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·病例报告·

青春期前外阴纤维瘤１例

张国辉　崔光怀　徐传臻　闫宏山　傅勇　刘文明　张大鹏

　　患儿，女，６岁，因“右侧大阴唇肿物生长５年”就诊。体
查：右侧阴唇较左侧肥厚，局部皮肤无红肿、破溃等，皮下可

扪及３ｃｍ×２ｃｍ大小不规则肿物，质地略韧，界限欠清，无
压痛。彩超提示：右侧大阴唇皮下实性团块，右侧大阴唇皮

下探及低回声，范围约２７ｃｍ×２ｃｍ×１２ｃｍ，边界欠清，内
回声不均匀，低回声内见少许血流信号。入院后予肿物切除

术，术后出现切口感染，经再次清创缝合，痊愈出院。

病理检查结果提示：大体观为灰白组织，约 ２３ｃｍ×
１５ｃｍ×１２ｃｍ大小，切面灰白质软，部分区域呈胶冻样。
镜检：肿瘤境界不清，肿瘤细胞呈梭形，呈纤维母细胞样，形

态温和，分布于胶原基质中，间质部分区域黏液样变。间质

内含有小至中等大的厚壁血管。梭形细胞向邻近脂肪组织

浸润性生长。梭形细胞无异型性，核分裂像罕见。免疫表

型：梭形细胞Ｖｉｍｅｎｔｉｎ＋，ＣＤ３４灶状 ＋，ＳＭＡ－，Ｄｅｓｍｉｎ－，Ｓ
－１００－，Ｋｉ－６７

"

１％。病理结果为青春期前外阴纤维瘤。
讨论　青春期前外阴纤维瘤（ｐｒｅｐｕｂｅｒｔａｌｖｕｌｖａｌｆｉｂｒｏｍａ，

ＰＶＦ）由Ｉｗａｓａ和Ｆｌｅｔｃｈｅｒ于２００４年首先报道［１］。迄今国内

仅有６例报道［２－５］。ＰＶＦ是一种非常罕见的间叶性肿瘤，为
良性，好发于 ４～１２岁的青春期前女性患者，中位年龄 ８
岁［６］。也有发生于３９岁成年女性和６５岁绝经后妇女的报
道［１，４，５，７］。多为单发，不伴有其他器官疾病和内分泌异常。

临床表现为单侧外阴或大阴唇逐渐增大肥厚，可扪及皮下无

痛性肿块，质软或偏韧，界限欠清。临床常与脂肪瘤、淋巴管

瘤、前庭大腺囊肿、血管瘤等疾病相混淆。

多种间叶性肿瘤可发生于外阴部位，常为激素依赖性，

好发生于成年女性，如血管肌纤维母细胞瘤、富于细胞性血

管纤维瘤、侵袭性血管瘤等，显示该类肿瘤具有部位特异性

和激素依赖性。但在青春期前发生的外阴阴道间叶性肿瘤

实属少见，ＰＶＦ是一种独特的以前未曾认识的间叶性肿瘤，
需与以上间叶性肿瘤相鉴别。

ＰＶＦ常位于真皮内或皮下，界限不清，由稀疏的纤维母
细胞样细胞构成，间质内含有数量不等的胶原纤维，部分区

域可呈黏液样或水肿样。间质内含有小至中等大的厚壁血

管。梭形细胞常向邻近脂肪组织浸润性生长，或在血管之间

和神经周围穿插性生长。梭形细胞无异型性，核分裂像罕

见。免疫表型：梭形细胞表达 ｖｉｍｅｎｔｉｎ和 ＣＤ３４，不表达

ＳＭＡ、ｄｅｓｍｉｎ、Ｓ—１００、ＥＲ和 ＰＲ。常需与以下几种肿瘤鉴别：
①血管肌纤维母细胞瘤，是好发于中青年妇女外阴的富于血
管的良性肿瘤，镜下边界清晰，由交替性分布的细胞丰富区

和细胞稀疏区构成，肿瘤内大多含有大量扩张的小至中等大

小的薄壁血管，瘤细胞常围绕血管生长，肌纤维母细胞常表

达Ｄｅｓｍｉｎ、ｖｉｍｅｎｔｉｎ、ＥＲ、ＰＲ，ＣＤ３４常为阴性。②富于细胞性
血管纤维瘤，主要发生于５０～７０岁的中老年人，边界清晰，
由形态一致的梭形细胞和大量血管构成，部分病例血管壁可

伴有玻璃样变性或有薄层纤维与周围梭形细胞分隔。间质

内可见肥大细胞及多少不等的炎细胞浸润。免疫表型梭形

细胞表达ｖｉｍｅｎｔｉｎ和ＣＤ３４，３５％～５０％ 病例表达ＥＲ和ＰＲ，
不表达Ｓ—１００。③侵袭性血管黏液瘤，常呈浸润性生长，黏液
样变性广泛而明显，瘤细胞间胶原稀少，可见外渗的红细胞，

瘤细胞表达Ｄｅｓｍｉｎ。
ＰＶＦ属于良性肿瘤，手术为首选治疗方法，完整切除可

根治，少数病例可复发，Ｉｗａｓａ和 Ｆｌｅｔｃｈｅｒ报道的９例随访病
例中，３例分别在４个月、６个月、１３月时复发，其中１例复发
两次［１］。手术需兼顾阴唇部位的美观，并一并解决阴唇肥大

的美观问题，如再复发，可再次手术治疗。
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