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膝关节旁儿童纤维性错构瘤1例并文献复习

张江，方圆，龚泰芳

(湖北医药学院附属医院，十堰市太和医院骨1科，湖北 十堰 442000)

[摘　要]	 通过对1例儿童膝关节旁纤维性错构瘤的组织病理及临床表现进行观察，并复习相关文献。最终

依靠病理结果确定本例为膝关节旁软组织内罕见的错构瘤。组织学上，肿瘤由束状排列的长梭

形细胞、幼稚的未分化间叶细胞和成熟的脂肪组织不同比例组成。免疫组织化学上，幼稚的间

叶细胞表达CD34，而梭形细胞表达平滑肌肌动蛋白(smooth muscle  act in，SM A)。儿童膝关节

旁纤维性错构瘤是一种罕见的原发性软组织良性病变，发病缓慢，容易误诊，通过完整切除肿

瘤，预后良好。
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Fibrous hamartoma of children: a case report and 
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Abstract The clinical data of 1 case with knee mass in a child were observed. The final diagnosis was fibrous hamartoma 

around the knee and confirmed by pathology .In histology, the tumor is composed of a different proportion of 

long fusiform cells, immature mesotype and mature adipose tissue. In immunisation, immature mesenchymal cells 

expressed CD34 and the spindle cells expressed smooth muscle actin (SMA). The fibrous hamartoma of children 

in knees is a rare benign tumor derived from the soft tissues and easy to be misdiagnosed. Because of the slowing 

onset and easily complete resection, the prognosis of this tumor is good.

Keywords knee joint; fibrous hamartoma; child

收稿日期 (Date of reception)：2017–04–30

通信作者 (Corresponding author)：龚泰芳，Email: 13986883286@139.com

基金项目 (Foundation item)：十堰市科技计划项目 (14Y23)。This work was supported by Shiyan Science and Technology Bureau, China (14Y23).

儿童膝关节旁软组织包块多见的病变是血管

瘤，而错构瘤在这一区域并不常见，临床上并不太

容易辨别这两种病变，常需病理检查来区分。现就

1例膝关节旁软组织内错构瘤报告如下。

1  病例资料

1.1  基本情况

患 儿 男 ， 5 岁 。 因 “ 发 现 右 膝 关 节 包 块 3 个
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月”就诊。患儿家长3个月前无意中发现患儿右膝

关节前内侧有一小包块，包块逐渐长至“核桃”

大小，并出现右膝关节伸屈活动范围受限，局部

无红肿、热痛，无夜间痛。病后患者未行特殊治

疗 来 太 和 医 院 就 诊 。 体 格 检 查 ： 膝 关 节 内 侧 肿

大，无静脉怒张，触摸有硬质包块，不可推动，

基 底 广 泛 ， 有 轻 压 痛 ， 右 膝 活 动 范 围 稍 受 限 。 
X 线检查可见：右膝关节软组织肿胀，诸骨未见

明显骨质破坏(图1)。MRI示：右膝内侧髌下脂肪

垫内可见团片状异常信号，无明显边界，大小约 
5 cm × 1.5 cm × 4.9 cm，T1呈低信号，T2呈高信号

(图2)。患者右膝旁软组织包块做手术切除。切开

皮肤、皮下组织后，见大量结构杂乱无章的软组

织，与相邻的脂肪组织、肌肉、韧带等正常结构

完全不同，将这些杂乱无章的软组织完全切除，

手 术 顺 利 。 术 后 患 者 顺 利 康 复 出 院 。 术 后 2 年 随

访，患者右膝包块无复发，膝关节活动良好。本

文已获得患者监护人的知情同意。

图1 X线片：右膝关节软组织肿胀，诸骨未见明显骨质破坏

Figure 1 X-ray: the right knee soft tissue swelling, there was no obvious bone destruction in all the bones

图2 MRI图像：右膝内侧髌下脂肪垫内可见团片状异常信号，T1呈低信号，T2呈高信号

Figure 2 MRI image: a patchy mass signal is seen in the patellar fat pad on the right knee, T1 is low, and T2 is high signal
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1.2  方法

手术切除标本用10%中性福尔马林固定，石蜡

切片，HE染色，病理学检查。

1.2.1  大体观察

包块大体为灰白色结节，大小约5 cm × 4 cm × 
2 cm，切面实质性灰白灰黄，质软。

1.2.2  镜下观察

由纤维组织、幼稚的间叶组织和成熟的脂肪

组织3种成分混杂组成(图3)，境界不清。纤维组织

由相对成熟的纤维母细胞或肌纤维母细胞交错束

状排列，含有致密的胶原纤维。幼稚的间叶组织

由卵圆形或短梭形的幼稚细胞构成，含有少量黏

液样基质，呈岛屿状散在分布(图4A)。成熟的脂

肪组织穿插分布于上述2种成分之间。包块与周围

无明显界限，周围可见滑膜组织

1.2.3 免疫组织化学 (Elivision 一步法 )
幼稚的间叶组织Vi m e n t i n，CD 9 9和CD 3 4阳

性 ， 提 示 为 原 始 的 间 叶 分 化 ； 脂 肪 组 织 S 1 0 0 阳

性 ， 但 幼 稚 的 间 叶 组 织 阴 性 ； 平 滑 肌 肌 动 蛋 白

(smooth muscle actin，SMA)和Desimin均阴性，提

示没有肌源性分化证据(图4B-D)。

1.2.4  病理诊断

儿童纤维性错构瘤。

图3 成熟的脂肪组织内见纤维成分交叉梁状排列，含有致

密的胶原纤维，胶原纤维之间可见梭形的纤维/肌纤维母

细胞束状排列，核梭形或波浪状(HE,×200)

Figure 3 The fibrous components in mature adipose tissue are 

crossed and arranged in rows with dense collagenous fibers. 

