisease．Methods:Thedataof１６children
withmyofibromaconfirmedbysurgeryandpathologyfromJanuary２０１０toMay２０２０inHunanChilＧ
dren＇sHospitalwereanalyzedretrospectively．１２casesunderwentplainCTscan,ofwhich９casesunＧ
derwentcontrastenhanced(CE)ＧCTscan;５casesunderwentMRIplainscan,ofwhich４casesunderＧ
wentCEＧMRIscan．Thelocation,number,size,shape,boundary,boneinvasion,density/signalandenＧ
hancementofmyofibromawereobservedandanalyzed．Results:Atotalof３２lesionsweredetectedin
１６casesofmyofibroma,including２caseswithmultiplelesions(６and１２lesions,respectively)．TheleＧ
sionslocatedinheadandneckin６cases,inlimbsin５cases,intrunkintwocases,inbonein２cases
(includingonecasewithmultiplelesions),andonecasehadmultiplelesionslocatedinlimbandtrunk．
１４caseshadsolitarymass,and２hadmulticentriclesions;roundmasswasfoundin９cases,andirreguＧ
larmassin７cases;clearborderin５casesandblurredboundaryin１１cases;２caseshadboneinvasion．
OnplainCTimages,８casesshowedloworslightlylowdensity,onecaseshowedslightlyhighdensiＧ
ty,and３casesshowedmixeddensity．OnCEＧCTscan,５casesshowedslightlyunevenenhancement,４
casesshowedsignificantlyunevenenhancement．OnMRT１WI,３casesshowedequalorlowsignal,２
casesshowedequalhighsignal;andonT２WI,４casesshowedhighandlowmixedsignalandonecase
showedslightlyhighsignal;onCEＧMRIscan,４casesshowedsignificantlyunevenenhancement．InfolＧ
lowＧupsafteroperation,tumorrecurrencewasfoundin２cases．Conclusion:Children＇smyofibromaisa
raresofttissuetumorwithcertaincharacteristicCTandMRIfindings．

【Keywords】　Myofibromatosis;Magneticresonanceimaging;Child

　　肌纤维瘤根据临床特征可分为孤立型、多中心型

及全身型.有学者用“肌纤维瘤”描述单发病灶,“肌纤
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维瘤病”描述多中心型.肌纤维瘤/肌纤维瘤病亦称婴

幼儿肌纤维瘤病或先天性泛发性纤维瘤病,１９５１年由

Williams和Schrum 首先报道[１],当时诊断为“先天性

纤维肉瘤”.在２０１３版 WHO 骨与软组织肿瘤分类

中,认为肌纤维瘤为良性疾病(ICDＧ０８８２４/０),肌纤维

瘤病为中间型肿瘤(ICDＧ０８８２４/１),并将其归入血管

周细胞肿瘤[２].肌纤维瘤相对罕见,主要见于婴幼儿,
极少数发生于成人.大部分病例表现为头颈、躯干及

四肢部位的皮下软组织结节,少数可发生于骨骼和内

脏器官.目前,国内外关于儿童肌纤维瘤的文献多为

个案报道,分析其影像学表现的文献极少[３].本研究

回归性分析了１６例肌纤维瘤患儿的 CT 及 MRI表

现,旨在提高对本病的认识和诊断水平.

材料与方法

１􀆰一般资料

搜集２０１０年１月－２０２０年５月在本院经手术病

理确诊的１６例肌纤维瘤患儿的临床及影像资料,其中

男１４例,女２例,年龄２天~９８个月,中位年龄２０个

月１３天.首次就诊均因发现皮下软组织包块,其中１
例伴有双下肢长度不同,１例下颌骨扪及包块.１５例

行根治性手术切除术,１例行手术活检,术后病理检查

均证实为肌纤维瘤/肌纤维瘤病.

２􀆰检查方法

CT检查使用PhilipsBrilliance６４排CT扫描仪.

