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#摘要$

!

目的!总结儿童颅骨筋膜炎的临床及
H$

表现并分析误诊原因!提高对该病的诊断符合

率%方法!回顾性分析
%K1-

年
1

月至
%K%1

年
P

月我院经手术病理证实的
11

例颅骨筋膜炎患者的临床

及
H$

资料%结果!

11

例患儿中男
L

例!女
N

例!年龄
)

,

1KN

个月!平均年龄
LM<)

个月%临床表现'无

痛性肿块
P

例!

%

例肿块有压痛&肿块短期内明显增大
%

例!逐渐增大
)

例!无增大
L

例&病变单发
P

例!

多发
%

例!多位于额顶枕部%

H$

表现分为两种'

!

-

例表现为膨胀性溶骨性骨质破坏并软组织肿块!其

中
)

例穿破颅板累及硬脑膜!

L

例可见残留骨片&

"

)

例表现为头皮肿块并颅骨外板轻度侵蚀或受压%

11

例患儿的病变最大径为
1%

,

L.AA

!软组织肿块
H$

平扫多呈等密度!边界清!增强可呈轻度至明显

强化%

11

例
H$

均未诊断为颅骨筋膜炎!其中
N

例误诊为朗格汉斯细胞组织细胞增生症%结论!颅骨

筋膜炎是一种罕见的累及头皮及颅骨的良性增生性病变!影像误诊率高!综合分析临床特点及影像征

象!可提高诊断符合率%
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颅骨筋膜炎*
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H&

+是一种病理上

以纤维母细胞和肌纤维母细胞增生为主的非肿瘤性良

性增生性病变$
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%

%

"由
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图
1

!

颅骨筋膜炎患儿!女!

)

个月%

*

#额骨见膨胀性溶骨性骨质破坏伴软组织肿块"箭#&

8

#病变穿透颅板累

及硬脑膜!中间可见残留骨片"箭#&

=

#镜下示病灶由增生的梭形细胞组成!可见裂隙样薄壁血管!伴有淋巴细

胞浸润"

b1KK

!

Z(

#&

C

#镜下示病变侵犯骨组织"

b1KK

!

Z(

#&

5

#免疫组化"

b1KK

#显示平滑肌肌动蛋白

"

#/"

#阳性%

次报道$

.

%

"属于结节性筋膜炎的一种特殊类型!该病

临床罕见"目前国内外报道仅
1KK

多例$

L

"

)

%

"临床及影

像误诊率极高$

)

%

!因此正确认识该病的临床及影像特

点非常重要!本文回顾性分析我院
11

例
H&

的临床

及影像特点"旨在提高对该病的认识水平"减少误诊!

材料与方法

1<

病例资料

回顾性分析
%K1-

年
1

月至
%K%1

年
P

月在湖南省

儿童医院就诊并经手术病理确诊的
11

例颅骨筋膜炎

患儿的临床及
H$

资料"其中男
L

例"女
N

例"年龄
)

,

1KN

个月"平均年龄
LM<)

个月"中位年龄
LM

个月!

%<

检查方法

H$

检查采用
!J232

@

?762332*>=5-L

排或
F(054,B

39+2,>%)-

排螺旋
H$

!扫 描 参 数(管 电 压
MK

,

1KKRY

"管电流
MK

,

1%KA"?

"扫描层厚
K<-%)AA

#采

用轴面扫描!增强扫描选用非离子型对比剂碘克沙醇

*

.%KA

T

'

.

AV

+"剂量为
%AV

.

R

T

体质量!扫描完成

后对原始薄层图像行三维重建!

11

例患儿均行
H$

平扫"

L

例行
H$

增强检查!

H$

图像由两位主治以上

医师共同阅片分析"总结其影像征象!

结
!

果

1<

临床表现

P

例表现为无痛性肿块"

%

例肿块有压痛#

%

例肿

块在
1

个月内明显增大"

)

例在
1

至
-

个月内逐渐增

大"

L

例在
1)

天至
.

个月内无增大#

11

例共检出
1)

个

病灶"其中
P

例单发"

%

例多发"其中
1

例枕部头皮见
.

个病灶"

1

例可见额骨
%

个病灶及右顶骨
1

个病灶#额

枕部各见
)

个病灶"顶部
L

个病灶"颞部
1

个病灶*表

1

+!本组
11

例颅骨筋膜炎患者的
H$

表现分为两种(

!

-

例表现为膨胀性溶骨性骨质破坏并软组织肿块

*图
1

+"其中
)

例穿破颅板累及硬脑膜"

L

例可见残留

骨片"另
1

例表现为颅骨板障的膨胀性溶骨性骨质破

坏"颅骨内外板连续"软组织肿块内可见点状钙化!

