
作者单位: 434020  湖北,荆州市中心医院影像中心
作者简介:吴文泽( 1972~ ) ,男,主治医师,主要从事研究骨肌的影像诊断与介入治疗工作。

原发性骨髓纤维化一例 #病例报道#

吴文泽, 易长虹, 杜新华

=中图分类号> R551. 3; R814 =文献标识码> D  =文章编号> 1000-0313( 2003) 11-0852-02

  原发性骨髓纤维化是一种极少见的疾病。我院收治 1 例,

经活检病理证实,且有完整影像学资料, 现报道如下。

病例资料  患者, 女, 44 岁, 头昏、乏力 2 年。既往无血液

病及家族性贫血史, 有血吸虫肝硬化及脾切除史。体检 : 发育

正常, 营养中等, 重度贫血貌; 巩膜无黄染; 皮肤无瘀点、瘀斑;

眼睑、口唇、甲床苍白; 左颈部可扪及黄豆大淋巴结; 心、肺正

常;肝肋下 3cm, 剑突下 5cm,质软, 无触痛;骨盆、脊柱骨压痛阳

性;双下肢轻度浮肿; 神经系统未见异常。实验室检查: RBC

1. 57@ 1012 / l, Hb 47g/ l, WBC 9. 4 @ 109/ l, N 47% , L 36% , 血小

板 46 @ 109/ l, 白蛋白 3. 5g/ l, 球蛋白 2. 9g / l,血沉 95mm/ h, 本-

周蛋白定性检查阴性。肝、肾功能正常。末梢血涂片可见中幼

红细胞、晚幼红细胞、早幼粒细胞、泪滴形细胞。B 超: 肝大、肝

硬化、门静脉高压。

X线平片: 颅盖骨、脊柱、骨盆、双侧肋骨、锁骨、肱骨中上

段、股骨中上段显示诸骨形态、大小均未见异常,但骨质密度普

遍增高,其间夹杂虫蚀状/ 米粒0、/ 瓜子0大小低密度区,其长轴

与骨干长轴一致, 颅底蝶鞍及颌骨骨质硬化不明显, 尺、桡骨,

胫、腓骨、手足小骨未见异常改变(图 1、2)。腰椎、骨盆 MRI :

腰、骶椎、骨盆、双股骨中上段弥漫分布斑片状长 T 1、短 T 2 信号

灶, 其间夹杂少许稍长 T 1、长 T 2 信号灶(图 3、4)。

骨髓象: 骨髓有核细胞、粒系、红系增生均减低, 未见巨核

细胞,散在血小板少见。骨髓活检纤维母细胞弥漫增生, 粒、

红、巨三系细胞均明显减少,骨小梁增多, 骨小梁被纤维组织侵

蚀(图 5)。诊断为原发性骨髓纤维化。

讨论  本病系少见的原因不明的骨髓增生性疾病, 其病变

为骨髓组织的间质异常增生, 特别是成纤维细胞的增生, 导致

大量网蛋白在骨髓腔内沉积和胶原质形成,最终产生骨髓纤维

化、骨硬化和骨髓造血功能丧失, 在脾脏、肝脏、淋巴结内的髓

外造血组织可见髓样化增生。临床以进行性幼粒细胞、幼红细

胞样贫血和肝、脾大为特征[ 1]。多见于 40 岁以上患者, 起病缓

慢。常见的影像表现为骨质硬化, 其次是与骨硬化混合存在的

小片骨质破坏, 可在密度增高的骨松质内出现颗粒状透亮区,

大如/ 瓜子0 , 小如/ 米粒0 , 边缘模糊, 其长轴与骨干长轴一

致[ 2] ,而骨膜新骨增生及骨膜下骨吸收则非常少见。因有大量

纤维组织和骨小梁弥漫增生, 所以在 MRI T 1WI、T 2WI 上均为

低信号灶[ 3]。骨髓象示骨髓有核细胞增生减低; 粒系增生减

低, 中性杆状核阶段比例减少,嗜酸性粒细胞可见;红系增生减

低, 以中晚幼红细胞为主,部分细胞脱核障碍, 成熟红细胞可
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见,泪滴样细胞占 20% ; 未见巨核细胞,散在血小板少见。骨髓