１２例行 CT 平扫,其中９例行增强扫描.扫描参数:

１２０kV,８０~１００mA,层厚５．０mm,层间距５．０mm,
螺距１．５.动态增强扫描前自肘静脉经高压注射器注

射 对 比 剂 碘 海 醇 (３００ mgI/mL),剂 量 １．０~
１．５mL/kg,注射流率０．５~２．０mL/s.扫描完成后利

用系统软件进行冠状面和矢状面图像重组.

MRI检查使用SiemensSkyra３．０T MR扫描仪,
四肢及躯干采用１８通道体部线圈、头颈部采用２０通

道头颈联合线圈.常规行横轴面、矢状面及冠状面扫

描,５例行 MRI平扫,其中４例行增强扫描.扫描序

列和参数:TSET１WI(TR５００ms,TE１２ms)、T２WI
(TR４０００ ms,TE８５ ms),脂 肪 抑 制 PDWI(TR
３０００ms,TE３０ms);矩阵２５６×２５６,视野２００mm×
２００mm;根据病灶大小层厚选择４．０~８．０mm,间距

１．０~３．０mm.经肘静脉注入对比剂 GdＧDTPA,剂量

０．２mL/kg,注射流率２．０mL/s,注射完毕后以相同流

率注射２０mL生理盐水.

３􀆰图像分析

由两位儿科影像学诊断经验丰富的医师共同阅

片,意见不一致时经协商达成一致意见.重点观察病

灶的部位、数目、大小、形态、边界、有无骨受累、CT密

度及强化程度方式(病灶增强后的 CT 值较平扫 CT
值增加１０~２０HU为轻度强化,２１~４０HU为中度强

化,＞４０HU为明显强化)、MRI信号特点及强化方式

等.

结　果

１􀆰CT及 MRI表现

１６例患者共发现３２个病灶,孤立性肿块１４例,
多中心性病变２例(分别有６和１２个病灶).发病部

位:位于头颈部６例,四肢５例,躯干２例,骨内２例

(其中病１例为多发病变,累及双侧股骨、胫腓骨、髂
骨、腰骶椎、坐耻骨及胸壁皮下软组织),１例多发病变

累及四肢、躯干部及髂窝皮下软组织.肿块最大径

０．９~９．１cm,中位数３．０cm;呈类圆形９例,不规则形

７例;边界清晰５例,边界模糊、与邻近组织分界不清

１１例.２例侵犯骨骼,其中１例表现为下颌骨内不规

则低密度影,邻近骨皮质变薄、局部不连续;１例表现

为双侧股骨、胫腓骨、髂骨、腰骶椎、坐骨和耻骨内膨胀

性骨质破坏.
与正常肌肉组织相比,８例 CT 平扫呈低或稍低

密度,１例呈稍高密度且病灶内可见出血灶,３例呈混

杂密度,其内可见囊变坏死、出血及钙化灶;CT 增强

扫描显示５例呈轻度不均匀强化,４例呈明显不均匀

强化而类似“地图样”改变.５例患儿行 MRI检查,与
正常肌肉信号相比,平扫 T１WI上３例病灶呈等~低

信号,２例呈等~稍高信号;T２WI上有４例呈高~低

混杂信号(即等、稍高信号内出现低信号影),１例呈稍

高信号;压脂序列上５例病变均呈高~低混杂信号,较

T２WI上信号强度更高;４例行 MRI增强扫描,病灶呈

明显不均匀强化(图１~４).

６例随访患儿中有２例出现复发,１例患儿于术后

１１个月时复查发现肩部有复发病灶,１例患儿于术后

２个月时复查发现髂骨病变较前增大.

