
青春期前袁 儿童发生恶性黑色素瘤的几率极
低袁在 圆园岁以下人群中不常见渊约占 圆豫冤袁几乎不
发生于 圆岁以下的新生儿遥 但是值得注意的是袁对
于那些具有巨大先天性痣 渊早蚤葬灶贼 糟燥灶早藻灶蚤贼葬造 灶葬藻增蚤袁
郧悦晕冤 的儿童袁员园岁以前是起源于先天性巨大痣的
黑色素瘤 渊皂藻造葬灶燥皂葬 葬则蚤泽蚤灶早 蚤灶 早蚤葬灶贼 糟燥灶早藻灶蚤贼葬造 灶葬藻鄄
增蚤袁酝粤陨郧悦晕冤的一个发病高峰咱员暂袁对于此类患儿袁只
要出现皮下肿物袁就应取组织送病理活检遥
员 临床资料

患儿袁男袁圆岁袁家人于 员年前发现其颈后肿物袁
初始发现肿物约花生米大小袁未在意袁后逐渐增大袁
近 猿个月肿物生长迅速袁达鸡蛋大小袁经外科触诊袁
肿物约 愿 糟皂 伊 苑 糟皂 伊 缘 糟皂大小袁活动度小袁质地较
硬袁边界欠清袁表面被覆黑痣遥 另外袁患儿头面部尧前
胸尧后背部均有较大面积的黑痣渊境界不清袁形状不
规则冤遥 患儿在本院行颈后部肿物及双面部下 员 辕 猿
黑痣切除整形术遥近期随访袁患儿已死亡遥仔细询问
患者家属袁患儿病情出现进展袁背部皮下又生长出
一巨大肿物袁直径大小约 员远 糟皂袁侵犯神经袁但肝尧
肺尧骨均未见转移遥 患儿又到河南省肿瘤医院进一
步检查袁其诊断结果同本院遥
圆 病理检查

大体所见袁带梭形皮肤肿物 员个袁皮肤面积 苑 糟皂
伊 猿 糟皂袁肿物大小 缘援园 糟皂 伊 源援园 糟皂 伊 猿援缘 糟皂袁沿皮肤垂
直切开袁质软袁细腻袁呈黑褐色遥 镜下观院淤瘤组织上缘
和表面皮肤分界尚清楚袁表皮未见黑色素细胞侵犯袁但
表皮下方真皮浅层可见条索状黑色素瘤组织浸润曰于
瘤细胞呈弥漫性的团片状分布袁上皮样的形态结构袁圆
形袁卵圆形袁中度异型性袁核仁清晰袁嗜酸性袁大部分黑
色素瘤细胞胞浆含有黑色素曰盂真皮深层可见黑色素

瘤组织侵犯血管渊多数毛细血管内见有瘤栓冤尧神经尧脂
肪曰榆免疫组化染色院杂鄄员园园渊垣冤袁酝藻造葬灶燥皂葬渊垣冤袁悦运渊原冤袁
栽陨粤鄄员渊原冤袁噪蚤远苑约 员园豫渊垣冤渊图 员冤遥
近年来文献报道咱圆原员远暂袁即表 员所示袁儿童恶性黑色

素瘤的年龄分布范围较广院 出生后 圆 凿到 员苑岁不等曰
性别渊男院员圆例袁女院缘例冤袁年龄愈小袁男性患儿愈多袁且
愈易发生转移曰原发部位分布广泛袁可发生于皮肤尧口
腔尧消化道尧生殖系统尧眼球的睫状体尧红膜尧脉络膜以
及脑膜等处曰母亲胎盘转移性恶性黑色素瘤渊员例冤遥该
例未经治疗袁自行消退袁完全缓解袁鲜见报道遥
猿 讨 论

恶性黑色素瘤好发于白色人种遥 澳大利亚的
匝怎藻藻灶杂鄄蕴葬灶凿是世界上著名的恶性黑色素瘤高发地
区遥 员怨苑猿耀圆园园怨年期间袁在美国青少年儿童中袁恶性
黑色素瘤的发生率每年以 圆豫耀源豫的速度增长袁其
中原发于皮肤的恶性黑色素瘤呈现出明显的增长

