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　图１　ＣＴ平扫示右后纵隔较大不规则占位，其内见裂隙状低密度及２个液性

低密度区。　图２　ＣＴ增强扫描示肿块实质部分明显强化，边界清晰，低密度

区未见强化。　图３　ＣＴ增强扫描示气管前可见数个淋巴结，直径约１ｃｍ。

图４　镜下示肿瘤由增生的淋巴组织组成，中心可见螺旋状排列的小血管，周围

见同心圆状排列的小淋巴细胞，滤泡周围有大量增生血管ＨＥ染色（×１００）。

右后纵隔Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病伴坏死一例
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　　病例资料　患者，女，３８岁，咯暗红色血２

次，无胸痛、咳嗽、发热等症状。查体及实验室

检查未见明显异常。

ＣＴ平扫示右后纵隔较大不规则占位，大小约

９．０ｃｍ×９．０ｃｍ×６．５ｃｍ，边界尚清，其内见裂隙状

低密度影，伴有２个大小不等的液性低密度区（图

１），右侧支气管受压变窄并向右前移位。增强后

见肿块实质部分明显不均匀强化，边界清晰，低

密度区无明显强化（图２），纵隔内气管旁见多个

约１ｃｍ大小淋巴结影，且有明显强化（图３）。

全麻下行右后纵隔肿瘤摘除术。病理标本

大体观肿瘤约１２．０ｃｍ×８．０ｃｍ×５．５ｃｍ大小，

表面粗糙，切面灰红色，均质状，偏中心见两个

囊腔，直径为２ｃｍ和１．５ｃｍ。镜下示肿瘤周边

见较厚胶原性被膜，肿瘤实质由增生的淋巴组

织组成，未见淋巴窦。滤泡样结构大小不一，多

数滤泡的生发中心较小，其内无明显的生发中

心细胞，滤泡中心可见螺旋状排列的小血管，管

壁伴有玻璃样变性，生发中心的周围见同心圆

状排列的小淋巴细胞（图４）。滤泡之间为大量

增生的血管，血管内皮细胞多较肥大。病理诊

断：血管滤泡性淋巴结增生症，即Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病。

讨论　Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病由 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ等在 １９５６年首次报