Spindle fibers/myofibroblasts are found between the collagenous 

fibers, arranged in bundles or fusiform or wavy (HE,×200)

图4 镜下见纤维组织、幼稚的间叶组织和成熟的脂肪组织混杂存在

Figure 4 Microscopically, it shows fibrous tissue, immature mesenchymal tissue, and mature adipose tissue

(A)灶状核深染、卵圆形或星形，胞浆稍淡染的细胞巢，形态较幼稚(HE, ×200)；(B)免疫组织化学Vimentin阳性(×200)；

(C)免疫组织化学CD34阳性(×200)；(D)免疫组织化学CD99阳性(×200)。

(A) Foci of nuclei with deep staining, oval or stellate cytoplasm, slightly stained cell nests, immature morphology (HE, ×200);  

(B) Immunohi stochemi str y  posit ive  for  Vimentin (×200);  (C) Immunohi stochemi str y  posit ive  for  CD34 (×200);  

(D) Immunohistochemistry positive for CD99(×200).

A
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2  讨论

本 病 最 先 由 R e y e 于 1 9 5 6 年 报 道 ， 当 时 称 为

“婴儿皮下纤维性肿瘤”，其后Enzinger详细描述

此病并命名为婴儿纤维性错构瘤。婴儿纤维性错

构瘤是少见的软组织良性肿瘤，其组织起源及生

物学特征尚不明确[1]，可能是由于个体发育错误所

致 [ 2 ]。纤维性错构瘤刚出生至1 4岁的儿童均有发

生，但近9 0 %病例的发生于< 3岁的婴儿，中位年

龄1.5岁，男性多于女性(2:1)，多发生在躯干，其

次是四肢和头颈部。大多数病例为单发结节，位

于真皮深层或皮下。本例发生于5岁儿童的膝关节

旁，相对罕见。

纤 维 性 错 构 瘤 需 根 据 组 织 形 态 学 特 征 ( 纤 维

组 织 、 幼 稚 的 间 叶 组 织 和 成 熟 的 脂 肪 组 织 3 种 成

分)，免疫组织化学和临床特征(如年龄和发病部

位)与其他病变相鉴别。

1)纤维脂肪瘤含有大量的脂肪组织和纤维组

织，纤维组织可呈束状交织在脂肪组织之间，以

儿童和青少年多见，常发生于周围神经，多数可

见侵及正中神经，没有具有黏液样基质的幼稚间

叶组织 [3-4]。2)脂肪纤维瘤病发于手足部位，少见

于头面部及躯干。典型的组织学改变是由脂肪细

胞和纤维细胞构成的肿瘤，没有幼稚的间叶组织

成分 [5-6]。3)脂肪母细胞瘤当由幼稚的间叶组织构

成的黏液样区域表现明显时与纤维性错构瘤难以

鉴别。但是，脂肪母细胞瘤一般境界清楚，呈分

叶状生长，通常会于小灶状的黏液样区域内看到

毛细血管网和散在分布的脂肪母细胞。脂肪母细

胞瘤可以出现PL AG1基因重排，但在纤维性错构

瘤还未发现 [ 7 ]。4 )婴儿纤维瘤病好发于头颈部，

大 多 数 为 皮 肤 及 浅 表 的 软 组 织 单 独 结 节 ， 无 压

痛、扣痛。多发的纤维瘤病较少见，可发生于内

脏和骨骼。病理可见致密的交织成网状的成肌纤

维细胞和泡沫样细胞。在成肌纤维细胞中可见明

亮的嗜酸性包涵体，这是与其他疾病相区别的关

键点。包涵体肌动蛋白表达(+) [8]。5)神经纤维瘤

病I型为常染色体显性遗传疾病。其外显率极高，

基 因 可 定 位 于 染 色 体 1 7 q 1 1 . 2 。 临 床 上 可 见 皮 肤

上多处牛奶咖啡斑，青春期后更加明显，眼眶周

围可见包块生长，腋窝或腹股沟褐色雀斑，可见

蝶骨发育不良、长骨皮质变薄等特征性骨损害，

病理特点是瘤细胞主要为神经鞘细胞，无包膜或

包膜不完整，核呈波浪状排列，呈两头尖细的长

梭形，免疫组织化学S - 1 0 0 ( + ) [ 9 ]。6 ) 婴儿肌纤维

瘤病  是一种好发于2岁以内婴幼儿的少见良性肿

瘤。其形态上常由呈旋涡状或短束状排列的呈血

管外皮瘤样排列的细胞和胖梭形细胞组成，其中

孤立发生的称为肌纤维瘤，而全身多发的称为肌

纤维瘤病 [10]。

婴幼儿膝关节旁软组织病变发病率并不高，

加之婴幼儿表述困难，因此临床上在诊断此类病

变是有一定困难，需耐心跟患儿及家长交流。最

后通过与病理科交流提高诊断水平。
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