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小儿臀部硬纤维瘤3例

陈 刚 陈有望 杜君 昊璇昭

【关键词】纤维瘤／诊断；纤维瘤／治疗

硬纤维瘤是少见的软组织肿瘤．发生于,'bJL臀

部的硬纤维瘤容易误诊误治。本院2006年5月至

2007年7月共收治3例，均予手术切除，疗效较好，

现报告如下。

临床资料

病例一，女，7岁。因跛行2年，加重3个月以

“左侧注射性臀肌挛缩症”入院。曾在外院行头颅

CT、双下肢肌电图及骨盆X线片等检查，无异常，考

虑为习惯性跛行并代偿性脊柱侧弯．经非手术治疗

无好转，跛行进行性加重。体查：明显跛行步态，脊

柱胸腰段向右侧轻度侧弯。左下肢假性延长，左下

肢较右下肢明显肌萎缩。左髋关节活动受限，呈外

展、外旋位；中立位屈曲仅40。，外展、外旋时屈曲达

1 100。双膝并拢时不能下蹲。左下肢外展、外旋后方

可下蹲，二郎腿实验(+)。左侧臀部较右侧丰满，局

部触及臀肌深面组织质坚硬．未触及明显肿块。因

患儿无注射性臀肌挛缩症的“尖臀征”。且扪及臀部

深面广泛质地坚硬组织。考虑臀部硬纤维瘤行增强

CT检查。结果提示左侧臀大肌深处肿块，约8．9 12111

×5．7 cm。动脉期和静脉期均强化，其内未见钙化影，

臀大肌、臀中肌萎缩。行肿块切除术，术中见肿块位

于臀大肌深面，无包膜，与周围组织无分界，约10

em×8 cm×4 cm，质硬。将肿物及邻近肌肉、筋膜组

织～并切除．切除臀中、小肌。保留部分臀大肌。术

后病理检查结果：臀部硬纤维瘤。术后半个月复查，

左髋关节功能明显改善．步态基本恢复正常。随访1

年余，无复发。

病例二，男，5岁。因跛行、右大腿跟部后方肿物

切除术后3年．右腹股沟肿物切除术后2年，再发l
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年．以右臀部及腹股沟区硬纤维瘤收入院。患儿两次

切除肿物均约鸡蛋大小。质硬。第2次手术前CT检

查提示右臀大肌深面可见明显肿物占位，行右腹股

沟肿物切除．未切除臀部肿物．右腹股沟肿物病理检

查结果提示良性梭形细胞瘤。考虑为纤维瘤。此后，

肿瘤再次复发。体查：明显跛行步态，右下肢较左下

肢明显假性延长。右下肢明显肌萎缩。右臀部、髋部

及腹股沟区隆起．扪及肿物约18 cm×15 cm×6

cm，质硬，无活动度，轻压痛，边界欠清晰。右大腿跟

部后方及右腹股沟区见陈旧手术瘢痕。右髋关节呈

外展、外旋及屈曲畸形，关节各方向均无活动度。CT

检查提示：右髋部分叶状软组织肿块，最宽处约11

cm×8．8 cm．部分包绕髂骨、髋关节。有髋骨及骶骨

推移．似有骨质破坏，肿瘤部分已突入坐骨大孔内。

右髋变形，股骨头尚位于髋臼内。增强扫描见肿块邻

近骨质结构受压移位，未见明显骨质破坏。术中见肿

物十分坚硬．任何方向均无活动度。且肿瘤侵犯部位

广。遂先行腹股沟部肿物部分切除，送冰冻切片，结

果提示为梭形细胞肿瘤，富于细胞(倾向良性)。另于

臀部作切口．沿髂骨、髋关节囊周围及骶骨右侧锐性

切除肿瘤，一并切除了部分髂骨骨膜。最后切除坐骨

大孔内进入盆腔的肿瘤．见坐骨神经出坐骨大孔处

神经表面有肿瘤残留。予切除陔处神经外膜并肿瘤

组织。移去肿瘤后见髋关节囊和股四头肌、股二头肌

附丽处完整．右侧臀部仅残留子子下肌和部分臀大肌。

病理检查结果；硬纤维瘤。随访1年肿瘤无复发，右

髋关节活动明显改善．但仍残留跛行步态。

病例三，男，9岁。因右臀部肿物6年入院。患儿

发病初期无下肢功能障碍。5年前在当地医院行肿

瘤切除。术后半年复发并逐渐出现跛行。1年前再次

在当地医院手术．行肿瘤部分切除和病理检查未能

明确诊断。体查：明显跛行步态，右下肢较左下肢假

性延长，右下肢明显肌萎缩。右臀部隆起，扪及肿物

约18 cm×16 cm×6 em，质硬，无活动度，轻压痛，
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边界欠清晰。右臀部后方见两道陈旧手术瘢痕。右髋

