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ABSTRACT
Objective To explore MRI appearances and the expression of Ki67 of infantile fibrosarcomas(IFs). 
Methods The MR data and the expression of Ki67 of 11patients of histopathologically proven IFs were 
retrospectively reviewed. The sites,size,border,morphology,imaging features,and apparant diffusion 
coefficient (ADC) value of lesions were measured and analyzed. Results Of 11 IFs,the masses arisen on 
head and neck in 3 cases. the limbs in 7( including 3 cases in the forearm of upper limbs,1 case in the 
upper arm),1 in the popliteal fossa of lower extremity,1 in the calf and 1 in the retroperitoneal region. 
The ranges in size for the lesions were from 0.7×1.1×1.2cm~3.0×7.0×9.0cm. 11 tumors were all well-
defined and 7 was solid and 4 was solid-cystic. The solid components of all tumors were isointensity or 
slight hypointensity compared to muscle on T1-weighted images and hyperintensity on T2-weighted 
images and DW imaging with a range of mean ADC value from 0.75~1.12mm2/s. The solid component 
and cystic wall of the tumors were strong enhancement after administration of contrast medium. The 
range of expression of Ki67 was 15%~30%(21.73±6.08%). Conclusion IFs were predominantly occurred 
in limbs and head and neck. The tumor maybe solid or solid-cystic with well-defined margins. The 
characteristics of MR imaging of IF were isointensity or slight hypointensity to muscle on T1-weighted 
images and hyperintensity on T2-weighted images with strong enhancement of solid components and 
low to intermediate expression of Ki67.   
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　 　 婴儿型纤维肉瘤(infantile fibrosarcomas，IFs)又称先天性婴儿型纤维肉瘤
(congenital infantile fibrosarcomas，CIFs)或先天性纤维肉瘤(congenital fibrosarcoma，
CFs)，IFs为相对少见的儿童期软组织肿瘤，约占儿童期全部恶性肿瘤的1~2%和婴儿期软
组织恶性肿瘤的12%及儿童期纤维母细胞性和肌纤维母细胞性肿瘤的13%[1-5]。尽管IFs组
织学上和成年人发生的经典型纤维肉瘤相同，但生物学上IFs却截然不同于前者，IFs肿瘤
很少发生转移、手术切除后复发率低、预后远远好于成年性纤维肉瘤。
　　我们对11例资料完整，均经手术病理和肿瘤基因检测证实的婴儿型纤维肉瘤的MR
影像学和Ki67表达资料进行回顾性分析研究，现进行报道。

1  资料与方法
1.1 患者资料  收集2012年8月至2020年6月间，临床资料完整，均经手术病理和肿瘤基
因检测证实的11例婴儿型纤维肉瘤的MR资料(其中1例有CT平扫检查)影像学资料，包括
发病年龄、发生的部位、大小、边界、形态、信号特点、表观弥散系数(ADC)值和强化
特征和Ki67表达程度进行回顾性分析研究。11例患者中，男性6例，女性5例；发病年龄
最小者5周(该患者出生前胎儿畸形筛查即发现右侧头颈部肿块)，最大者2岁。全部患儿
均无明显症状，皆为患儿父母发现肿块或肢体局部增粗就诊。11例患者均进行手术或扩
大根治性手术切除肿瘤并随访，均无复发。
1.2 MR设备和技术参数  使用GE Signal 1.5T和3.0T超导磁共振机，行横断面T1WI(TR 
400~600ms，TE 10~14ms)和T2WI-FS(TR 4000~6000ms，TE 100~120ms)、矢状
面或冠状面T2WI (TR 3000~6000ms，TE 100~110ms)，层厚5mm，间隔 1mm，视
野(FOV)15~30cm，矩阵256×256，激励次数为2。DWI成像采用单激发平面回波成
像序列(TR 8000~10000ms，TE 70~100ms)，行横轴位成像，按各向同性施加扩散
敏感梯度磁场，b值取0 、1000s/mm2 ，层厚5mm，间隔1mm，视野15~30cm，矩
阵256×128，激励次数为2次。增强对比剂选用钆喷酸葡胺(Gd-DTPA)，注射剂量为 
0.1mmol/kg体重，注射对比剂后行横断面及矢状面或冠状面T1WI扫描。
1.3 ADC测量  病灶ADC值的测量：在GE后处理工作站上自动生成ADC图，将感兴趣区
(Region of interest,ROI)放置于病灶实性部分，对照T1WI、T2WI及增强图像，避免囊
变、坏死及血管区域和化学位移伪影等区域，ROI范围约6mm2~20mm2，每个病灶测量
3次不同实性区域并取平均值作为ADC值(ADCmean)。
1.4 Ki67免疫组织化学检查  将石蜡包埋的组织标本块切成3~4μm切片，切片去石蜡
化，在柠檬酸盐缓冲液(0.01mol/L，pH6.0)中熔融，放入微波炉(98°C)中20分钟。然后
取出浸泡在缓冲液中的溶液，冷却20分钟，用3%的过氧化氢处理5分钟。所有病例均行
1/100稀释率的抗p53(p53-DO7-L-CE)和Ki67(MIB-1)抗体。KI67染色：细胞核内棕黄色
颗粒的细胞为阳性细胞，计数10个高倍视野(×400)阳性细胞。
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【摘要】目的 探讨婴儿型纤维肉瘤(IFs)的MR表现
特点和Ki67的表达状态。方法 对11例经手术病理
证实的IFs的MR资料进行回顾性分析，对其发生的
部位、大小、边界、形态、信号特点、表观弥散系
数(ADC)值和强化特征及Ki67表达程度进行研究分
析。结果 11例患者中，头颈部3例，肢体7例(上肢
前臂3例，上臂1例；下肢腘窝区1例，小腿1例)，
腹膜后起源1例。肿瘤大小从0.7×1.1×1.2cm到
3.0×7.0×9.0cm。11例肿瘤边界规则，呈实性者7
例，囊实性者4例。肿瘤实性部分T1WI呈等或稍低
信号，T2WI和弥散加权成像(DWI)呈高信号，肿瘤
实性部分ADC值范围为0.75~1.12mm2/s。增强后肿
瘤实性部分和囊壁呈明显强化。Ki67的表达程度为
15%~30%(21.73±6.08%)。结论 婴儿型纤维肉瘤
为好发于肢体和头颈部的边界清楚的实性或囊实性
肿块，增强后实性部分显著强化，肿瘤Ki67呈低-中
表达是其特征。
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2  结   果
　　11例患者中，3例起源于头颈部，见图1，7例起源肢体，其
中上肢前臂3例，见图2，上臂1例，下肢腘窝区1例，小腿1例和
腹膜后1例。11例患者均进行手术或扩大根治性手术切除肿瘤，
组织病理学及分子检测 ETV6-NTRK3融合基因阳性，SMA(-)，
DES(-)，CD34(-)，CD31(+)，STAT6(-)等指标确立诊断。11例肿
瘤大小从0.7×1.1×1.2cm-3.0×7.0×9.0cm， 呈实性者7例，
囊实性者4例，全部边界清晰规则，对邻近结构无明显浸润，其