道［１］，又称巨淋巴结增生症或血管滤泡性淋巴结增生症，是一

种罕见的原因不明的淋巴组织异常增生性疾病。本病可发生

于任何年龄，以青壮年多见。临床上根据病变累及范围分为局

限性和弥漫性。本病最好发于胸部，占６０％～７０％
［３］，其中

８０％～９０％为局限性透明血管型，病变多沿胸内淋巴链分布，

表现为生长缓慢的孤立性淋巴结肿大，临床症状隐匿，其影像

学表现与瘤灶发生部位、临床类型和病理学特征密切相关。典

型的影像学表现为纵隔、肺门或腹腔内较大孤立性肿块，境界

清楚，ＣＴ平扫示肿块密度多较均匀，偶见特征性的分支状钙

化，极少伴有液化、坏死，增强后多呈均匀显著强化，强化程度

与纵隔内血管相仿，且持续时间较长，颇具特征性［４７］。病理上

以淋巴样滤泡增生为特征，可分为透明血管型和浆细胞型，少

数为混合型。透明血管型以淋巴滤泡增生伴生发中心形成和

大量管壁透明样变的毛细血管为特征，约占全部病例的９０％，

通常表现为肺门区或纵隔内孤立性肿块，无明显临床症状；浆

细胞型病变内缺乏毛细血管，增生的生发中心间仅有成熟的浆

细胞出现，患者常表现为发热、乏力、贫血、多克隆性高免疫球

蛋白血症和骨髓浆细胞病等；混合型者则兼有二者的特征［２］。

手术切除后预后良好。ＭｃＡｄａｍｓ等
［３］认为该病瘤灶内极少发

生坏死的原因可能与血供丰富、侧支循环良好以及淋巴滤泡组

织不易发生坏死的特性有关。但本例瘤体内出现明显的液化

坏死区，文献未见报道。其原因可能为增生的小血管透明样变

性导致局部血供差，从而引起瘤体组织的缺血坏死、液化。本

例ＣＴ示肿瘤实质区内见裂隙样低密度区，有文献报道其本质

为胶冻状物质而非坏死灶［４］，但王仁贵等［５］认为这可能与增生

的小血管透明样变性和纤维化有关。

本病临床及影像学表现均无明显特征性，故鉴别诊断较困

难。本病需与发生于纵隔的淋巴瘤、淋巴结核、神经源性肿瘤

等鉴别。纵隔淋巴瘤多表现为两侧气管旁及肺门淋巴结肿大

伴随临床上多器官、全身受侵犯的特点；纵隔淋巴结结核多发

生于儿童，肺内常有结核灶，纵隔内淋巴结常伴有钙化；神经源

性肿瘤常位于后纵隔脊柱旁，呈类圆形，边缘清楚，密度均匀，

增强后瘤体多呈中等程度均匀强化。根据本病影像学表现为

伴或不伴纵隔内子灶或淋巴结增大，纵隔内孤立性巨大（直

径＞４ｃｍ）的软组织肿块，瘤灶呈显著均匀强化，少有出血和坏

死灶，结合患者为青壮年及临床症状轻微或无症状，可加以鉴
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别，但最终仍需经组织病理学确诊。
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　图１　矢状位Ｔ１ＷＩ肱骨旁软组织内见结节状等Ｔ１ 信号（箭），周围为环状低信号。　图２　矢状位

Ｔ２ＷＩ结节灶信号混杂，以长Ｔ２ 为主（箭）。　图３　冠状位Ｔ２ＷＩ显示结节灶位于肌腱（箭）。

图４　增强扫描结节灶呈轻度强化（箭）。

恶性腱鞘巨细胞瘤一例

陈艳，王治平，刘洪武
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５４岁，左上肢持续性疼痛

一周，放射到肩部，并发现

皮下包块两个。体检：左

上肢中下段两处扪及皮下

结节，质硬，不活动，边界

不甚清楚，压痛明显。皮

肤颜色正常，皮温不高。

肩关节
!

肘关节活动自

如。血常规正常，胸透未

见异常。

ＭＲＩ：左肱骨中下段

软组织内可见２个结节状

等Ｔ１、长 Ｔ２ 异常信号影

（图１、２），信号混杂，边缘

不规则，部分边界不清，大

小分别为２．０ｃｍ×３．８ｃｍ×２．０ｃｍ和１．２ｃｍ×２．５ｃｍ×３．２ｃｍ。

冠状位显示病灶位于肌腱内（图３）。增强扫描显示病灶轻度强

化（图４）。左肱骨未见异常。ＭＲＩ诊断：左肱骨中下段软组织

肿瘤性病变。术后病理诊断：左上肢恶性腱鞘巨细胞瘤。

讨论　恶性腱鞘巨细胞瘤（ｍａｌｉｇｎａｎｔｇｉａｎｔｃｅｌｌｔｕｍｏｒｏｆ

ｔｅｎｄｏｎｓｈｅａｔｈ，ＭＧＣＴＴＳ），是恶性程度比较高的软组织恶性肿

瘤，源于关节、滑膜及腱鞘滑膜组织，发病部位以四肢大关节为

多，也可发生于前臂、大腿、腰背部的肌膜和筋膜上。由于其复

杂的生物特性和临床表现，术前要明确诊断和制定彻底的治疗

方案，有时十分困难。有关本病的报道较少，且病因不十分清

楚［１］。与腱鞘巨细胞瘤相比，恶性腱鞘巨细胞瘤在临床上则非

常罕见，多数系局部腱鞘巨细胞瘤反复发作而恶变。其显著特

点是浸润性生长和顽固的复发倾向。本例患者肿瘤位于左上

肢，两次手术切除后均在原位复发。病理先后诊断为腱鞘巨细

胞瘤及低度恶性腱鞘巨细胞瘤。本次手术病理结果为恶性腱

鞘巨细胞瘤。腱鞘巨细胞瘤由于生长速度较快，局部有一定的

张力，触之易产生囊性感觉，因此早期常易被误诊为腱鞘囊肿。

本病具有多灶性、多结节特点。各个病灶处于不同的生长期，手

术切除的往往是那些可触及的结节，而未形成结节的病灶常被

遗漏，成为将来复发的隐患［２］。

恶性腱鞘巨细胞瘤的影像报道甚少，其影像表现无特征

性，主要表现为恶性肿瘤浸润性生长，如边界不清、信号不均

等，最后诊断有赖于病理。
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