趋势咱员苑暂遥 据估计袁约 员豫的婴儿会出现某种类型的
先天性色素性皮肤病变袁郧悦晕约见于 员 辕 圆园 园园园的
婴儿咱员愿暂遥近年来统计学数据分析显示袁郧悦晕恶变的
危险性为 远豫遥 起源于 郧悦晕 的黑色素瘤发病年龄
分布常呈双峰特征院第 员个发病高峰院大多数发生于
员园岁以下儿童咱员怨暂渊该例患儿袁发病年龄为 员岁冤袁第 圆
个发病高峰在成年期遥
研究表明袁郧悦晕尧长期紫外线照射袁儿童时期晒

伤袁遗传家族史等构成了青少年儿童易患恶性黑色
素瘤的危险因素遥 圆园园源年袁砸怎蚤扎鄄酝葬造凿燥灶葬凿燥咱圆园暂根据直
径大小袁对儿童先天性痣进行了详细分类院小型渊约
员援缘 糟皂冤袁中等大小渊员援缘耀员园 糟皂冤袁大型渊员员耀圆园 糟皂冤袁
巨大型渊跃圆园 糟皂冤袁其中巨大型 员渊圆员耀猿园 糟皂冤袁巨大型
圆渊猿员耀源园 糟皂冤袁巨大型 猿渊跃源园 糟皂冤遥 运则藻灶早藻造等咱圆员暂对具
有先天性痣的儿童进行了全面系统的分析评估袁研
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粤院患儿背部巨大色素痣曰月院颈部皮下黑褐色肿物曰悦院肿瘤结节中可见到血管内瘤栓渊伊员园园冤曰阅院肿瘤侵犯血管壁渊伊源园冤曰耘院真皮深层中血
管内瘤栓渊伊源园冤曰云院真皮深层肿瘤侵犯脂肪组织渊伊员园园冤曰郧院真皮深层肿瘤侵犯至大血管及神经周围软组织渊伊源园冤曰匀院肿瘤包绕神经四周渊伊源园冤曰
陨院血管内瘤栓 皂藻造葬灶燥皂葬阳性渊伊源园冤遥

图 员 患儿肿瘤的病理学检查结果
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表 员 近年来文献报道的儿童恶性黑色素瘤临床资料
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男
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男
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男

男

女
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男
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年龄渊岁冤
圆 凿
苑 凿
员缘 凿
圆月
猿月
员怨月
源岁
缘岁
缘岁
苑岁
苑岁
怨岁
员园岁
员圆岁
员猿岁
员苑岁

原发部位

右眼眶

右前臂背侧

左腘窝

左大腿

母亲的右臀部

脉络膜

头皮

腹股沟皮下

虹膜

睫状体

眼球

软脑膜下脑内

原
上腭

升结肠

整个大脑及小脑蛛网膜下腔覆盖一层黑色物质

卵巢

肿瘤大小渊糟皂冤
怨援缘伊远援缘
猿伊圆伊圆
园援愿
源伊源
原
原
原
源援缘伊猿援愿
园援愿伊园援缘伊园援缘
员援圆伊园援怨
远援缘伊源援园伊源援园
原
圆援缘伊圆援园伊员援园
花生米大小

远伊缘伊猿
员苑
原

转移尧复发
额叶尧颞叶转移
原
肝尧肺尧同侧腹股沟淋巴结转移
原
经胎盘转移袁自发消退袁员岁时完全缓解
源个月后全身转移死亡
两枚前哨淋巴结转移

源枚淋巴结转移
原
原
原
原
颈部淋巴结转移

同一部位多次复发

原
原
原
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究提示院 儿童发生恶性黑色素瘤的风险与先天性痣
的大小密切相关曰具有 郧悦晕的儿童袁发生恶性黑色素
瘤的总体风险指数为 苑豫遥 因此袁那些具有 郧悦晕的儿
童发生恶性黑色素瘤的机率比那些有较小痣的儿童