活检可见骨髓活组织增生极度活跃 ( 8 ) , 脂肪组织明显减少,

纤维母细胞弥漫增生, 粒、红、巨三系均明显减少, 骨小梁增多,

骨小梁被纤维组织侵蚀,边缘不整。根据临床特点、血液学检查、

影像学表现及骨髓检查诊断该病例不难。

本病的影像诊断需与下列疾病鉴别: ¹ 石骨症: 全身骨骼

普遍硬化,骨皮质、松质、骺板和髓腔完全不能分辨,髂骨有/ 晕

轮0 , 椎体呈/ 夹心蛋糕0样改变, 长骨呈杵状硬化, / 骨中骨0表

现颇具特征, 无肌腱、韧带钙化。 º 氟骨症: 可有广泛肌腱、韧

带钙化,骨膜羽毛状钙化, 可有氟斑牙和处于氟病流行区等为

鉴别点。» 成骨性骨转移: 有小斑片状骨硬化, 较局限, 不对

称,有原发肿瘤病史, 结合临床加以鉴别不难。¼骨髓铁质储

存过多: 因贫血性疾病而反复输血的患者, 过多的铁质容易滞

留于骨髓等器官内, 此时其骨髓 MRI表现与原发性骨髓纤维化

类似, 应结合临床加以鉴别[ 2]。
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贲门失弛缓症合并膈上食管巨大憩室一例
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 图 1 食管钡透。食管下段鸟嘴样狭窄(箭) , 上段扩张(箭) ,憩室内有液

平。  图 2 SCT 肺窗。憩室突向右肺,憩室内可见气-液平面。

  病例资料  患者,男, 53 岁,吞咽困难 30 余年, 精

神紧张时加重。半年来饭后平卧引起呛咳和严重胸

骨后烧灼感。胃镜检查: 食管距门齿约 38cm 处右前

壁见一直径 3. 5cm 的巨大憩室, 食管粘膜粗糙, 贲门

呈持续收缩状, 食管内有大量液体。X 线钡餐透视:

食管下段呈鸟嘴状狭窄, 上端扩张呈白萝卜根状改

变,膈上 5cm 处可见一巨大憩室突向右肺野呈球状,

内有液平(图 1)。螺旋 CT : 胸段食管明显扩张, 以下

胸段明显,右下胸腔脊柱旁见巨大囊状阴影与扩张的

食管相通, 内见气-液平面。食管腔内可见大量滞留

液和气-液平面(图 2)。诊断: 贲门失弛缓症合并膈上

食管憩室。

讨论  食管憩室为与食管腔相通的囊袋状突出,

是一种常见病。它的分类较复杂, 目前对分类看法也

不一致。按发生机制不同,可以分为牵引性憩室、内压性憩室、

牵引内压性憩室和腔内憩室等; 按发生部位不同, 可分为咽食

管憩室、食管中段憩室和膈食管憩室。牵引性憩室多是由周围

炎症侵及邻近食管壁, 当炎症愈合后产生瘢痕和粘连, 瘢痕收

缩将食管壁向外牵拉形成牵引性憩室, 其囊壁包括食管壁的全

层和一部分瘢痕组织。其典型表现为基底较宽的、尖端指向前

方或前外方的尖顶帐篷状突出[ 1]。内压性憩室是因为食管有

一些解剖学上的薄弱区缺少肌纤维, 加上某些后天的因素导致

食管内压力增高,均可导致局部管壁向薄弱区突出而形成内压

性憩室。膈上食管憩室又称食管下段憩室, 较罕见, 一般位于

膈上5~ 6cm 处, 多发生于食管右后壁, 憩室呈边缘光滑的圆形

突出,早期由于食管憩室肌层仍存在, 故大小可以改变,晚期肌

层萎缩, 憩室扩大,可下垂于膈上, 常可见对比剂滞留[ 2]。常伴

有裂孔疝、贲门失弛缓症和食管广泛痉挛等动力学异常的表

现, 因贲门失弛缓可使食管压力增高导致憩室不断扩大, 当贲

门失弛缓解除后, 憩室可以不再发展甚至回缩。本例食管憩室

患者晚于贲门失弛缓症出现( 5年前钡餐示有轻度贲门失弛缓症

表现,未发现食管憩室)并随贲门失弛缓症加重而变大,考虑贲门

失弛缓症为其促发因素, 提示此种憩室的治疗应从解除其促发因

素做起,解除贲门痉挛,降低食管内压力,不应只单纯治疗憩室。
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