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颅骨骨纤维异常增殖症的ＣＴ和 ＭＲＩ诊断
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【摘要】　目的：探讨ＣＴ和 ＭＲＩ对颅骨骨纤维异常增殖症的诊断及鉴别诊断价值。方法：对１８例经病理证实为颅骨

骨纤维异常增殖症的１５例ＣＴ和８例 ＭＲＩ进行回顾性分析。结果：１８例中单骨型１０例（占５５．６％），多骨型８例（占

４４．４％）；ＣＴ表现为“磨玻璃状”６例（占４０％），呈“丝瓜络状”９例（占６０％），病变累及视神经管１１例、圆孔６例、卵圆孔２

例、翼管５例、眶上裂５例、眶下裂５例；６例（占７５％）ＭＲＩ表现为Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ以低信号为主的混杂信号，增强后呈不均

匀强化；２例（占２５％）ＭＲＩ表现为Ｔ１ＷＩ等信号、Ｔ２ＷＩ低信号，信号均匀，增强后均匀强化。结论：ＣＴ是诊断本病的主要

方法，ＭＲＩ可帮助观察病灶周围骨髓腔和软组织情况。
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　　骨纤维异常增殖症（ｆｉｂｒｏｕｓｄｙｓｐｌａｓｉａｏｆｂｏｎｅ，

ＦＤＢ）是一种原因不明的骨病变，多于３～１５岁时发

病。临床分单骨型、多骨型和骨纤维异常增殖综合征

（即Ａｌｂｒｉｇｈｔ综合征）三型。病变进展缓慢，多骨型２／

３患者１０岁前多无症状，单骨型患者可于２０～３０岁

后才出现症状，也可无任何症状因外伤后行Ｘ线平片

或ＣＴ检查时偶然发现。此病可以累及全身各骨，颅

骨是好发部位之一，关于颅骨ＦＤＢ报道较少，ＣＴ有一

些报道［１４］，ＭＲＩ报道极少。本文对２００６年４月～

２００８年６月我院经手术病理证实的１８例颅骨ＦＤＢ

的ＣＴ（１５例）和 ＭＲＩ（８例）影像学特征进行回顾性分

析，旨在探讨该病的诊断、鉴别诊断及其ＣＴ和 ＭＲＩ

的应用价值。

材料与方法

１８例中男６例（占３３．３％），女１２例（占６６．７％），

年龄８～５７岁，平均２６岁。以单侧或双侧视力下降就

诊者８例，以鼻堵、头痛就诊者２例，以发现颅面部肿

物或局部隆起就诊者７例，以听力下降伴耳鸣就诊者

１例。１８例均经手术病理证实。

ＣＴ检查采用ＳｉｅｍｅｎｓＳｏｍａｔｏｍＰｌｕｓ４ＣＴ扫描

仪，分别以听眦线及其垂直线为基线行横断面、冠状面

扫描，骨算法重建（窗宽、窗位分别为２０００ＨＵ 或

４０００ＨＵ、２００ＨＵ或７００ＨＵ）。横断面采用螺旋扫

描，层厚根据检查部位不同分别为：视神经管ＣＴ层厚

为１ｍｍ，眼眶 ＣＴ 层厚为２ｍｍ，鼻窦 ＣＴ 层厚为

３ｍｍ。冠状面为单层扫描：层厚也根据部位不同而分

别为１ｍｍ、２ｍｍ、３ｍｍ。

ＭＲＩ检查采用ＧＥＳｉｇｎａ１．５ＴＭＲ扫描仪，横断面、

冠状面、矢状面扫描，层厚４ｍｍ（或６ｍｍ）、层间距

０．５ｍｍ（或１ｍｍ），平扫后行ＧｄＤＴＰＡ增强扫描。扫描

范围根据扫描部位而定，限于眼眶或包括全组副鼻窦。

１８例中１０例行ＣＴ检查，３例行 ＭＲＩ检查，５例

先后行ＣＴ和 ＭＲＩ检查，获得ＣＴ图像共１５例、ＭＲＩ
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图１　冠状面ＣＴ骨窗示蝶骨病变密度均匀呈“磨玻璃状”，右侧视神经管狭窄（箭）。　图２　颅骨ＦＤＢ。ａ）横轴面ＣＴ骨窗，

