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·临床研究·

儿童臀部硬纤维瘤手术治疗３７年回顾
（附３１例报告）
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【摘要】　目的　探讨儿童臀部硬纤维瘤的临床特点和治疗方法。 方法　回顾性分析本院自１９７７
年１月至２０１４年８月收治的３１例臀部硬纤维瘤患儿临床资料，患儿均进行手术边缘性切除，术后病理
检查均证实为硬纤维瘤。 结果　３１例中，术后获随访２８例，随访时间２个月至３７年，平均随访时间
１２年３个月。１２例术后原位复发，复发率为４２．９％。复发时间为术后３个月至３年，多在术后２年内
复发。 结论　硬纤维瘤是一种极端混合性质的肿瘤，其生物学行为多变，复发率高，目前主要采取以
广泛手术切除肿瘤为主的多学科联合和个体化治疗。
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　　儿童臀部硬纤维瘤临床少见，具有局部侵袭性，
呈进行性生长，切除后极易局部复发，不发生转移和

恶变。由于呈恶性生长，反复手术后可引起下肢及

髋部的功能障碍，应引起临床重视。作者自１９７７年
１月至２０１４年８月收治本病３１例，均经手术和病
理组织学检查证实，现报告如下。

资料与方法

一、临床资料

本组３１例中，男性２０例，女性１１例，年龄３～
１４岁，其中３～５岁１０例，６～８岁１０例，９～１１岁９
例，１４岁２例。１１例曾有臀部肌肉注射史，左侧１８

例，右侧１３例。３１例均以臀部包块就诊。发病至
就诊多在病后１～２年。９例有轻度下肢功能障碍，
跛行。１例臀部同时有各自分离的２个肿瘤。同侧
肢体呈多源性病损１例，表现在臀部、同侧大腿、
窝及小腿均有大小不等肿瘤。肿瘤大小：３ｃｍ×
４ｃｍ×５ｃｍ至７ｃｍ×８ｃｍ×１０ｃｍ，呈扁平状或椭
圆形，质坚硬，表面平滑，固定，边界不清，与皮肤不

粘连，可推动，挤压周围组织时有轻微压痛，多部位

发生肿瘤时呈多元压痛。

二、手术方法

患儿均予手术切除肿瘤及肿瘤边缘２～３ｃｍ正
常组织。对复发肿瘤予再次手术，可在肿瘤下极远

离肿瘤的部位，于大转子和坐骨结节之间显露坐骨

神经，直视下剖开肿瘤，小心分离坐骨神经，保护坐

骨神经勿受损伤，逐步切除肿瘤、受累的臀肌、韧带

和髂骨骨膜，必要时行肿瘤周围组织术中快速冰冻

切片，确定切除范围，以尽可能达到完整切除肿瘤。
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结　果

本组肿瘤包绕坐骨神经８例，由坐骨大孔至小
骨盆２例，肿瘤延伸到股上部 ３例，１例多元性病
损，因窝处肿瘤压迫动脉，同时切除动脉，行

大隐静脉移植修复。病理组织学检查结果显示：肿

瘤表面呈灰白色，包膜不完整或无包膜、质地致密坚

实。镜下见组织为大量成纤维细胞、纤维母细胞、肌

纤维细胞及胶原纤维组成，以梭形细胞代替了正常

的肌纤维，呈束状纵横编织或漩涡状排列。复发病

例中，２例是分化好的低恶度纤维肉瘤，瘤细胞丰
富，胞浆少，细胞大小一致，呈漩涡状结构，并可见到

少量细胞核分裂相。

术后获随访２８例，随访时间２个月至３７年，平
均随访时间１２年３个月。其中１２例术后原位复
发，复发率 ４２．９％。复发时间为术后 ３个月至 ３
年，多在术后２年内复发。１例高分化低恶度纤维
肉瘤经二次手术后半年内再次出现原位肿瘤，肿瘤