"

)

例表现为头皮包块并颅骨外板轻度侵蚀或受压*图

%

+!

11

例病变中
.

例累及颅缝"病变最大径为
1%

,

L.AA

!软组织部分
H$

平扫多呈等密度"

H$

值
.)

,

)KZ[

不等#

L

例增强扫描中
%

例明显强化"轻度及中

度强化各
1

例"多数病变边界清!

%<

误诊情况

11

例患儿
H$

均未诊断为颅骨筋膜炎"误诊率

#N#

放射学实践
%K%.

年
)

月第
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卷第
)

期
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图
%

!

颅骨筋膜炎患儿!男!

-1

个月%

*

#枕部可见等密度软组织肿块"箭#&

8

#矢状面图像示病变边界清晰

"箭#&

=

#

H$

骨窗示局部颅骨外板轻度受压!无骨质破坏"箭#%

表
1

!

11

例颅骨筋膜炎患者的临床资料及体征

病例
年龄
"月#

性别
病灶
部位

病灶
数目

发现至就
诊时间

发现至就诊肿
块有无增大

压痛

1 %1

男 右颞
1 1

个月 明显增大 无

% %K

女 额部
1 .

个月 无 无

. 1KN

女 左顶
1 1

个月 无 无

L 1K%

女 右顶
1 %K

天 无 有

) 1K

女 左顶
1 1

个月 逐渐增大 无

- ).

男 额部
1 1)

天 无 无

N .K

女 枕部
. -

个月 逐渐增大 无

M N-

女 额部
1 1

个月 明显增大 有

P -1

男 枕部
1 1

个月 逐渐增大 无

1K LM

男 枕部
1 -

个月 逐渐增大 无

11 )

女 额及右顶
. %

个月 逐渐增大 无

表
%

!

11

例颅骨筋膜炎的
H$

表现及误诊情况

病例 影像表现
病变
最大径

侵入深度
累及
颅缝

残留
骨片 H$

平扫
H$

增强 误诊

1

膨胀性溶骨性骨质破坏并软组织包块
%<N=A

穿破颅板!累及脑膜 无 有
.)Z[

!密度不均匀 未行增强扫描
VHZ

%

膨胀性溶骨性骨质破坏并软组织包块
1<%=A

穿破颅板!累及脑膜 无 有
)KZ[

!密度不均匀 明显不均匀强化
VHZ

.

膨胀性溶骨性骨质破坏并软组织包块
L<.=A

位于板障!内外板连续 无 无
LKZ[

!密度较均匀 中度较均匀强化
VHZ

(血管瘤

L

头皮下包块并颅骨受蚀稍变薄
%<K=A

未穿破颅板 无 无
)KZ[

!密度较均匀 未行增强扫描
VHZ

)

膨胀性溶骨性骨质破坏并软组织包块
1<L=A

穿破颅板!累及脑膜 人字缝 无
L%Z[

!密度较均匀 未行增强扫描
VHZ

-

头皮下包块并颅骨受压稍变薄
1<L=A

未穿破颅板 冠状缝 无
LKZ[

!密度较均匀 未行增强扫描 表皮样囊肿

N

头皮下包块并颅骨受压稍变薄
1<%=A

未穿破颅板 无 无
L.Z[

!密度较均匀 未行增强扫描 性质待定

M

膨胀性溶骨性骨质破坏并软组织包块
.<1=A

穿破颅板!累及脑膜 冠状缝 有
.)Z[

!密度不均匀 明显不均匀强化
VHZ

P

头皮下包块并颅骨受压稍变薄
%<K=A

未穿破颅板 无 无
L)Z[

!密度较均匀 未行增强扫描 性质待定

1K

头皮下包块并颅骨受压稍变薄
L<%=A

未穿破颅板 无 无
.NZ[

!密度较均匀 轻度均匀强化 性质待定

11

膨胀性溶骨性骨质破坏并软组织包块
1<L=A

穿破颅板!累及脑膜 无 有
LKZ[

!密度较均匀 未行增强扫描
VHZ

注'

VHZ

'朗格汉斯细胞组织细胞增生症%

1KKe

!

H$

表现为膨胀性溶骨性骨质破坏并软组织

肿块的
-

例患儿中"

)

例误诊为朗格汉斯细胞组织细

胞增多症*

V*>

T

56J*>?=533J2?+2,=

G

+,?2?

"

VHZ

+"

1

例

误诊为
VHZ

或血管瘤#

H$

表现为头皮包块并颅骨外

板轻度侵蚀或受压的
)

例患儿中"

1

例误诊为表皮样

囊肿"

1

例误诊为
VHZ

"

.

例诊断意见为性质待定

*表
%

+!

