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　 　 钙化性纤维性肿瘤 ( calcifying
 

fibrous
 

tumor,
 

CFT)是一种罕见的良性成纤维细胞增殖症[1] ,该肿

瘤最初被认为是炎性肌成纤维细胞肿瘤( inflamma-
tory

 

myofibroblastic
 

tumor,IMT)的晚期,但现在已被

提出是一种独特的 IMT[2] 。 最常见的受累部位是胃

(18%)、小肠(8. 7%)、胸膜(9. 9%)、颈部(6. 2%)、
腹膜(6. 8%)、纵隔(5%)和肠系膜(5%) [3] ,其中颈

部受累较为少见[4] ,儿童病例更为少见。 我院收治

1 例儿童颈部 CFT,现回顾性分析其病史、临床表

现、影像学检查、术中所见、组织病理学检查和治疗

方案选择等,以供临床医生借鉴。 报道如下。

1　 临床资料

患儿,女,10 岁,于 2025 年 1 月因发现左侧颈

部肿物 2 年余入院,查体可见患儿左侧颈部可触及

一约 5
 

cm×4
 

cm 大小肿物,活动度可,边界清楚。 因

患儿左侧颈部肿物 2 年间明显增大,并自觉吞咽略

困难,为明确诊断,于我院进行诊治。
患儿术前甲状腺彩超示左侧甲状腺区混合回声

包块(43
 

mm×32
 

mm×50
 

mm)。 左颈肿物穿刺涂片

病理诊断示镜下少许横纹肌组织及纤维细胞。 颈部

CTA(图 1)示左侧颈根部-锁骨窝区可见软组织团

块影,内部密度不均匀,可见多发斑点状钙化影及斑

片低密度影,测得最大横截面范围约为 6. 1
 

cm ×
6. 1

 

cm,病灶邻近甲状腺、胸锁乳突肌及其他组织

结构呈受压改变;左侧甲状腺下动脉、颈总动脉及胸

廓内动脉沿病灶边缘走形。 扫描范围内示腺样体肥

大;双侧颌下、颈部间隙多发淋巴结,部分轻度肿大,
较大者短径约为 1. 3

 

cm;双侧扁桃体明显肿大,相
应口腔明显狭窄。

患儿于 2025 年 1 月接受左侧颈部肿物切除术。
在左侧锁骨上方做一横形切口,依次切开皮肤及皮

下组织,术中探查见左颈前带状肌深部左侧锁骨窝

见约 4
 

cm × 5
 

cm × 5
 

cm 大小肿物,呈实性,表面光

滑,包膜完整,与周围组织界限清晰,使用高频电刀

仔细游离,术中出血量约 10
 

mL,手术顺利结束后病

人安全返回病房。 患儿顺利出院。 随访 1 年,患儿

术后恢复良好,未发现 CFT 复发征象。
患儿术后病理检查示(颈部) 灰粉不规则结节

样肿物一枚,大小 7
 

cm×6
 

cm×4
 

cm,包膜完整,切开

切面灰白实性质韧。 镜检为大量玻璃样变的胶原纤

维,其间散在分布梭形细胞,见钙化、砂砾体,伴淋巴

浆细胞灶状浸润(图 2);结合免疫组化结果符合

CFT。 免疫组化结果:CK( -),CD34(小灶+),SMA
(-),Des( -),S100( -),SOX-10( -),EMA(散在+),
ALK(-),Vim(+),CD117(散在+),P53(强弱不等+),
Ki-67(2%+)。