关节呈外展、外旋位，右下肢外展、外旋后方可下蹲，

二郎腿实验(+)。CT检查示：右臀软组织肿块，最宽

处约18 em×18 cm，有髋骨及骶骨推移。坐骨大孑L

明显增大。肿瘤部分突入坐骨大孔内压迫直肠。于

臀部作切口．沿髂骨及骶骨右侧锐性切除肿瘤．一并

切除了部分髂骨骨膜和部分与肿瘤不能分离的骶

骨。然后经坐骨大孔进入盆腔。沿直肠旁至提肛肌水

平切除坐骨直肠窝的肿瘤。移去肿瘤后见肛门括约

肌和提肛肌完整，残留约l／4臀大肌。病理检查结

果：硬纤维瘤。随访5个月肿瘤无复发，右髋关节活

动明显改善。但留跛行步态仍明显。

讨论

硬纤维瘤(desmoid tumor，DT)是1838年Muller

首次命名的，是一种临床少见的肿瘤，占软组织肿瘤

的0．03％【11。按其生长部位，可分为腹壁和腹壁外两

类．腹壁外DT较腹壁DT少见嘲。硬纤维瘤为生长缓

慢的实性肿瘤．临床表现与肿瘤的所在部位有关。

儿童臀部硬纤维瘤具体发病率不详[31，一般为单侧

发病。常以步态异常、臀部肿块或步态异常合并臀

部肿块就诊。由于臀部局部组织较厚，早期表现酷

似臀肌挛缩症。有报道先行了臀肌松解术后方发现

肿瘤者。本文病例一除患侧较丰满，无臀肌挛缩之

“尖臀征”表现外。其他体征与臀肌挛缩症相同。该病

与臀肌挛缩症的鉴别要点在于：臀肌挛缩症往往有

典型的臀部注射史，特别是反复注射过苯甲醇青霉

素的患儿：且臀肌挛缩症多为双侧发病，而单侧发病

者由于臀大肌上部肌纤维挛缩，肌肉容积减少形成

“尖臀征”：CT或MRI检查臀部硬纤维瘤可见臀部

深面明显肿瘤征象，而臀肌挛缩症则无占位性病变

的影像学表现。病例二于3年前出现了跛行、右大

腿跟部后方肿物，但先后两次就诊均未意识到肿块

来源于臀部．腹股沟部肿物只是臀肌深部肿瘤的一

个分叶。两次手术都只切除了肿瘤的表浅部分，造

成了肿瘤的进一步蔓延、扩散，患儿右下肢功能进行

性损害，也使根治性切除十分困难。

硬纤维瘤临床少见．北京协和医院白1964年至

1997年33年间共收治了100例。是目前国内报道

的最大一组病例。其诊断依赖于病理学检查，但病

理诊断有一定难度。一般认为硬纤维瘤发生于横纹

肌腱鞘，有人认为来源于肌纤维母细胞。也有人认为

来源于肌纤维细胞。镜下见为分化良好的纤维组织，

胶原纤维含量多少各异。其组织学特点为：肿瘤由纤

维组织组成．纤维细胞与胶原纤维均行平行排列，在

肿瘤的边缘组织经常能见到被肿瘤包绕的横纹肌小

岛及再生的多核巨细胞，易与低度恶性的纤维肉瘤

混淆。但硬纤维瘤缺乏恶性肿瘤的细胞核和细胞浆

的表现．特别是不存在核分裂相。

臀部硬纤维瘤应早期手术切除，尽可能作到根

治性切除。以防止肿瘤复发。在彻底切除肿瘤的同

时．切除瘤体周围1～2 cm正常组织，甚至切除髂骨

骨膜或髂骨外板。手术的关键是如何保护好局部的

重要神经和血管．本文两例患儿臀部均采用“?”切

口，自髂后上棘弧形斜向外下，经股骨大粗隆内侧约

1。2 cm处弧形斜向内下至臀皱襞远侧中点处。再

沿股后正中向下切开3—4 cm【4】。将臀大肌翻向内侧

后，先解剖出股后侧肿瘤下级远端的坐骨神经，然后

在直视下仔细将肿瘤组织与坐骨神经分离至坐骨大

孔处。这样就可以在避免损伤坐骨神经的前提下切

除肿瘤。病例二由于肿瘤已侵犯腹股沟区，故术中先

将股神经和股动、静脉解剖出来加以保护后再切除

肿物。如肿瘤巨大不能一并完全切除，则可行分块切

除。对于生长入坐骨大孑L的肿瘤沿髂骨外板骨膜下

进入予分离、切除。

3例患儿术后均加强患肢功能锻炼，病例一术

后1个月步态基本正常。其余2例仍残留右髋关节

稍外展、外旋，右下肢假性延长。随访中如肿瘤复发

可行再次手术切除或局部放疗．也可用雌激素拮抗

剂三苯氧胺或非甾体类抗炎药消炎痛等治疗，以减

缓肿瘤生长嘲。由于臀肌缺失太多，跛行不能改善者

待肿瘤无复发后行臀肌功能重建术。
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    目的探讨小儿非骨化性纤维瘤的临床特点及治疗方法.方法回顾性分析我院收治的小儿非骨化性纤维瘤20例.其中男12例,女8例,年龄1.5～14岁,平均
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3.期刊论文 陈文昌.胡世平.施能木.柯铁 侵袭性纤维瘤63例分析 -中国误诊学杂志2001,1(11)
    侵袭性纤维瘤是原因未明的软组织中一种浸润性强,复发率高的瘤样病变,可发生于任何年龄,侵犯全身体表各处和腹内组织,种类多.现就我院于

1988-01～1999-06收治的, 经手术病理证实的侵袭性纤维瘤63例进行分析报道如下.
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