.<

病理组织学

颅骨筋膜炎的主要病理表现为增生肥胖的梭形纤

维母细胞.肌纤维母细胞呈束状)编织状或不典型车辐

状排列"细胞无多形性"可见核分裂象#间质疏松"含有

丰富的血管及红细胞外渗!免疫表型(

#/"

)

/#"

)

42A5>+2>

阳性"

H:

)

H;PP

)

H;.L

)

C5?A2>

)

.

B=*+5>2>

)

#B

1KK

蛋白)

"V:

和
7HVB%

等阴性!电话随访
1%

,

-K

个月"

11

例中有
M

例获得随访结果"均未见复发!

讨
!

论

1<

病因及病理

目前"

H&

的具体病因尚不清楚"但病例报告已经

描述了四类病因(特发性)创伤性)放射治疗以及遗传

性!

"3?J*655S

等$

L

%统计文献回顾了
MK

例
H&

患者"发

现最常见的原因是特发性"占比约
-)e

"其次为钝性

JN#

放射学实践
%K%.

年
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月第
.M

卷第
)

期
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创伤和放射治疗"分别占比约
1Le

和
Ne

!

Q*

T

>56

等$

-

%统计文献报道"约
%Pe

的患者有病变部位外伤

史"认为病变部位的创伤可能在
H&

的发展中发挥了

作用!基于外伤后发生
H&

的报道"有人提出一种假

设(局部外伤可促使纤维母细胞.肌纤维母细胞的反应

性增生"进而导致
H&

的形成$

N

%

!本组病例均无外伤

史)放射治疗史以及家族史"均为偶然发现头皮肿物就

诊"故认为其为特发性!

H&

的明确诊断主要依靠病

理"相关文献报道$

1

%

"

H&

的病理组织学表现主要为增

生肥胖的梭形纤维母细胞.肌纤维母细胞呈束状)编织

状或不典型车辐状排列"细胞无多形性"核分裂象可

见"间质疏松"黏液样"可见不规则裂隙和微囊结构#免

疫表型(

42A5>+2>

)

#/"

)

/#"

常为阳性!

%<

临床表现特点

文献报道"

H&

多发于
-

岁以内的儿童"男童多见"

男女比约为
1<N)

(

1

"发病平均年龄约
)

岁$

L

%

!本研究

中"男女比例为
L

(

N

"与文献报道存在差异"可能与病

例数较少有关"发病平均年龄为
LM<)

个月"中位年龄

LM

个月"与文献报道接近!该病可发生于颅骨的任何

部位"以颞骨及顶骨最为好发$

M

%

!本组
11

例患儿共检

出
1)

个病灶"发生于颞骨仅
1

个病灶"额)枕部各
)

个

病灶"顶部
L

个病灶!病变绝大多数为单发"多发偶见

报道$

-

"

P

%

!本组
%

例为多发"其中
1

例可见枕部头皮软

组织内
.

个病灶"无颅骨的破坏#

1

例可见额骨
%

个病

灶"右顶骨
1

个病灶"均有骨质破坏伴软组织肿块!

H&

的典型临床表现常为无痛性)可触及的头皮肿块"

常无明显不适"很少产生神经症状或体征"但其与病变

发生的部位及累及深部有一定关系"可出现眼球突出)

复视)面神经麻痹)耳聋和偏瘫$

1K

"

11

%

!本组患儿均因

父母无意中发现患儿头部包块就诊"

%

例包块存在压

痛"但均不伴神经系统症状!从发现至就诊"

%

例包块

明显增大"

)

例包块有渐进性增大!此外"有研究评估

H&

患者全身血清炎症标志物"如白细胞计数)血小板

计数)

H

反应蛋白和红细胞沉降率等"这些值都在正常

范围内$

P

%

"这表明
H&

可能是局部的"而不是全身的炎

症或反应性过程!本研究所有患儿血清炎性标志物均

为阴性!

.<H$

表现

目前"关于
H&

影像表现的报道很少!曾伟彬

等$

)

%报道了
1K

例
H&

"将其影像表现分为三种"分别是

膨胀性骨质破坏伴软组织肿块"占
-Ke

#其次是头皮

包块伴颅骨受压#第三是溶骨性骨质破坏伴头皮软组

织包块!本研究中
H$

表现主要归纳为两种(第一种

表现为颅骨的膨胀性溶骨性骨质破坏伴软组织肿块"

约占
))e

"其中
)

例穿破颅板累及硬脑膜"

1

例位于颅

骨板障"其内外板连续"

L

例软组织肿块中可见残留骨

片#第二种表现为头皮软组织包块伴颅骨受压或轻度

受侵蚀"约占
L)e

"其中
.