２􀆰病理检查

本组１６例均经病理证实为肌纤维瘤/肌纤维瘤

病.肉眼观察:肿瘤切面多呈灰白色,质硬,无包膜,部
分境界清,局部可见囊变坏死、出血及钙化.镜下表

现:结节状或多结节状增生,血管丰富,呈血管外皮瘤

样结构,血管周围可见弥漫性的梭形、短梭形及圆形肿

瘤细胞形成结节状或短束状,部分肿瘤区域可见纤维

化、玻璃样变、黏液变性、出血坏死及钙化,部分病灶边

缘区域的血管腔内可见肿瘤生长,肿瘤细胞呈梭形、细
胞质少、呈弱嗜酸性、核异形及核分裂像少见(图５a).
免疫组化(图５b):Vim(＋),SMA(＋),CD３４(＋),

CD３４血管(＋),SＧ１００(－),部分 Actin(＋).
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图１　肌纤维瘤患儿,男,３岁,发现右侧耳后肿块来就诊.a)CT平扫示右侧耳后软组织肿块(箭),呈稍低密

度,CT值３２~４６HU,边界清晰;b)CT增强扫描示肿块呈明显不均匀强化(箭),以边缘强化为主,CT 值为

８７~１３２HU;c)CT增强扫描延迟期,示肿块边缘强化较前更明显,CT 值８９~１６３HU;d)CT 增强冠状面

图像示肿块基底紧贴右侧颞部,边界尚清,以边缘强化为主(箭),邻近颞骨未见破坏.　图２　肌纤维瘤患

儿,男,１个月,左侧小腿肿块.a)横轴面CT平扫示左侧小腿内后方软组织肿块(箭),呈稍低密度,其内密欠

均匀,CT值２５~４２HU,边界 模 糊;b)横 轴 面 CT 增 强 示 肿 块 呈 明 显 不 均 匀 强 化(箭),CT 值 约 ３２~
１１８HU,边缘模糊;c)CT平扫矢状面图像示肿块向后突起(箭),胫骨未受累;d)CT 增强矢状面图像示肿

块强化不均匀(箭),周围血管及肌肉组织受压移位.

图３　肌纤维瘤患儿,男,９天,左侧背部肿块.a)横轴面 T２WI示左侧背部肿块呈混杂信号(箭),斑片状稍

高信号内可见不规则条片状低信号,病灶边缘稍模糊;b)压脂序列横轴面图像示肿块呈混杂信号(箭),较

T２WI序列显示更清晰;c)增强扫描横轴面图像示肿块呈明显不均匀强化(箭),以边缘强化为主,与周围组

织分界不清;d)矢状面 T１WI示肿块呈等、稍低信号(箭),边缘模糊;e)增强扫描矢状面图像示肿块强化不

均匀,边缘强化明显(箭),未向椎管内延伸.

讨　论

１􀆰流行病学及临床

肌纤维瘤/肌纤维瘤病是一种具有在收缩功能的

肌样细胞排列在薄壁血管周围形成的良性肿瘤,超过

９０％的病例发生于２岁前的婴幼儿,其中５０％发生于

新生儿.Oudijk等[４]报道１１４例患者,年龄从新生儿

至７０岁,其中约６５％的患者发生于２岁前.本研究

中小于２岁的患儿有９例(９/１６,５６．３％),其中新生儿

７例(７/９,约７７．８％),与文献报道一致.肿瘤好发于

头颈部、躯干、上下肢皮肤或皮下组织内,主要临床表

现为无痛性孤立性肿块,除累及软组织外,还可同时累

及骨骼(扁骨和长骨)和内脏(肺、心肌和胃肠道等)[５].
本研究中男性１４例(１４/１６,８７．５％),女性２例.
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图４　肌纤维瘤病患儿,男,４个月,多发肿块.a)冠状面 T２WI示双侧股骨近端、髂骨及腰椎内有稍高信号

灶(箭),边缘模糊;b)冠状面 T２WI示双侧股骨近和远端、髂骨内稍高信号灶(箭);c)冠状面 T２WI示双侧

股骨远端、左侧胫骨近端和右侧胫骨远端有稍高信号灶(箭),病灶内信号不均匀,可见斑片状等、低信号;d)
压脂序列冠状面图像示双侧股骨近端、髂骨、耻骨及腰椎内有稍高信号灶(箭);e)压脂序列冠状面图像示双

