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骨斑点症的Ｘ线表现三例

张庄熠，高长启，汪荣灿
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图１　骨斑点症。ａ）胸部平片示双侧肩胛

骨之肩盂及肩峰和双侧肱骨近端呈对称性

分布的大小不等的斑点状致密影（箭）；ｂ）

骨盆平片示双侧髂骨以髋臼为中心呈放射

状排列大小不等的斑点状致密影（箭），双

侧耻骨、坐骨及股骨近段亦见大小不等的

斑点状致密影（箭）；ｃ）上肢平片示双侧肱

骨远端、尺骨近端及桡骨近端见大小不等

的斑点状致密影（箭）。

　　骨斑点症又称为周身性致密性骨炎、

周身性脆性骨硬化症或播散性致密性骨

病，是一种罕见病症。１９０５年由Ｓｔｉｅｏｌａ

首先描述，１９１５年 ＡｌｂｅｒｓＳｃｈｏｎｂｅｒｙ报道

典型病例，１９１６年由Ｌｅｄｏｕｘ命名为骨斑

点症［１］。

病例资料　男，２４岁，阵发性上腹部

疼痛伴恶心２天。腹部 Ｘ线平片发现骨

盆有骨斑点影，全身骨骼的Ｘ线检查显示

四肢各骨干骺端及骨盆等处可见大量骨斑

点影，诊断为骨斑点症。随访患者的直系

亲属３例行透视检查，发现其父及其一同

胞兄弟均有此症。

Ｘ线表现：肩锁、肩、肘、腕、骶髂、髋、

膝关节、踝关节及骨盆以及手（足）、掌（?）

和指（趾）等处均有分布不均、大小不等、密

度增高的圆形或椭圆形斑点状致密影，边

缘锐利，两侧对称性分布，斑点密集处重叠

而成串珠状或融合成片，边缘不规则 （图１）。以肩、肘、腕、髋、

膝、踝和骶髂关节的骨端和坐骨及耻骨显著，其它骨较少。颅

骨、下颌骨、肋骨和脊柱未见异常。

讨论　以往认为本病病因尚不明确
［２］，多数学者支持本病

系先天性疾病，部分有遗传和家族史。２０世纪９０年代Ｂｅｎｌｉ

等［３］对４个家系４９例患者分析认为，本症为常染色体显性遗传

疾病。国内有文献认为本病家族性发病者属常染色体显性遗

传，患者双亲中必有１例患者
［４］。本例中先证者的祖父母并未

患病，但其父亲为骨斑点症患者，推测可能为基因突变的结果。

先证者及其同胞兄弟患病，符合本病属于常染色体遗传疾病的

学说，笔者将继续跟踪，观察此家族下一代成员的患病情况，验

证此学说。

骨斑点症的病理改变是在松质骨内呈现圆形或椭圆形致

密骨块，镜下示致密骨块是由多数厚度不等、排列比较规则的

骨小梁构成，其边缘逐渐移行于骨松质内。此种骨小梁较周围

骨小梁略厚，排列比较紧密，多数与骨的长轴平行，少数斜行排

列。骨皮质及关节软骨正常。

本病临床上可见于任何年龄，男女发病率无明显差别，一

般均无临床症状，多由其它病症进行Ｘ线检查而发现。本例患

者斑点骨主要分布于手足短骨及长骨干骺端、骨骺及腕骨等软

骨内化骨活跃部位，而膜内化骨和混合化骨如下颌骨、锁骨及

颅骨等常无异常改变［５］，本文报道３例的发病部位与文献报道

的常见发病部位相符。

Ｘ线检查是发现和诊断本病的主要依据
［６］。Ｘ线片显示病

灶呈弥漫多发的圆形、类圆形或融合成条状及团块状致密影，

位于骨松质内，走行与骨长轴一致，双侧基本对称，大小在

０．２～２．０ｃｍ
２。越靠近关节病灶越密集，密度也越高。绝大多

数病灶中心密度高边缘密度低，也有少数病灶中心密度偏低，

但其边缘均较清楚，病灶不侵犯骨膜及关节软骨，关节间隙清

晰［７］。生长发育停止后，病变一般不再变化，但有时可消失或

出现新病灶。本组中３例随诊２年均未见骨斑点有明显改变。

骨斑点症的诊断主要根据Ｘ线表现，主要应与以下疾病相

鉴别。①成骨性骨转移瘤：好发于躯干骨及四肢骨近端，而少

累及手、足小骨，转移灶不对称，临床表现疼痛明显［６］。病变部

位呈边缘模糊的棉球状，可查到原发病灶，生化检查阳性；②骨

蜡泪样病：病变好发于四肢长骨，常侵犯单侧肢体，呈不规则条

状蜡泪样骨增生，软组织内可显示骨质沉着以资鉴别；③石骨

症：全身骨骼密度显著增高，可看到同心排列的扇弧状增白影，

与本病不同；④条纹状骨病：本病累及骨骺时可类似骨斑点症，

但本病好发于１０～１５岁男孩，其主要特征为两侧对称性出现

纵行条纹状骨质密度增高，骨皮质不受累，以四肢长骨干骺端

为多见［８］；⑤骨减压病：病变好发于长管状骨两端，很少发生于

四肢短骨，成条索状硬化斑，并有囊状透光区，患者有潜水作业

史；⑥其它：本病尚需与氟骨症、干骺软骨发育异常等鉴别。
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肺原发性骨肉瘤一例