明显要高遥 最值得一提的是袁有文献表明院郧悦晕是黑
色素瘤的直接前驱病变咱员袁圆圆暂遥
起源于 郧悦晕的黑色素瘤渊酝粤陨郧悦晕冤定义是指

来源于 郧悦晕的表皮或真皮内成分的恶性黑色素细
胞增生性病变袁伴有转移和致死的危险性遥 郧悦晕的
定义不一袁一般指直径大于 圆园 糟皂的痣袁常常覆盖
身体大部渊超过体表面积的 圆豫冤袁最常见于儿童的
躯干和头颈部曰恶性黑色素瘤可以发生于 郧悦晕的任
何部位袁但以躯干部最为多见袁很少发生于出生时袁
常呈生长相对较快的不对称性结节或斑块遥 起源于
郧悦晕的黑色素瘤袁通常和周围的痣分界清楚遥 表皮
内一般可见含有色素的上皮样细胞袁 呈 孕葬早藻贼爷泽病
细胞样分布遥 真皮内很难见到残存的痣细胞成分袁
被肿瘤细胞所替代形成膨胀性的结节袁完全转化为
恶性特征院染色质不均匀袁核仁明显袁沉着的色素多
少不一袁可见灶性坏死袁垂直生长期内袁结节内可见
有不同程度色素沉着的不同类型细胞遥 另外袁基因
组学杂交显示院起源于先天性痣的黑色素瘤出现的
染色体异常与一般成人的普通型恶性黑色素瘤相

似遥 在诊断起源于 郧悦晕的黑色素瘤时袁应与以下疾
病进行鉴别院一发生于婴幼儿的先天性痣的非典型
结节状增生袁这是位于较大先天性黑色素细胞痣中
的非典型性黑色素细胞增生袁生物学上常呈良性经
过遥 淤病变背景表现为小黑色素细胞弥漫性浸润袁
累及真皮全层袁 常延伸至皮下脂肪小叶间隔内曰于
野增生性冶结节常位于真皮中上层袁由类圆形上皮样
或梭形细胞构成袁细胞体积较大袁与周围较小的黑
色素细胞渊痣细胞冤相互混杂袁其中有些细胞核有异
型性袁可见核分裂象遥 该例病变真皮中完全由较大
的上皮样细胞构成袁 未见到较小的黑色素细胞袁且
伴有真皮深层的血管尧神经尧脂肪组织侵犯遥 二是
杂责蚤贼扎痣遥 杂责蚤贼扎痣常常有如下特点院淤杂责蚤贼扎痣常为表
面呈半球形隆起的楔形轮廓曰 于杂责蚤贼扎痣有表皮增
生袁角化过度袁上皮脚变尖下延袁基底层细胞常伴有
鳞化曰盂杂责蚤贼扎痣位于表皮尧真皮交界处的细胞巢内
常见有裂隙形成曰榆杂责蚤贼扎痣细胞常常出现一些形态
一致的大的上皮样细胞和呈束状排列的梭形细胞曰
虞无论是混合性的还是真皮内的 杂责蚤贼扎痣袁都有一个
重要特点院即任何层面上的痣细胞团大小尧细胞形
态尧胞核大小尧色素沉着特点都相似遥 另外袁那些通

常被用来诊断成人的普通型黑色素瘤的野粤月悦阅耘冶
原则渊即院不对称性生长尧边界不清尧颜色变化尧直
径跃远 皂皂尧逐渐增大等特征冤袁对儿童而言袁有时是无
用的并且甚至可能会导致误诊咱圆猿暂遥 尤其是在婴幼儿
和年轻人袁有些病变部分呈 杂责蚤贼扎痣的特点袁部分呈
黑色素瘤的特点袁 但其共同特点都是垂直分布袁蔓
延至皮下且不伴细胞密度的减少袁切面肿瘤细胞呈
多结节性的生长方式袁可以伴有溃疡形成尧浆细胞浸
润袁在深部病变有时还可以见到核分裂象遥 对于此类
尚存在的一些野灰区病变冶袁不能简单地诊断为野恶性
杂责蚤贼扎痣冶或黑色素瘤袁以免作出过度诊断遥 正因为如
此袁目前世界上一些儿科病理学家和研究成人黑色素
瘤的相关专家已经开始合作并且开展了相关的比较