例表现为头皮软组织肿块

并颅骨受压稍变薄"

%

例表现为头皮软组织肿块并颅

骨外板毛糙!本研究
H$

表现与上述报道基本一致"

对于上述报道中的第三种影像表现"与本研究第二种

征象中的头皮软组织包块伴颅骨受蚀这一表现类似"

只是本研究中病例的颅骨受侵蚀程度相对较轻!

H&

病变的起源部位较多"目前普遍认为病变可能起源于

帽状腱膜)腱膜下疏松结缔组织)骨膜或颅骨纤维膜

层$

L

"

1%

%

!笔者认为"这两种不同的
H$

表现可能源于

病变起源位置的不同!

H&

病变的软组织肿块多为等

密度或稍高密度"密度可均匀或不均匀"增强后可轻度

到明显强化"可累及颅缝!此外"

H&

病灶常较小"本组

11

例患儿
1)

个病灶中"

11

个病灶的最大径在
%=A

以

内"这可能与病变位于体表易于早期发现有关!

L<

误诊分析及鉴别诊断

H&

为临床罕见疾病"极易误诊"文献报道其影像

误诊率可高达
1KKe

$

)

%

!本组所有病例
H$

均未诊断

为颅骨筋膜炎!第一种
H$

表现为膨胀性溶骨性骨质

破坏并软组织肿块的
-

例患儿"均误诊为
VHZ

!误诊

的原因首先是
H&

罕见"临床及影像医师对其缺乏认

识"其次是两者的影像表现类似!颅骨
VHZ

的主要

影像表现亦是溶骨性骨质破坏并软组织肿块$

1.

"

1L

%

"两

者均可穿破颅板累及硬脑膜"可跨越颅缝"软组织肿块

均可明显强化"均可单发或多发!虽然两者影像表现

类似"但颅骨
VHZ

的骨质破坏多为穿凿样"残留骨片

较少见"而
H&

的骨质破坏多为膨胀性溶骨性"多数软

组织肿块中残存骨片!临床上"颅骨
VHZ

多表现为

病变部位有疼痛或压痛"文献报道"约
NMe

的患者有

明显压痛$

1)

%

"生长较为缓慢"实验室检查血沉可增高"

嗜酸性粒细胞可增高#而
H&

患儿多表现为无痛性包

块"短期内可快速增大"实验室检查多为正常!

H&

虽

然是良性病变"手术切除后不会复发"本组
M

例术后随

访
1%

,

-K

个月均未见复发"但是其快速增长的特点及

颅骨破坏并侵犯颅内"易误诊为恶性肿瘤"需要与颅骨

恶性肿瘤"如纤维肉瘤等鉴别!

本组
H$

表现为头皮包块并颅骨外板轻度侵蚀或

受压的
)

例
H&

患儿中"

1

例误诊为表皮样囊肿"该病

例发生于颅缝位置"

H$

表现为头皮下软组织包块"呈

较均匀等密度"邻近颅骨受压稍变薄!表皮样囊肿

H$

表现为不均匀低密度影"可有钙化"增强扫描无强

化"

/0'

检查时
;Q'

序列可呈明显高信号"

;Q'

及增

强检查可与
H&

鉴别!

1

例误诊为
VHZ

"

H$

表现为右

顶部头皮下包块"有压痛"邻近颅骨受侵蚀稍变薄!另

.

例因无特征性
H$

征象"诊断意见为性质待定!

H$

表现为头皮包块的
H&

还应与其它头皮软组织肿块进

KN#

放射学实践
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行鉴别$

1-

"

1N

%

"如头皮血管瘤)脂肪瘤)皮样囊肿)皮脂

腺囊肿)神经纤维瘤)头皮血肿)钙化上皮瘤)外毛根鞘

囊肿等!头皮血管瘤在儿童较为多见"

H$

平扫可表

现为软组织密度肿块"与
H&

较难鉴别"但增强后血管

瘤呈明显均匀强化"且
/0'

检查可见血管流空信号"

可与
H&

进行鉴别!脂肪瘤)皮样囊肿)皮脂腺囊肿等

病变内可出现脂肪"与
H&

鉴别较容易"但也可表现为

软组织密度"此时鉴别存在一定困难!对于众多的头

皮软组织肿块"可以通过彻底的病史和体格检查"结合

适当的影像学检查"逐一排除"可以提高
H&

的诊断符

合率!

综上所述"

H&

是一种罕见的累及头皮及颅骨的良

性增生性病变"

H$

典型表现为膨胀性溶骨性骨质破

坏并软组织肿块以及头皮下软组织肿块压迫侵蚀颅

骨"影像误诊率高"综合分析其临床特点及影像征象"

有助于其正确诊断"减少误诊!
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