中1例CT和MRI显示尽管肿瘤巨大，肿瘤仅推压邻近颅骨而不破
坏颅骨。肿瘤实性部分T1WI(与邻近正常肌肉对比)呈等或稍低信
号，T2WI呈高信号；弥散加权成像(DWI)呈高信号和ADC图呈低
信号，表明肿瘤组织内水分子弥散明显受限，肿瘤实性部分ADC
值范围为0.75~1.12mm2/s。增强后肿瘤实性部分呈明显强化，
囊壁部分强化程度低于实性部分的强化程度。11例患者中，Ki67
阳性表达程度为15%~30%，均值为21.73 ±6.08% 。

图1 右侧头颈部婴儿型纤维肉瘤。图1A：横断面T1WI显示肿瘤呈等信号。图1B：横断面T2WI肿瘤呈囊实性，实性成分与头皮
软组织比较呈稍高信号。图1C：横断面增强T1WI显示肿瘤呈明显强化，肿瘤实质内可见强化减弱的纤维成分,肿瘤推压颞
骨和脑膜而未侵入颅内。图1D：横断面DWI显示肿瘤实质成分呈高信号。图1E：肿瘤横断面ADCMap上实质成分呈低信号，表
现水分子弥散受限。图2 右前臂(男，8周)IFs。图2A：冠状面T1WI显示肿瘤呈等信号。图2B：冠状面T21WI显示肿瘤(与肌肉
比)呈高信号，肿瘤内可见流空的血管。图2C：冠状面增强T1WI显示肿瘤呈明显强化。横断面DWI显示肿瘤呈高信号。