巨大，患儿纳差，拒绝再治疗，４个月后死亡。９例伴
有不同程度的臀部及下肢功能障碍。１例为多源性
病变，同侧臀部、大腿、窝均有复发，窝处肿瘤未

再切除，活检仍为硬纤维瘤，复发３年后小腿再出现
肿瘤，并出现患侧下肢功能障碍，需依靠拐杖行走，

１２年前患侧窝处出现溃疡，不愈，１０年前因外伤
致患侧股骨骨折，现残疾，卧床，不能自理，目前带瘤

生存２９年。

讨　论

硬纤维瘤是来源于筋膜、肌腱、腱膜、韧带和骨

外膜纤维组织的肿瘤。该肿瘤像肌腱和韧带一样致

密坚实，临床上少见，占软组织肿瘤的 ０．０３％［１］。

２００２年ＷＨＯ将其定义为发生于深部软组织的克隆
性纤维母细胞增生，具有浸润性生长、局部复发倾向

和无转移能力的特点［２］。多发生在腹部，而腹外型

者可发生在全身各处的筋膜和肌肉支持组织，以肩

部、上肢和臀部多见，日本以上臂为多，我国以臀部

居多［３］。

一、病因

该病病因尚不清楚，可能与内分泌、遗传因素和

损伤有关。Ｄａｈａ［４］提出强力肌肉收缩（创伤）是重
要原因，其次是内分泌因素。强烈肌肉收缩能导致

小的肌肉撕裂和血肿，促使该病发生，异物刺激亦可

引起本病。Ｇｅｓｃｈｉｔｅｒ等认为激素平衡失调影响肿瘤
的生长。Ｉｓｈｉｚｕｋａ［５］用免疫组化法检测２７例硬纤维
瘤病人孕酮Ａ受体、孕酮 Ｂ受体、雄激素的阳性率
分别为２５．９％、３３．３％、５１．９％。ＲＩＰＯＲＦ法检测８
例肿瘤中均有雄激素受体ｍＲＮＡ和孕酮受体ｍＲＮＡ
的表达，指出性激素对本病发生有重要影响。近年