示右侧额骨膨大、内部密度不均匀呈“丝瓜络状”（箭）、累及眼眶顶壁及左侧额骨、与周围正常骨组织无明显分界；ｂ）ＭＲ横轴

面Ｔ１ＷＩ，示右侧额骨膨大、以低信号为主、夹杂等信号（箭）；ｃ）ＭＲ横轴面Ｔ２ＷＩ，示右侧额骨病变亦以低信号为主，其内可见

斑片状高信号（箭）；ｄ）ＭＲ横轴面增强Ｔ１ＷＩ，示病变不均匀强化（箭）。　图３　ＨＥ染色病理切片，示病变区异常增生的纤

维组织代替正常骨组织。

图像共８例。

结　果

１．发病部位及分布

１８例中单骨型１０例（占５５．６％），发生于蝶骨６

例、筛骨３例，上颌骨１例；多骨型８例（占４４．４％）：

累及蝶骨８例、额骨６例、筛骨５例、颞骨３例、上颌骨

２例、枕骨斜坡１例。

２．ＣＴ表现

１５例ＣＴ均表现为受累骨骼局部或弥漫性骨膨

大、变形、骨髓腔密度增高，病变区密度较均匀呈“磨玻

璃状”（图１）６例（占４０％），密度高低不均匀呈“丝瓜

络状”（图２）９例（占６０％）。病变累及颅底自然孔道

并导致其狭窄者：视神经管（图１）１１例、圆孔６例、卵

圆孔２例、翼管５例、眶上裂５例、眶下裂５例。

３．ＭＲＩ表现

３例只行 ＭＲＩ检查的病例中，１例病变较局限、仅

累及蝶骨体左侧前床突，信号均匀呈等 Ｔ１ 短 Ｔ２ 信

号，增强扫描均匀强化；另２例亦累及蝶骨，但范围较

广泛、信号不均匀，于低信号中可见更低信号，增强后

未强化。５例先后行ＣＴ和 ＭＲＩ检查的病例中，１例

表现为病变密度或信号均匀，增强后Ｔ１ＷＩ呈轻度均

匀强化，相邻脑膜增厚、强化；其余４例均密度或信号

不均匀，Ｔ１ＷＩ（图３）和Ｔ２ＷＩ（图４）上表现为以低信号

为主的混杂信号，即在长Ｔ１、短Ｔ２（Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ均为

低信号）的病变内可见条片状等Ｔ１ 稍长Ｔ２ 信号。增

强后Ｔ１ＷＩ呈不均匀强化（图５），平扫时的长 Ｔ１、短

Ｔ２ 区域轻度强化，等Ｔ１、稍长Ｔ２ 信号区域明显强化。

讨　论

１．ＣＴ、ＭＲＩ影像学特征与其病理基础

ＦＤＢ的典型病理表现为异常增生的纤维组织代

替正常骨组织（图６），纤维组织中含增生的纤维母细

胞、束状和漩涡状胶原纤维及编织状骨小梁，病变边缘

骨小梁和正常骨小梁移行［５］。其ＣＴ和 ＭＲＩ特征表

现为受累骨膨大、骨髓腔密度增高或信号减低、均匀或

不均匀，病变沿骨生长方向延伸、与正常骨组织无明确

分界，无骨膜反应和软组织肿块。ＣＴ上密度或 ＭＲＩ

上信号因病变区所含纤维组织、骨组织、骨小梁的量或

比例及成熟程度不同而有所差异。多数作者根据ＣＴ
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上病变密度高低及均匀程度分为磨玻璃状、丝瓜络状

