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　　儿童脂肪母细胞瘤是较罕见软组织良性肿瘤,见
于３岁以下婴幼儿,好发于四肢、头颈、纵隔、肠系膜

等.本文报道１例发生于椎管内的脂肪母细胞瘤,同
时伴有躯干、四肢先天性黑色素细胞痣,现结合文献对

其临床、影像特点及预后进行分析探讨.
病例资料　患儿,男,３个月,因２个月前无明显

诱因出现由家长怀抱时哭闹,双下肢活动差入院.查

体:精神反应稍差,发育稍落后,营养中等.背部及侧

胸部皮肤大片先天性黑色素细胞痣,全身皮肤散在卫

星痣,无家族史.脊柱及四肢无畸形,四肢肌张力不

高,右上肢肌力Ⅳ级,左上肢肌力Ⅲ级,双下肢肌力Ⅱ
级.仰卧位下肢呈外展位,拉坐起差,不会翻身.颈胸

椎 MRI:颈４－胸９ 水平椎管内见团片状短T１ 长T２ 信

号,压脂呈低信号,其内多发条线样长/等 T１ 短 T２ 信

号影,病变大小１．４cm×１．３cm×１０．２cm,边界清晰,
相应节段脊髓受压变薄紧贴椎管前壁,呈薄层线样,
颈４ 水平脊髓内片状长T２ 信号(图１).采用后正中入

路节段颈４－胸９ 水平椎管内占位切除术,术中发现椎

管内硬膜下淡黄色肿物,质中等,血供中等,与硬脊膜、
脊髓及神经根粘连紧密,仔细分离游离肿物,给予分块

切除肿物.观察脊髓受压至肿物腹侧呈薄片状.术后

病理证实为(椎管内)脂肪母细胞瘤,见软骨分化.免

疫组化:CD３４(＋),SＧ１００(＋),KiＧ６７(１％＋),MDM２
(少量 ＋),CDK４(＋),GFAP(少量软骨 ＋),EMA
(－),CD９９(－),CK１９(－),SMA(血管周＋),NSE
(－),INIＧ１(＋)(图２).基因报告:发现与受检者临

床症状相关的疑似致病变异:NRAS基因c．１８１C＞A.
术后１１个月复查未见复发,颈６－胸７ 水平脊髓变扁

呈薄片样(图３).查体:双上肢肌力正常,双下肢肌力

Ⅱ级,内收肌紧张,腹壁反射未引出.仰卧位下肢外展

位程度较前减轻,拉起时头控差,不会翻身,不会坐,扶
站下肢无支撑.

讨论　脂肪母细胞瘤是未成熟脂肪细胞异常增生

的良性肿瘤,８０％发生于３岁之前,２０％发生于１岁之

前,好发于四肢、头颈、纵膈、肠系膜等,发生于椎管内

的脂肪母细胞瘤非常罕见.
本例脂肪母细胞瘤位于椎管内髓外硬膜下,国内

外文献均未见该发病部位的报道.邱虹等[１]报道１例

椎管内脂肪母细胞瘤位于硬膜外,并伴有双下肢感觉、
皮肤深感觉及腹壁反射减退症状.也有纵隔脂肪母细

胞瘤侵犯到椎管内硬膜外的报道[２].本例肿瘤与脊

髓、神经根粘连紧密,脊髓明显受压变扁,静脉回流受

阻,脊髓血供障碍后出现脊髓水肿,长期压迫导致脊髓

坏死囊变.该患儿四肢肌力下降,术后解除肿瘤压迫

后,双上肢肌力恢复,但仍存在双下肢活动障碍及全面

发育障碍,因肿瘤来源于白色胚胎脂肪组织,脊髓受压

时间过长导致脊髓功能受损,目前患儿正在进行康复

综合治疗.

MR软组织分辨率高,可作为脂肪母细胞瘤的首

选检查方法,尤其是椎管内等位置较深的病变,可准确

分析肿瘤部位、大小、形态,还可观察瘤体内部结构成

分及对周围组织的压迫、侵犯.脂肪母细胞瘤有特征

性的影像表现,MR表现为脂肪信号,其内见低信号分

隔,分隔粗细及多少不等,呈条状或网格状,边界较清,
增强扫描肿块常呈不均匀强化,瘤内分隔及软组织影

有强化.CT 上肿瘤呈脂肪低密度影,其内见稍高密

度分隔.CT和 MR综合分析多数较易诊断.
脂肪母细胞瘤在影像上需要与脂肪瘤、黏液型脂

肪肉瘤(myxＧoidliposarcoma,MLS)鉴别.脂肪母细

胞瘤的纤维间隔较脂肪瘤粗大,软组织成分较多,部分

呈浸润性生长,较易鉴别.MLS发病年龄为２０~６０
岁,含有大量的粘液基质,而成熟脂肪组织较少,CT
图像肿瘤内常含大量的“液性”成分,而脂肪成分占比

很低.缺乏脂肪成分的 MLS在 MRI上表现为 T１W
等低信号,T２W 高信号,含有大量脂肪母细胞和毛细

血管丛的 MLS强化非常明显[３].多数脂肪母细胞瘤

患者就诊时＜３岁,两者发病年龄无重叠,并且其脂肪
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图１　a)T１WIsag颈４－胸９ 水平椎管内见团片状短 T１ 信号(长箭),其内见多发等信号分隔(箭);b)T２WIＧ
STIRsag该病变压脂成低信号,颈４ 水平脊髓见小片高信号(箭).　图２　a)肿瘤大体标本;b)镜下肿瘤由

成熟程度不同的脂肪细胞组成,见丛状毛细血管、纤维间隔及软骨化生(HE,×１００)　图３　术后１１个月复

查 T１WIsag,肿瘤未见复发,颈６－胸７ 水平脊髓变扁呈薄片样(箭).　图４　患儿背部皮肤先天性黑色素细

胞痣.