来细胞遗传学研究发现硬纤维瘤病变中存在体细胞

突变，体细胞等位基因缺失，染色体三体，染色体易

位，如ＡＰＣ基因突变或 Ｂｅｔａｃａｔｅｎｉｎ蛋白异常表达
激活Ｗｎｔ信号通路等可导致该病发生［６，７］。本组１０
例曾有臀部药物注射史，是否因为药物刺激或肌肉

注射导致肌肉损伤形成血肿而诱发，有待进一步观

察研究。

二、临床特征

本病以无痛性包块为主要表现。部分病例因压

迫周围组织可有臀部或大腿的疼痛不适，肿瘤常被

偶然发现，呈局限性隆起，质地坚实，硬如骨质，表面

较平滑，边界不清，多与皮肤不粘连，但与深部组织

紧密粘连，固定不活动，多无压痛或轻压痛，可引起

髋关节功能障碍，致患肢跛行。临床上根据肿瘤发

生的部位分为三型：腹内型（约 １５％）；腹壁型（约
２５％）；腹外型（约５０％～６０％）。三种类型在肿瘤
大体标本和病理组织学上相似，但复发潜能不同，腹

外型易复发，且多见于儿童。硬纤维瘤总体复发率

４０％左右，而儿童高达 ８０％，接近成人的 ２倍［８］。

肿瘤肉眼观为包膜不完整或无包膜，呈苍灰色或白

色，切面可显示闪光的纤维素，边界多不能与周围的

骨骼和脂肪组织分开，但不浸润皮下脂肪［９］。镜下

见大量成纤维细胞、纤维母细胞、纤维细胞和胶原纤

维，呈束状相互编织纵横排列，或呈漩涡状排列，由

肌腱、筋膜起源，在肌层呈浸润生长，广泛侵入臀肌

和筋膜，以梭形细胞代替正常的肌纤维，细胞分化

好。有的为分化好的低度恶性纤维肉瘤。瘤细胞丰

富，未分化好的梭形细胞，核大，有核仁，胞浆少，细

胞大小较一致，并可见到少量细胞核分裂相。本组

有２例复发病例，为低度恶性纤维肉瘤。病理组织
学上此瘤表现为良性，但生物学行为呈现非常低度

恶性纤维性病变，具有交界性肿瘤的特点。Ｌｏｐｅｚ［８］

等建议将硬纤维瘤按照低度恶性肿瘤治疗。

硬纤维瘤是具有局部侵袭潜能的纤维母细胞、

肌纤维母细胞性肿瘤，表现为局部巨大、无痛性肿

瘤，广泛侵犯，具有局部破坏性，切除后易局部复发，

但病理组织学为良性，从不改变其良性形态的特征，

亦不发生远处转移和恶变。肿瘤生长过程中对周围
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肌肉组织的压迫推移，导致肌肉萎缩，亦可使邻近骨

受侵［１０］。切除后局部复发率可达２０％～６０％，显微
镜下根治切除后复发率为４％［２］。本组３１例，术后
局部复发１２例，复发率４２．９％。

此瘤可表现为多发性及同侧肢体多部位病损，

本组１例同侧臀部同时有２个各自分离的肿瘤，１
例同侧肢体多部位病损。至于多源性病损为什么会

在同侧肢体发生，发病机制不清。此瘤有沿坐骨神

经向远端蔓延复发的倾向，本组１例每次复发均在
上次手术部位的最下端包绕坐骨神经向远端复发，

先后复发４次，直达膝关节部位。从第１次手术到
第５次手术经历２３年，距最后１次手术后已９年，
未再复发，仍在观察中。局部原位复发因素包括肿

瘤直径超过５ｃｍ，年龄超过１２岁，肿瘤切除边缘阳
性，腹外型肿瘤［１１］。

三、治疗

鉴于此瘤极易复发，具有局部侵袭性生长的特

点，目前多采取多学科联合治疗，广泛根治性手术切

除仍是本病首选的治疗手段。根治性广泛切除包括

切除肿瘤边缘２～３ｃｍ的正常组织。手术时应将受
累的臀肌、韧带和髂骨骨膜连同肿瘤一起整块切除。

必要时可行冰冻切片，以确定是否切除彻底。有时

肿瘤起源于关节周围的韧带，极固定，难以推动，手

术时较费力，有的可经坐骨大孔进入小骨盆，手术时

注意不要遗留。

由于肿瘤呈浸润性生长，无明显界限和包膜，坐

骨神经容易受累，肿瘤可包绕神经或神经从肿瘤中

间穿过，有些直接被肿瘤压迫浸润，紧密粘连，如操

作不慎，术中极易损伤坐骨神经。为避免损伤神经，

可在肿瘤下极远离肿瘤的部位，于大转子和坐骨结

节之间显露坐骨神经，直视下剖开肿瘤，小心分离坐

骨神经，最后逐步、分块切除肿瘤。有时为了保护坐

骨神经，难免肿瘤组织细胞残留在神经外膜上，导致

术后原位复发［１２］。本组８例肿瘤包绕坐骨神经者，
术后原位复发均有２～３次。对此，术中可对切除肿
瘤后局部神经周围辅以注射化疗药物，以减少复发。

如术中发生血管神经损伤可同时行神经、血管吻合，

予以修复。本组无坐骨神经损伤，肿瘤与神经粘连

紧密者，剥离肿瘤时可能挫伤坐骨神经，但３～６个
月后即可恢复，不遗留坐骨神经功能障碍。对肿瘤

原位复发者，可再次手术切除。而反复多次手术，臀

部被肿瘤侵犯肌肉亦被切除较多，导致术后患侧臀

肌功能障碍，影响骨盆的稳定性者，此时可行骶脊肌

转位重建臀肌功能。对于多部位、病变广泛的硬纤

维瘤，彻底手术切除尚有一定难度。随着当今超声

诊断技术的不断提高，使用术后超声随诊，有助于临

床早期检出肿瘤复发［１３］。对于手术耐受力差的病

人，可对局部病灶进行放射治疗和辅以系统的药物

治疗，如非甾体类抗炎药、三苯氧胺或黄体酮等激

素、干扰素和化学药物治疗。
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