和硬化型三种，以前两种多见，硬化型少见且多见于中

老年就诊者。病变区纤维成分较多、骨质成分较少且

二者构成比例较均匀一致时呈磨玻璃状改变，骨质成

分多、纤维成分少而构成比例一致时呈硬化型，病变内

各个区域纤维成分和骨质成分构成比例不一致时则表

现为高低密度混杂的丝瓜络状，高密度区病理组织学

上为结构异常的骨质较多的病灶，低密度区主要以纤

维成分为主。本病有特征性的ＣＴ表现，影像学定位

和定性诊断并不困难，因此 ＭＲＩ表现的文献报道很

少。本组病例中行 ＭＲＩ检查８例，病变多表现为长

Ｔ１、短Ｔ２ 信号，信号均匀或不均匀（即以低信号为主

的混杂信号）。由于病变不同区域内纤维组织、骨小梁

和细胞成分比例不同而信号强度不同，可通过其 ＭＲＩ

信号特点推测其病理成分［６，７］：骨质多的区域（钙化、

骨化或硬化性反应骨）信号最低、无强化，纤维组织内

胶原纤维成分多的区域呈中等低信号、轻度强化，纤维

组织内不成熟纤维细胞相对较多的区域血运较丰富可

为等Ｔ１、稍长Ｔ２ 信号，增强扫描呈明显强化。如果病

变内出现坏死液化区，则Ｔ１ＷＩ呈低信号，Ｔ２ＷＩ呈高

信号；如合并出血则Ｔ１ＷＩ呈高信号，病灶内残存的骨

髓组织Ｔ１ＷＩ上亦呈高信号，脂肪抑制技术可将其与

出血区分开来。

２．好发部位及易累及的自然孔道

关于颅骨ＦＤＢ好发部位文献报道结果不一，蝶

骨、筛骨、额骨是公认的好发部位。本组病变显示单骨

型多于多骨型，好发部位为蝶骨，其次为额骨、筛骨，而

颞骨、上颌骨、枕骨少见。虽然多为单骨型，但病灶常

不局限而是沿骨的生长方向延伸、与正常骨组织无明

显分界。颅骨ＦＤＢ的症状体征、易累及的自然孔道以

及是否需要手术治疗与发病部位密切相关：颅骨ＦＤＢ

本身可不引起任何症状；发生于额骨、枕骨、上颌骨者

通常只表现为局部膨隆或肿块、颜面不对称，一般不需

要手术治疗；发生于筛骨者可引起鼻塞、头痛，而颞骨

病变可引起外耳道狭窄及听力减退，发生于蝶骨者易

累及的颅骨自然孔道最多，往往使其内走行的血管神

经受压引起相应症状和体征，这些情况均需手术治疗

以缓解症状和恢复功能。临床上颅骨ＦＤＢ最常累及

的颅骨自然孔道是单侧或双侧的视神经管，可引起视

神经受压导致视力下降甚至失明，其次为圆孔、翼管，

其他也可累及眶上、下裂、卵圆孔等。

３．合并症和并发症

除Ａｌｂｒｉｇｈｔ综合征患者外，ＦＤＢ一般无其它合并

症，极少数病例可合并动脉瘤样骨囊肿，可能与ＦＤＢ

外伤后并发动静脉漏有关。发生于颅骨的ＦＤＢ继发

阻塞性鼻窦炎、中耳炎较常见，鼻窦炎可侵入眼眶和／

或相邻的脑膜引起眼眶内炎症［８］和／或脑膜炎，中耳炎

也可侵犯颅内引起脑膜炎。本组病例中１例出现相邻

脑膜增厚、强化，推测可能是由于ＦＤＢ并发鼻窦炎后

引起颅内感染所致。ＦＤＢ恶变少见，但最常发生于颅

面部，恶变依次为骨肉瘤、纤维肉瘤、软骨肉瘤及恶性

纤维组织细胞瘤，恶变的征象为虫蚀样骨破坏、硬化边

缘消失、骨皮质破坏中断及软组织肿块影等。ＭＲＩ除

了较准确显示ＦＤＢ病变范围外，还可提示有无合并症

或并发症的存在，并帮助确定手术方案。

４．鉴别诊断

颅骨ＦＤＢ主要与以下疾病进行鉴别。①骨化性

纤维瘤：是一种起源于纤维组织的良性骨肿瘤，病理上

主要由骨母细胞镶边的板层骨小梁组成、病变边缘部

病变骨小梁与周围正常骨小梁分界清楚但包膜不明

显；影像学表现上，以髓腔为中心向四周膨胀性生长、

边界清楚、周边可有蛋壳样钙化［９］；②扁平肥厚型脑膜

瘤：发生于颅底特别是蝶骨大翼区的扁平肥厚型脑膜

瘤易误诊为ＦＤＢ，脑膜瘤的骨质改变以骨质增生、肥

厚为主，骨皮质肥厚、边缘毛糙、模糊，而ＦＤＢ的受累

骨以骨膨大为主，骨皮质较薄、边缘多清晰、锐利；③畸

形性骨炎：颞骨ＦＤＢ还应与畸形性骨炎鉴别，后者好

发于中老年人，病理改变为初期以骨质破坏为主，缓解