侧股骨近远端、髂骨、骶骨及坐骨内稍高信号灶(箭),其内信号欠均匀;f)压脂序列冠状面图像示双侧股骨

远端、左侧胫骨近端和右侧胫骨远端内有团块状稍高信号(箭),边缘模糊;g)矢状面 T１WI示股骨远端及胫

骨近端内肿块呈等、稍低信号(箭),边缘模糊;h)增强扫描冠状面图像示双侧股骨近远端、髂骨内多发肿块

呈明显不均匀强化(箭);i)增强扫描冠状面图像示双侧股骨远端、左侧胫骨近端及右侧胫骨远端内肿块呈不

均匀明显强化(箭),边缘模糊.　图５　肌纤维瘤病理图像.a)镜下示肿瘤内血管丰富,呈血管外皮瘤样改

变,血管周围间隙内可见密集增生类圆形及短梭形肿瘤细胞,其间可见裂隙状扩张的血管结构,局部区域有

黏液样变性、灶性坏死及钙化(×２００,HE);b)免疫组化染色显示细胞表达SMA 和CD３４(×２００).

　　２􀆰CT和 MRI表现

①部位及形态:肌纤维瘤/肌纤维瘤病好发部位是

头颈部、躯干及四肢皮下及皮下软组织内,骨骼及内脏

较少见;大多数表现为皮下可推动的小结节肿块影,形
态大多数呈类圆形,少数形态不规则.本研究中病变

主要位于头颈部(６/１６,３７．５％),其次是四肢(５/１６,

３１．３％)、躯 干 (２/１６,１２．５％),骨 内 较 少 见 (２/１６,

１２．５％),２例累及全身多部位(２/１６,１２．５％).②数目

及大小:大多数表现为单发病灶(孤立型),少数表现为

多发病灶(多中心型),肿块大小不一.多发病灶并不
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常见,本研究与大部分文献报道一致,以单发病灶为主

(１４/１６,８７．５％)[６].③边界:大多数边界模糊,易误诊

为恶性病变,可能与肿块边界细胞增殖活跃程度有关;
本研究中肿块大部分边界模糊(１１/１６,６８．８％),少数

边界清晰(５/１６,３１．３％),与文献报道类似[７].④骨质

是否受累:少数病变可累及骨皮质或位于骨内,CT上

最常见为非特异性溶骨性病灶,表现为骨皮质不连续、
侵蚀,可呈膨胀性改变,可伴有或不伴有硬化性边缘或

低密度肿块,肿块偶可见钙化,部分边缘模糊,易被误

认为恶性肿瘤[８Ｇ９].本研究中有２例病变累及骨骼(２/

１６,１２．５％),１例累及下颌骨,呈溶骨性破坏,边界模

糊;另外１例累及双侧股骨、胫腓骨、髂骨、腰骶椎、坐
耻骨及胸壁皮下软组织等多发部位.有文献报道,发
病年龄及病灶多发的特征对诊断有重要提示作用[１０].

⑤平扫密度:与正常肌肉组织相比,肿块大部分呈低或

稍低密度,密度相对均匀,肿块较大时可发生囊变坏

死,偶可见出血及钙化呈混杂密度影,肿块内密度与病

变成分有关[１１].本组中大部分病灶呈低或稍低密度

(８/１２,约６６．７％),少数呈混杂密度(３/１２,２５．０％),１
例(１/１２,约８．３％)呈稍高密度,可能因肿瘤内伴出血、
含铁血黄素沉积或丰富蛋白有关.⑥MRI平扫:MRI
检查对软组织分辨率较高,被认为是评价肌纤维瘤/肌

纤维瘤病的金标准成像技术[１２].T１WI表现为与邻近

肌肉组织相比,肿块主要呈等、低信号,信号相对均匀.

