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短  篇

　　1  临床资料

　

　　患者，女，3岁，“发现颈部包块2+年，增大2月”于2018年4月入

院。家属诉2+年前无明显诱因发现患儿后颈部出现包块，约“花生米”

大小，包块无触痛、压痛，无局部红肿，无发热、寒战、咳嗽、咳痰、

胸闷及心悸呼吸困难等不适，未予特殊重视，包块呈进行性增大，2月

前包块约有“鸽子蛋”大小。查体：颈部无畸形，左侧后颈部隆起，可

扪及一质韧包块，边界不清，余未见特殊。

　　影像学检查：甲状腺超声：甲状腺双侧叶形态大小正常，包膜完

整，内部回声均匀，未见明显囊实性肿块，CDFI：血流信号未见明显异

常。颈部CT平扫+增强(图1-4)：左侧颈部(斜方肌及夹肌深部)见混杂

密度占位，内见软组织及脂肪密度影，边界欠清，病灶最大截面约：

4.0cm×2.3cm×5.7cm；增强病灶动脉期呈轻度强化，静脉期及延迟期

呈持续性强化，延迟期其内呈多发条柱状强化影。诊断：考虑来源于间

叶组织肿瘤。

　　术中所见及病理检查：患儿取俯卧位，充分暴露颈部手术

区，沿颈部包块走形做梭形切口，长约8.0cm，针式电刀逐层切

开皮下，能量平台超声刀切开颈阔肌及夹肌，显露包块，大小约

6.0cm×4.0cm×3.0cm，包块表面边界清楚，底部与周围软组织粘连，

完整分离、切除肿块后逐呈缝合皮肤。肉眼观肿块呈灰白灰黄实性，质

中，不完整，可见包膜。HE染色(图5)：镜下可内见成熟脂肪细胞、纤

维细胞及间叶细胞，三种成分混合存在，倾向良性病变；免疫组化：

Vimentin+，CD34+，SMA+，Desmin部分+，S-100+，Ki67阳性率约3%。

结合细胞形态及免疫组化结果，诊断为：(颈部)病变符合婴儿纤维性错

构瘤。

　　2  讨   论

　　婴儿纤维性错构瘤(Fiberoushamartoma of infancy，FHI)是一种

发生于婴幼儿及儿童罕见的软组织病变，属于胚胎发育不良或错构瘤性

间叶源性肿瘤，通常发生于腋窝，也可发生于上臂、臀部、肩背部、阴

囊、眼眶等部位皮下
[1-3]

。FHI多见于2岁以内婴幼儿，但在年长儿童中

亦可见报道，男性发病率较女性高，约23%的病灶发生于出生时
[2]
。

　　组织学上FHI病灶内至少可见典型的三相成分，包括成熟脂肪细

胞、原始间叶组织、致密胶原纤维组织(其间可散在纤维母细胞和肌纤

维母细胞)；但不同病例三种成分所占比例有所差别；少数可见原始粘

液样间充质细胞成分占优势
[3-4]

。免疫组化显示大多数肿瘤成熟脂肪细

胞S-100阳性，波形蛋白(Vimentin)在三种典型成分均呈阳性，纤维组

织、原始间充质细胞均表达SMA，原始间充质细胞还表达CD34并呈强阳

性
[3-5]

。

　　FHI的CT表现多为混杂密度肿块，内可见脂肪、软组织及血管密度

影，边界不清，无明显包膜，增强可见不均匀强化
[4-5]

。本例平扫可见

左后颈部肌间隙间混杂密度肿块影，内可见脂肪密度影，形态不规则，

边界欠清，未见明显包膜；增强病灶呈持续性强化，内可见条状强化

影，其内脂肪组织未见强化，杨秀军等
[5]
将此特征称为“云雾征”。
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FHI超声多表现为发生于皮下层

的混杂回声肿块，边界不清，无

包膜，CDFI：血流信号无特异

性
[7]
。MRI其软组织分辨率较高，

可更好显示FHI信号改变。肿块纤

维组织较多时，T2WI像上呈低信

号，富含粘液组织时，T2WI呈稍高

信号，脂肪抑制序列可以显示肿

瘤内的脂肪组织
[5-8]

。

　　FHI多发生于真皮或皮下组

织内，累及骨骼肌或神经血管者

罕见，本例肿块位于肌间隙间，

且影像表现缺乏特异性，常需与

以下疾病相鉴别：①脉管瘤：为

血管、淋巴管异常增生疾病，多

为良性，常见于儿童头、颈面部

皮肤，当血管成分较多时，病灶

边界欠清，呈不均匀强化，内可

见网格条索，淋巴管成分多，增

强后呈“车轮状”分隔样强化，

内部低密度影不强化。但其缺乏

脂肪组织，可与FHI相鉴别。②

脂肪瘤：肿瘤由单一脂肪组织组

成，多起源于皮肤脂肪层，也可

见于内脏组织、胸腹壁及肌肉间

隔间，多表现为边界清楚、形态

规则的低密度肿块，增强后无强

化。FHI多为混杂密度肿块，增

强可呈不均匀强化。③畸胎瘤：

为生殖源性肿瘤，多见于生殖系

统，也可见于纵隔、颅脑等，肿

块形态多较规则，内可见骨骼、

牙齿、毛发及脂肪组织等，可见

脂液分层，增强实性部分可见轻

度强化。

　　由于FHI国内外报道较少，临

床医师对其认识不足。影像学评

估可以为临床提供有用的信息，

例如肿块内成分、肿块位置、大

小及其与周围结构的关系；最终

诊断依靠病理结果及免疫组化。

手术完全切除为此病常见治疗方

法，术后很少复发。
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图1 CT平扫：左后颈部(斜方肌与夹肌深面)见混杂软组织密度肿块，内见脂肪密度影(黑箭)，边界
不清，病灶大小约4.0cm×2.3cm×5.7cm；图2-4 CT增强：病灶呈持续性强化，延迟期可见条片样强
化影，其内脂肪组织未见强化；图5 镜下(HE染色，×100)：可见三种典型成分，成熟脂肪细胞、
纤维组织、间叶组织。
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