2　 讨论

CFT
 

1988 年由 Rosenthal 和 Abdul-Karim 首次

发现并描述[5] 。 最初报道了 2 例,1 例于 2 岁女婴

的大腿部,
 

另 1 例于 11 岁女孩的前臂,
 

两病例均选

择手术切除,随访均无复发,后命名为儿童纤维瘤伴

砂砾体。 2002 年在 WHO《软组织和骨肿瘤的病理

学和遗传学》的最新分类中该病被列入纤维母细胞

肿瘤的新类型,
 

并命名为 CFT[6] 。 本文通过检索

2000—2024 年 PubMed、CNKI 等数据库,总结全球

15 例颈部 CFT 的临床特征与治疗策略,对此病进行

分析和总结,为儿童颈部 CFT 的早期鉴别诊断提供

依据,并避免过度治疗。
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图 1　 术前颈部 CTA 示左侧颈根部-锁骨窝区肿块伴多发钙

化,邻近甲状腺及胸锁乳突肌受压

图 2　 病理检查显示玻璃样变的胶原纤维,其间散在梭形细

胞,伴砂砾体样钙化及淋巴浆细胞浸润　 (HE
 

×100)
 

目前认为 CFT 病变的发展呈良性过程,但其发

病机制尚不清楚。 现认为的发病机制有:①炎性过

度反应及创伤可能为该病变的重要诱因,由于成纤

维细胞异常增殖和胶原沉积并伴有淋巴细胞、浆细

胞等炎性细胞的浸润是 CFT 的核心特征[7] ,故而提

示慢性炎症可能驱动纤维化和钙化过程。 部分文献

中的 CFT 病例与既往手术或创伤史相关[8] ,所以有

学者认为局部炎症反应导致纤维化的原因可能为细

胞因子白细胞介素-6、转化生长因子-β 等异常分

泌[9] 。 而钙化可能与局部组织坏死或凋亡后的矿

化相关(类似砂砾体形成机制),局部缺血或慢性炎

症可能导致组织坏死,释放钙离子并激活碱性磷酸

酶,促进羟基磷灰石沉积(砂砾体样钙化)。 同时,
基质金属蛋白酶及其抑制剂的失衡可能影响胶原代

谢,从而间接促进钙化[10] 。 ②CFT 可能与免疫球蛋

白( immunog
 

lobulin,
 

IgG4) 相关性疾病相关[6] ,由
于肿瘤间质中 CD3+

 

T 细胞和 CD20+
 

B 细胞的聚集,
提示局部可能有免疫应答发生,部分学者认为其可

能为 IgG4 相关疾病中一种新的独立实体[11] ,但其

具体作用(促进肿瘤发展或抑制肿瘤发展)尚不明

确。 部分文献报道中,因少数 CFT 患者血清中 IgG4
水平高于正常指数,

 

且少数病变中可检出免疫球蛋

白 IgG4 阳性的浆细胞,故而有学者认为 CFT 中浆

细胞的浸润可能与 IgG4 相关疾病存在一定相关

性[12] ,但由于 CFT 中 IgG4 阳性细胞数量一般较低,
目前仍不能确定 CFT 与 IgG4 相关疾病的关系。
③有学者[13]发现 CFT 患者中可能存在 8 号染色体