基因组学研究咱圆源暂袁希望能够制订出儿童恶性黑色素瘤
的组织病理学和分子病理学诊断标准遥
该例患儿发病年龄为 员岁袁伴头面部尧前胸尧后背尧

臀部等多处皮肤被覆有 郧悦晕渊郧猿跃源园 糟皂冤袁总面积约
占全身皮肤面积的 猿缘豫渊参照院 患儿手掌面积占全
身皮肤面积的 员豫冤遥 初发现颈后部皮下肿物时袁约
为花生米大小袁后生长迅速袁猿个月达 缘 糟皂袁边界不
清袁病变隆起袁固定不活动遥 镜下见真皮层可见瘤细
胞呈弥漫性的团片状分布袁 多结节性生长方式袁上
皮样的细胞形态结构袁圆形袁卵圆形袁中度异型性袁
核仁清晰袁嗜酸性袁大部分黑色素瘤细胞胞浆含有
黑色素袁并见有血管尧神经尧脂肪组织侵犯袁多数毛
细血管内可见瘤栓曰表皮内未见单个散在的肿瘤细
胞浸润袁但表皮下方真皮浅层可见到条索状黑色素
瘤组织浸润袁这提示黑色素瘤细胞可能为源于先天
性痣细胞的恶变袁 在向表皮方向生长的过程中袁尚
未到达表皮袁已手术切除袁故未看到明显的表皮侵
犯特征遥 该例免疫组化结果院杂鄄员园园 渊垣冤袁酝藻造葬灶燥皂葬
渊垣冤遥 近期随访袁患儿已于 员年前死亡遥 当时患儿病
情出现进展袁背部皮下又长出一约 员远 糟皂的巨大肿
物袁压迫神经袁到河南省肿瘤医院检查袁未见肝尧肺尧
骨转移袁其诊断结果同本院遥 进行了相关生物治疗袁
效果不明显袁后又咨询韩国相关专家袁但尚未找到
有效合理的治疗方法袁不久患儿死亡遥 结合组织学
形态尧免疫组化结果尧临床病史及随访经过袁起源于
郧悦晕的黑色素瘤的诊断成立遥因此袁在临床工作中袁
对于那些具有 郧悦晕的儿童袁 我们应保持高度警惕遥
如果在先天性痣中发现结节状肿物袁短期内迅速增
大袁边界变得不清等相关迹象袁应尽快尽早到医院
就诊袁作出及时准确的早期诊断遥
在治疗方面袁对于青少年儿童袁到目前为止袁仍
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然没有找到有效方法遥 临床上应避免过度治疗袁许
多现用于成人的治疗方案往往不适合于儿童遥 尽管
儿童黑色素瘤其组织学行为显示恶性袁但通常不建
议立即采取手术切除或化疗等激进或疗效不确定

的做法袁应坚持密切随访观察遥 最新研究发现袁成人
恶性黑色素瘤与 月砸粤云基因的激活和 悦阅运晕圆粤 基
因的失活有关袁 儿童恶性黑色素瘤与 糟鄄运蚤贼基因改
变密切相关咱圆缘暂遥 目前袁意大利的一些临床儿科中心
已经开展了新的分子靶向药物如维罗菲尼咱圆远暂尧伊匹
单抗咱圆苑暂的第一尧二期临床试验遥 这些分子生物学研
究新进展虽然为临床诊断和治疗工作提供了新的

研究思路和方向袁但是由于病例少袁并且对于儿童
黑色素细胞病变袁目前仍存在有一些野灰区病变冶袁
诊断相对困难袁这就需要国内广大儿科临床医生和
病理医生加强密切联系和合作袁以期对青少年恶性
黑色素瘤患者作出早期诊断尧早期治疗袁从而改善
患儿的健康状况和生存期限遥
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