T２WI上肿块信号混杂、变化多样,主要呈斑片状和条

状低、等和高信号,T２WI上高/稍高信号反映了肿块

黏液样变性区或细胞密集区,等低信号反映细胞内致

密胶原纤维等.有研究报道[１３]T２WI等或稍高信号中

出现条片状或结节状低信号影是大部分肌纤维瘤的典

型 MRI表现,具有一定的诊断及鉴别诊断价值[１４].
所以,当怀疑是肌纤维瘤/肌纤维瘤病时应建议进一步

行 MRI检查是很有必要的.本研究中５例行 MRI检

查,其中有４例肿块 T２WI上呈混杂信号(４/５,８０．
０％),１例 T２WI上呈稍高信号(１/５,２０．０％),此征象

可作为诊断肌纤维瘤的重要依据之一,与前面文献报

道一致.⑦增强方式及程度:Naffaa等[１４]研究报道肿

块呈不均匀强化,以周围强化为主.本组病例中肿块

均呈不均匀强化,５例轻度不均匀强化,以边缘强化为

主,４例明显不均匀强化,CT上增强部分呈“地图样”
改变,与文献报道类似[１５].推测肿块强化方式及程度

主要与病变成分、血管、瘤细胞排列方式致密胶原分布

等有关.⑧转移及复发情况:肌纤维瘤/肌纤维瘤病通

常表现为良性的生物学行为,不出现转移,局部复发率

约７％,可行外科切除手术,但是广泛累及内脏的肌纤

维瘤病患者表现为预后不良,多伴有严重的并发症及

约７５％的死亡率,治疗方案以化疗为主[１６Ｇ１７].本研究

中６例随访患儿,有２例(２/６)出现复发,均未出现转

移.

３􀆰鉴别诊断

肌纤维瘤/肌纤维瘤病主要与以下肿瘤鉴别.①
婴儿型纤维肉瘤:肿块体积较大,分界不清,浸润周围

组织,异形性明显,核分裂象多见,呈鱼肉样改变,肿瘤

内出血、囊变、坏死较多见,增强扫描呈明显不均匀强

化,强化程度较肌纤维瘤高[１８].②孤立性纤维瘤:成
人好发,多发生于胸膜,头颈部及躯干少见,边界清晰,
其内密度/信号一般较均匀,囊变、坏死少见,动态增强

多呈中等程度持续强化,其发病年龄及部位有一定的

鉴别意义[１９].③侵袭性纤维瘤病:多见于成年女性,
腹壁为好发部位,分界不清,呈分叶状及爪状,常浸润

周围肌组织,易复发,延迟期增强扫描显示强化趋向均

匀,有一定的提示作用[２０].④炎性肌纤维母细胞瘤:
临床表现多样、非特异性,较肌纤维瘤易发生坏死、钙
化,密度较不均匀,增强呈明显不均匀强化,以周边强

化或环状强化为主.⑤神经纤维瘤:皮肤常有牛奶咖

啡斑,可累及多个系统.在日常工作中,患者的年龄、
性别、病变大小、数量、影像学表现及周边关系、临床表

现等综合因素可为诊断提供有效的依据,但最终需要

病理确诊.
综上所述,肌纤维瘤/肌纤维瘤病好发于男性婴幼

儿,以头颈部、躯干及四肢皮下软组织内单发肿块较多

见,少数累及骨质及内脏,少数呈多发型.CT平扫密

度较正常肌肉组织稍低,大部分密度均匀,少数密度混

杂,增强呈不均匀强化.T２WI上呈混杂信号,即等或

稍高信号中出现条片状或结节状低信号影具有一定的

特征表现.当在临床工作中遇到肿块具有上述表现

时,应高度警惕肌纤维瘤/肌纤维瘤病,尽可能减少漏

诊及误诊,为临床医师治疗方案的选择提供有效的参

考价值.
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