3  讨   论
　　婴儿型纤维肉瘤(IFs)为纤维母细胞性和肌纤维母细胞性肿瘤的一
个亚型，是一类起源于间充质细胞，主要由恶性纤维母细胞构成的恶
性肿瘤。文献也曾报道其为幼年性纤维肉瘤(juvenile fibrosarcoma)、
婴儿髓样纤维瘤病(medullary fibromatosis of infancy)、侵袭性婴儿纤
维瘤病(aggressive infantile fibromatosis)、婴儿促结缔组织增生性纤
维肉瘤(desmoplastic fibrosarcoma of infancy)等[1-5]，IFs或CIFs为一种
相对少见的儿童期非横纹肌性软组织低级别恶性肿瘤,约占儿童期全部
恶性肿瘤的1-2%，占婴儿期软组织恶性肿瘤的12%及儿童期纤维母细
胞性和肌纤维母细胞性肿瘤的13%[1-6]。该肿瘤的发生发展可能与染色
体平衡易位t(12;15)(p13;q25)，使位于12p13的ETV6与15q25神经营养
酪氨酸激酶受体3(NTR3)融合，形成的ETV6/NTR3融合基因激活肿瘤
的下游和生长通路有关,同时ETV6- NTR3融合基因表达也是组织病理学
上IFs区别于儿童纤维母细胞/肌纤维母细胞和成人型纤维肉瘤的特异
性指标[4-6]。文献报道绝大多数IFs发现时年龄小于2岁，其中小于1岁
者占80%以上[1-8]，男性发病率略高于女性，而且研究发现IFs尽管和经
典成人型纤维肉瘤有相近的组织学特征，但IFs没有明显的侵袭性，肿
瘤完全切除后复发率低、预后好，10年生存率高达80%~90%。我们
的11例患者中，术后随访均未见复发及转移，其中1例随访时间接近6
年未见复发迹象。
　　IFs可发生于全身的任何部位，又以肢体为常见部位，约占IFs
起源部位的70%以上，我们的11例资料中，7例(66.7%)起源于四
肢，肿瘤多位于皮下或肌间，这其中，下肢多于上肢，远端多于近
端，其次为头颈部，IFs很少发生于躯干，与文献报道一致[1-14]。
　　IFs的影像学表现与其他软组织肿瘤的表现具有一定的相似
性，文献总结没有特异性的影像学诊断特征[3,15]。我们的11例资
料显示，除1例右侧眼眶外皮下肿瘤较小外，其余10例发现时均
为较大软组织肿块，肿瘤为实质性,4例肿瘤呈囊实性肿块。与邻
近的肌肉比较，肿瘤于T1WI上呈等或略低信号，T2WI和DWI上呈
高信号，肿瘤边界清晰、推压而不侵犯邻近结构，增强后肿瘤实
性成分呈明显强化或许是IFs(除发病年龄外)具有一定诊断价值的
影像学特点，此外肿瘤内形成过多或明显纤维组织时，可导致肿
瘤内该区域强化减弱或导致非均匀性强化。文献报道IFs血管造影

为血供丰富，这与我们MRI资料上肿瘤呈明显强化一致[3,8]。
　　IFs需同婴幼儿期发生的血管瘤、血管外皮细胞瘤、横纹肌肉
瘤、肌纤维母细胞瘤等肌纤维母/肌纤维母细胞肿瘤类肿瘤鉴别。血
管瘤可与IFs一样于出生时即存在或于生后发生，在1~2岁内有快速生
长的过程，MRI增强呈明显强化肿块，尽管血管瘤强化可存在不均匀
性，但T2WI上呈明显高信号，很少有较大坏死或许不同于IFs，其次
血管瘤触诊呈柔软性肿块，而IFs呈坚硬肿块也有助于两者的鉴别。
IFs与肌纤维母细胞瘤的临床表现具有相似性，但肌纤维母细胞瘤以
头颈及躯干为好发部位，发生于肢体者少于IFs,无论是单发(孤立)性或
多中心性肌纤维母细胞瘤，典型呈乏血供肿瘤且易发生中央坏死而不
同于IFs呈明显富血供肿瘤的特点。MRI表现上，IFs与血管外皮细胞
瘤、横纹肌肉瘤或其他软组织肿瘤的表现具有相似性，鉴别困难，甚
至IFs与其他纤维类良、恶性肿瘤如成人型纤维肉瘤等组织学也具有
相似性和难以鉴别，分子生物学检查ETV6-NTRK3表达对IFs具有一定
的特异性，也是同其他具有类似组织学特征的软组织肿瘤的鉴别点，
再结合SMA(-)、DES(-)、CD34(-)等指标可最终确立诊断[4-13]。
　　Ki67是目前最能反映细胞增生的核抗原标记物，其表达的
程度与多种肿瘤的发生、发展、转移和预后密切相关。越来越多
的研究证明它的高表达往往预示肿瘤预后差、易于转移和术后复
发。尽管目前仍没有一个国际统一的Ki67阈值标准，可准确用于
独立判断不同肿瘤患者的临床转归，也没有一个Ki67表达的高低
程度范围用于判断IFs的生物学行，但依据Ki67的表达程度，将
其分为低表达(≤15%),中表达(16%–30%)和高表达(>30%)。而
且，一项对64196例乳腺癌Ki67表达的meta(荟萃)分析显示，当
用Ki67表达>25%时，可以作为一独立指标用于乳腺癌总体生存
率的预判。本组11例IFs患儿中，仅3例Ki67表达大于25%，提示
肿瘤细胞增生的活跃程度并不高，Ki67的总体低表达也是IFs患者
预后比较好的一个可参考指标[14-16]。
　　总之，IFs是以发生于婴儿，出生即存在或于2岁内尤其是1岁
内出现肢体或其他部位肿块，肿块生长快，血供丰富，很少破坏
邻近结构和发生转移是其比较具有诊断价值的表现。
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