异常以及 ZN717、FRG1 和 CDC27 基因突变
 

。 部分

CFT 病例中检测到血小板衍生生长因子受体 α 基

因突变,提示其可能通过激活 MAPK 信号通路促进

肿瘤的发生,但 CFT 中的突变类型和功能意义仍需

进一步验证。 部分学者认为[6] ,CFT 患者通常缺乏

间变性淋巴瘤激酶(ALK)和信号转导与转录激活因

子 6 ( STAT6) 基因重排或表达,所以 CFT 与 ALK /
STAT6 基因缺失可能有一定的关系。 既往相关文献

中,少数研究报道了 EGFR、KRAS 或 BRAF 基因的异

常表达,但尚无明确致病性证据[14-15] 。
本病例患者为 10 岁女童,临床症状不明显,肿

瘤单发并局限于颈部。 既往文献报道中,CFT 好发

于青少年,女性发病率较高,发病部位以胃肠道多

见[16] 。 CFT 根据发生的位置不同,有不同的临床表

现,发生于胃肠道时,可能表现为食欲不振、发热、体
重减轻、疲劳等症状,发生于肺部或胸膜时,可能表

现为胸部或背部疼痛、发热、呼吸困难、呼吸短促或

瘀斑和红斑等,但 CFT 一般生长较缓慢,部分患者

没有相应临床表现[17] 。 所以 CFT 的临床症状缺乏

特异性,涉及每个不同位置的器官系统[18] 。 本病例

患者无明显特异性临床症状,仅能提示此肿物良性

可能性较大,难以明确诊断。
术前影像学检查是诊断 CFT 的重要辅助手段,

本病例中 CT 提示病灶呈不均匀强化,内部可见斑

点状钙化影及斑片状低密度影,既往相关文献报道

中,CFT 的影像学特征为 CT 检查通常显示致密肿

块高密度钙化区。 钙化的模式各不相同,但很常见

表现为圆形、半球形或不规则的结节状,清晰可见周

围组织,MRI 的 T2 加权像低信号以及增强扫描肿

块中心出现典型的钙化特征时,可辅助鉴别砂砾体

样钙化并与其他疾病进行鉴别诊断[19] 。 虽然 CFT
患者的影像仍不具有特征性,但本文认为肿瘤局限

于颈部且 CT 检查显示肿物内斑点状钙化影及斑片

状低密度影的典型特征可有助于疾病的诊断与鉴别

诊断。
病理学检查是确诊 CFT 的唯一方式,目前认为

大量致密胶原组织、营养不良性钙化或砂砾体以及

慢性炎性细胞的浸润是诊断 CFT 的主要依据[10] ;既
往文献报道中[20] ,CFT 于肉眼观察时,往往展现出

表面平滑、无包膜、或许存在分叶的特点,其切面呈

现纤维状,色泽灰白或淡黄,密度均匀,具砂砾感。
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镜检可见大量呈致密玻璃样变的胶原组织、砂砾样

或营养不良性钙化。 部分镜下可见少量梭形细胞与

炎性细胞,炎性细胞以淋巴细胞和浆细胞居多。 经

免疫组化分析可更明确肿瘤性质与特征。 相关文献

报道,CFT
 

在免疫组化中,梭形细胞多表达 Vimentin,
少表达 CD34,而

 

calponin、 SMA、 Desmin、 S-100
 

蛋

白、SOX-10、 STAT6、 β-catenin、 ALK、 CD117、 DOG1、
EMA

 

均为阴性。 虽然 CFT 免疫组化染色无明显特

异性,但在术后明确和鉴别诊断中仍有帮助,并为后

续治疗提供不同方向[21] 。
由于 CFT 临床表现不具特征性,这意味着在术

前阶段很难区分恶性肿瘤和良性肿瘤。 确诊需依靠

病理诊断,但要与以下疾病加以鉴别:①炎性肌纤维

母细胞瘤(inflammatory
 

myofibroblastic
 

tumor,
 

IMT):
有学者[22] 认为 CFT 可能是 IMT 的硬化期或晚期。
CFT 与 IMT 在组织学上具有一定相似性,由于这两

者都存在梭形纤维母细胞,并且能够观察到淋巴细

胞与浆细胞等炎性细胞的浸润。 但 IMT 的 CT 检查

一般表现为肿物边界清楚,以低密度为主,有许多薄

间隔,病灶周围和中心有强化区[8] 。 而 CFT 肿物中

心常呈钙化表现。 此外,IMT 呈现为肌纤维母细胞

样的梭形细胞增生,镜下可见形态不规则的细胞,钙
化及砂砾体相对较少[23] ,而

 

CFT
 

通常伴有具特征

性的营养不良性钙化或砂砾体。 在免疫组化方面,
IMT 的梭形细胞能够表达 Vimentin、Desmin,而 CFT
中的梭形细胞不表达 Desmin。 ②平滑肌瘤:平滑肌