王东东
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　图２　肿瘤性骨样组织互相连接，瘤细胞排列成珊瑚状或花边状，部分

瘤细胞包埋于肿瘤性骨样组织中而形成肿瘤性骨小梁，其周围缺乏正

常骨母细胞。　图３　瘤细胞形态多样，呈圆形、卵圆形、多边形，胞质

略嗜碱性。瘤细胞异型性显著，核分裂象易见，可见病理性核分裂。

图１　ＣＴ示左肺上叶可见一边界

清晰的肿块影（箭），不均匀强化，

ＣＴ值为６～９９ＨＵ，内见大片不规

则钙化影，ＣＴ值７００～８２０ＨＵ，相

邻胸膜增厚，肿块与胸膜夹角呈锐

角，肿块相邻肋骨骨质形态结构完

整，无骨质破坏征象。

　　病例资料　患者，男，５２岁。左胸疼痛，痰中带血

１个月。ＣＴ诊断为双侧胸膜肥厚钙化，左上肺占位，

胸膜间皮瘤可能大。临床诊断为左上肺肿瘤性病变。

影像学检查：左肺上叶可见一５．５ｃｍ×８．５ｃｍ大

小的肿块影，边界清，不均匀强化，ＣＴ值６～９９ＨＵ，内

可见大片的不规则钙化影，ＣＴ值７００～８２０ＨＵ，相邻

胸膜增厚，肿块与胸膜夹角呈锐角。肿块相邻肋骨骨

质形态结构完整，无骨质破坏征象（图１）。

手术所见：全麻下行ＶＡＴＳＡ剖左胸探查，左肺上

叶切除并纵隔淋巴结清扫。肿瘤位于左肺上叶前段，

不规则形态，约１０ｃｍ×７ｃｍ×６ｃｍ大小，质硬，侵及胸

壁。

镜检：肿瘤性骨样组织互相连接，瘤细胞排列成珊

瑚状或花边状，部分瘤细胞包埋于肿瘤性骨样组织中

而形成肿瘤性骨小梁，其周围缺乏正常骨母细胞

（图２）。瘤细胞形态多样，呈圆形、卵圆形、多边形，胞质

略嗜碱性。瘤细胞异型性显著，核分裂象易见，可见病

理性核分裂（图３），并可见单核和多核瘤巨细胞。另可

见散在灶性出血坏死，坏死灶周围可见栅栏状排列的

瘤细胞。病理诊断：左上叶肺原发性骨肉瘤，瘤组织侵

达胸膜。

讨论　本病病因未明，多数学者认为本瘤是由原始间叶细

胞转变为异型的骨母细胞，并产生肿瘤性的软骨、类骨和骨组

织而形成。大多数肿瘤开始即为恶性，极少数在良性病变（如

骨化性肌炎、钙化性血肿）基础上转变而来。骨外骨肉瘤的诊

断需要依靠临床表现、影像学以及病理检查三者相结合来诊

断［１，２］。与骨原发的骨肉瘤不同，临床上骨外骨肉瘤发病年龄

较大，平均年龄在５０岁以上，性别差异不大，主要发生在上下

肢、腹膜后、胸腔（心脏、肺、胸膜）和腹腔。其诊断标准必须符

合下列条件：①发生于软组织而不附着于骨或骨膜；②具有一

致的骨肉瘤图像（排除混合性恶性间质肿瘤）；③产生骨样和

（或）软骨样基质特点的肿瘤。骨外骨肉瘤少见，肺原发性骨肉

瘤更为罕见，国内仅见浙江医科大学魏红权等、桂林医学院病

理学教研室韦华生等各报道１例。国外迄今报道１５例，年龄从

３５～８３岁，与骨原发的骨肉瘤不同，临床上骨外骨肉瘤发病年

龄较大，平均年龄在５０岁以上，多见于肺的周边部。本例患者

５２岁，发生于左肺上叶前段，并浸润左前外侧胸壁。ＣＴ较为特

征性的征象是肿块内部及边缘分布不均的斑片状骨化影，组织

学图像符合肺原发性骨肉瘤的诊断。病变部位多处反复取材

均未发现恶性上皮成分，可排除肺部癌肉瘤的可能性。临床检

查及骨显像未发现原发性骨肿瘤及骨转移，可以排除骨肉瘤肺

转移的可能性。患者术后已随访８个月，经胸片及ＣＴ复查肺

部肿瘤未见复发。与文献报道相符。但影像学表现缺乏特异

性，很难与胸腔内其他恶性肿瘤相鉴别，最终定性诊断主要靠

病理检查，诊断特征是见到肿瘤细胞生成骨样基质，组织标本

中的类骨间质在进行细胞学诊断中有着显著的价值。
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