成分含量较 MLS高.
组织学脂肪母细胞瘤见特征性小叶结构,脂肪细

胞被血管间隔开.脂肪细胞表现出不同的成熟阶段,
从原始梭形细胞到空泡成脂细胞再到成熟脂肪细胞的

比例各不相同.黏液样区见原始间充质细胞和丛状毛

细血管网.尚未发现成熟度和患者年龄增长之间的联

系,也未发现成熟度和肿瘤部位之间的联系[４,５].
脂肪母细胞瘤一般生长较快,在大多数情况下不

浸润邻近组织、转移或出现恶性变[６],预后较好,最好

的治疗方法是外科完整切除.该肿瘤虽然是良性病

变,但有局部复发倾向.根据切除范围的不同复发率

从１３％到４６％不等.建议密切随访至少５年[４].
该患儿同时伴发躯干、四肢先天性黑色素细胞痣

(图４),全身皮肤散在多发卫星痣,基因检测NRAS基

因c．１８１C＞A 变异,在 HGMD专业版数据库中被报

道与先天性黑素细胞痣综合征相关.先天性黑色素细

胞痣是一种罕见的先天性良性皮肤肿瘤,在新生儿中

发病率约１/２００００[６].该病变可致癫痫、脑积水、脂肪

瘤和脊髓栓系等多种并发症,患恶性黑色素瘤的风险

会增加,因此需要对皮肤痣定期随访[７].文献未见先

天性黑色素细胞痣并发脂肪母细胞瘤的报道,尚需进

一步基因检测或染色体分析等,研究两种病变是否有

相关性.
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本刊可直接使用的医学缩略语

　　医学论文中正确、合理使用专业名词可以精简文字,节省

篇幅,使文章精炼易懂.现将放射学专业领域为大家所熟知的

专业名词缩略语公布如下(按照英文首字母顺序排列),以后本

刊在论文中将对这一类缩略语不再注释其英文全称和中文.
ADC(apparentdiffusioncoefficient):表观扩散系数

ALT:丙氨酸转氨酶;AST:天冬氨酸转氨酶

BF(bloodflow):血流量

BOLD(bloodoxygenationleveldependent):血氧水平依赖

BV (bloodvolume):血容量

b:扩散梯度因子

CAG (coronaryangiography):冠状动脉造影

CPR(curveplanarreformation):曲面重组

CR(computedradiography):计算机 X线摄影术

CT (computedtomography):计算机体层成像

CTA (computedtomographyangiography):CT血管成像

CTPI(CTperfusionimaging):CT灌注成像

DICOM (digitalimagingandcommunicationinmedicine):
医学数字成像和传输

DR(digitalradiography):数字化 X线摄影术

DSA (digitalsubtractionangiography):数字减影血管造影

DWI(diffusionweightedimaging):扩散加权成像

DTI(diffusiontensorimaging):扩散张量成像

ECG (electrocardiography):心电图

EPI(echoplanarimaging):回波平面成像

ERCP(endoscopicretrogradecholangiopancreatography):
经内镜逆行胰胆管造影术

ETL(echotrainlength):回波链长度

FLAIR(fluidattenuationinversionrecovery):液体衰减反

转恢复

FLASH (fastlowangelshot):快速小角度激发

FOV (fieldofview):视野

FSE(fastspinecho):快速自旋回波

fMRI(functionalmagneticresonanceimaging):功 能 磁 共

振成像

IR(inversionrecovery):反转恢复

GdＧDTPA:钆喷替酸葡甲胺

GRE(gradientecho):梯度回波

HE染色:苏木素Ｇ伊红染色

HRCT(highresolutionCT):高分辨率 CT
MPR(multiＧplanarreformation):多平面重组

MIP(maximumintensityprojection):最大密(强)度投影

MinIP(minimumintensityprojection):最小密(强)度投影

MRA (magneticresonanceangiography):磁共振血管成像

MRI(magneticresonanceimaging):磁共振成像

MRS(magneticresonancespectroscopy):磁共振波谱学

MRCP(magneticresonancecholangiopancreatography):磁

共振胰胆管成像

MSCT (multiＧslicespiralCT):多层螺旋 CT
MTT (meantransittime):平均通过时间

NEX(numberofexcitation):激励次数

PACS(picturearchivingandcommunicationsystem):图像

存储与传输系统

PC(phasecontrast):相位对比法

PET (positronemissiontomography):正电子发射计算机

体层成像

PS(surfacepermeability):表面通透性

ROC曲线(receiveroperatingcharacteristiccurve):受试者

操作特征曲线

SPECT (singlephotonemissioncomputedtomography):
单光子发射计算机体层摄影术

PWI(perfusionweightedimaging):灌注加权成像

ROI(regionofinterest):兴趣区

SE(spinecho):自旋回波

STIR(shorttimeinversionrecovery):短时反转恢复

TACE(transcatheterarterialchemoembolization):经 导 管

动脉化疗栓塞术

T１WI(T１ weightedimage):T１ 加权像

T２WI(T２ weightedimage):T２ 加权像

TE(timeofecho):回波时间

TI(timeofinversion):反转时间

TR(timeofrepetition):重复时间

TOF(timeofflight):时间飞跃法

TSE(turbospinecho):快速自旋回波

VR(volumerendering):容积再现

WHO (WorldHealthOrganization):世界卫生组织

NAA(NＧacetylaspartate):NＧ乙酰天门冬氨酸

Cho(choline):胆碱

Cr(creatine):肌酸
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