瘤 CT 检查肿物呈软组织密度影,边界清晰,增强后

明显强化[24] 。 其通常发生在胃、乙状结肠、直肠和

食管,由梭形细胞组成,细胞核细长,呈雪茄状,胞浆

丰富,呈粉红色。 在组织学中平滑肌瘤与 CFT 相

似,其可能也具有胶原组织。 但平滑肌瘤的免疫组

织化学中 Actin、Desmin 阳性、CD34 阴性,而 CFT 免

疫组化中 Desmin 阴性、CD34 常为阳性。 ③IgG4 相

关疾病:CFT 和 IgG4 血清中 IgG4 浆细胞都可能被

检测出, 但 IgG4 相关疾病临床表现为致密的

Storiform 纤维化、闭塞性静脉炎和大量 IgG4 阳性浆

细胞。 而 CFT 患者血清中 IgG4 浆细胞比例较低。
④纤维瘤病:纤维瘤病 CT 常呈肌肉内占位病变,病
灶增强后呈轻中度强化[25] 。 CFT 和纤维瘤病都具

有增生的纤维母细胞及胶原纤维组成,纤维瘤病的

病变与周边组织界限不清,镜下可见细长的梭形细

胞簇,且无淋巴细胞、浆细胞等炎症细胞浸润,也没

有钙化及砂砾体,在免疫组化分析中纤维瘤病对

SMA 呈强免疫反应性,从而与 CFT 相鉴别。 ⑤腱鞘

纤维瘤:腱鞘纤维瘤好发于肢体远端,常与肌腱或腱

鞘相连,在组织学上主要由成束的梭形细胞组成,镜
下可见滑膜裂隙状结构,一般无钙化[26]可与 CFT 相

鉴别。 ⑥结节性筋膜炎:其病变内部富含大量梭形

肌纤维母细胞,具典型黏液样水肿,间质常伴炎细胞

浸润及红细胞外渗,无钙化和砂砾体,依此可与
 

CFT
 

鉴别。 ⑦Graves 病:Graves 病和 CFT 临床症状均可

表现为颈部肿物,但 Graves 病 CT 显示肿物组织密

度呈一致性减低,与颈部肌肉组织密度接近,且患者

血清检测中甲状腺功能异常,而 CFT 患者血清甲状

腺功能无特殊异常。 ⑧颈部畸胎瘤:颈部畸胎瘤与

CFT 临床表现均可能为颈部无痛性肿块,但颈部畸

胎瘤 CT 呈现肿物密度不均匀,
 

可有钙化影。 镜下

可见病变由外胚层及中胚层组织构成,其中可见纤

维、脂肪、血管组织等,少见砂砾体及营养不良性钙

化,可与 CFT 进行区分。 ⑨Castleman
 

病(巨大淋巴

结病或血管滤泡性淋巴结增生症):Castleman
 

病与
 

CFT
 

相同的一点在于,二者均可发生于儿童颈部。
但 Castleman 病 CT 检查肿块呈类圆形软组织影,与
周围边界清楚,密度均匀[27] ,且在免疫组化分析中

CD20、CD21、CD34、PAX-5、Ki-67、MECA-79 均为阳

性。 ⑩甲状舌管囊肿:甲状舌管囊肿 CT 特征表现

呈低密度、囊壁清晰、与周围组织边界清楚的肿

块[28] 。 少见钙化组织,以此与 CFT 相鉴别。
综上所述,CFT 是一种罕见的良性软组织病变,

其临床症状缺乏特异性表现,影像学可辅助鉴别疾

病,但确诊仍需组织病理学的结果,免疫组化分析有

助于鉴别诊断。 目前 CFT 的首选治疗方法是局部

手术切除,术后预后良好,长期生存率为 100%,复
发率为 9% ~ 10%[29] ,需定期随访以防复发。 本文

主要通过病例分析与相关文献回顾来为 CFT 的诊

断与治疗提供一定的思路与临床证据,并且强调对

这种罕见部位病变的认识以避免误诊和过度治疗。
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