期破坏停止、成骨继续进行，典型ＣＴ表现常出现在修

复期成骨过程中，可出现活动期以骨吸收为主的海绵

型及修复期以成骨为主的硬化型改变，颅骨板障明显增

宽，内外板不规则增厚，当颅骨外板还有疏松性变化时，

内板就可硬化，此为畸形性骨炎最重要的特征表现。

５．ＣＴ和 ＭＲＩ诊断价值

对于发生于颅骨的ＦＤＢ，ＣＴ有其重要且特殊的

诊断价值：①较Ｘ线平片敏感性高，且在显示病变的

细节、边界和累及范围上明显优于Ｘ线平片，特别是

观察眼眶、副鼻窦和中耳受累情况时；②ＦＤＢ的ＣＴ表

现有特征性，有助于判断骨病变的性质；③清楚显示病

变侵犯颅骨自然通道的情况，如视神经管、圆孔、翼管、

眶上、下裂、卵圆孔等。ＭＲＩ显示骨质改变不如ＣＴ，

但因对脂肪信号敏感、软组织分辨率高，可观察病变内

及周围骨髓腔和软组织情况，对判断病变范围、有无合

并症、并发症或恶变、确定治疗方案及评价手术治疗后

病变及其周围结构的变化有重要价值，是ＣＴ的补充

检查方法。
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图１　ＣＴ重组图像：两支肝静脉

汇入腹主动脉旁下腔静脉（箭）。

图２　ＣＴ重组图像：肝右叶前段

一支肝静脉汇入与右心房相连的

异常下腔静脉（箭）。　图３　ＭＲＩ

重组图像：下腔静脉间交通（箭）。

　　病例资料　患者，男，５岁。生后发现脐部隆起６ｈ。

查体：脐部见一肿块，直径约８ｃｍ×６ｃｍ，表面有囊膜包

裹。遂行脐膨出修补术。术中发现囊内容物为末端回

肠及回盲部，近端回肠穿孔。切除穿孔扩张的部分末端

回肠及回盲部肠段，行回肠升结肠端端吻合后回纳，手

术未涉及肝脏。术后病理：脐膨出囊壁为水肿的纤维组

织。“末端回肠”浆膜层纤维素性炎性渗出及出血。

术后５年复查，腹部超声检查示：腹壁包块部位见

软组织内数个不均匀低回声区，包膜不明显。肝脏斜

径１１４ｍｍ，实质回声尚均匀，肝静脉系统、第二肝门区

较正常偏左下，胆囊较正常偏左上。腹部增强ＣＴ示

肝内血管走行异常，肝右叶前段肝静脉向腹侧汇入异

常腔静脉，部分肝静脉回流至腹主动脉旁下腔静脉，奇

静脉稍扩张。胆囊位置偏后。ＣＴ诊断：肝内血管异常，

下腔静脉畸形，胆囊位置异常。腹部 ＭＲＩ证实部分肝

静脉与下腔静脉异常交通，下腔静脉畸形。ＣＴ及 ＭＲＩ均行最大

密度投影法（ｍａｘｉｍｕｍｉｎｔｅｎｓｉｔｙｐｒｏｊｅｃｔｉｏｎ，ＭＩＰ）重组。ＣＴ重组

图像显示两支肝静脉回流至腹主动脉旁下腔静脉（图１），肝右叶

前段一支肝静脉向前汇入与右心房相连的异常下腔静脉（图

２）；ＭＲＩ重组图像还显示两支下腔静脉间存在交通（图３）。

讨论　脐膨出是一种先天性腹壁发育不全，在脐带周围发

生缺损，腹腔内脏脱出于体外的畸形。由于胚胎期发育成腹前

壁的４个襞（头襞、２个侧襞及尾襞）在脐部未融合导致内脏未

回纳入腹腔［１］。约７０％的脐膨出新生儿伴有其他先天性畸形，

其中约１５％合并心血管畸形
［２］。脐膨出会抑制体静脉系统发

育，从而导致下腔静脉发育不良［３］。Ｇｏｒｅｎｓｔｅｉｎ等曾报道过１３

例脐膨出病例，其中１１例伴有下腔静脉畸形
［４］。但本例下腔

静脉畸形类型过去从未报道过。

ＣＴ与ＭＲＩ作为无创性检查手段，已逐步取代ＤＳＡ诊断下

腔静脉畸形。通过注射对比剂及 ＭＩＰ重组可有效评估血管情

况。本例患者生后行脐膨出一期修补术，术中证实肝脏并未膨

出。术后５年复查发现肝内血管异常、胆囊位置异常及下腔静

脉畸形，考虑为脐膨出伴发畸形。下腔静脉畸形可导致术中误

伤，对于心导管检查操作也带来一定困难。若通过 ＭＲＩ等无创

性影像学检查手段明确下腔静脉异常连接，可避免术中血管损

伤，而且对于心导管插管方式及部位有一定参考价值。
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