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原发腹膜后滑膜肉瘤一例

傅晓琴，梁付奎，郭威
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　图１　腹膜后左侧髂总动脉左前方见一类椭圆形软组织团块（箭），边界尚清，内密度不

均，ＣＴ值４２～６５ＨＵ。　图２　软组织肿块增强后显示比较清楚（箭），无明显强化。

多平面重建从不同方面观察病变结构。ａ）横轴面；ｂ）冠状面；ｃ）矢状面。

　　病例资料　患者，男，４８岁。左侧

腰腹部疼痛不适２ｈ入院，为阵发性绞

痛，伴恶心、呕吐，无尿频、尿急、尿痛，

无肉眼血尿。查体：左侧肾区叩击痛阳

性，左侧输尿管行经区压痛明显。脐偏

左侧触及４ｃｍ肿物，质韧，触痛，活动度

不佳。

ＣＴ检查：腹膜后左侧髂总动脉左

前方见一类椭圆形软组织肿块，边界较

清，大小约３．０ｃｍ×２．５ｃｍ×３．３ｃｍ，密

度不均匀，ＣＴ值４２～６５ＨＵ，无钙化及

液化（图１），增强扫描肿块ＣＴ值无明

显改变（图２），病灶周围脂肪间隙内见

条索状密度增高影。ＣＴ诊断：腹膜后

占位，考虑合并出血。

手术记录：开腹探查见肿块位于降

结肠、乙状结肠系膜后方。肿瘤破裂，

出血渗透至乙状结肠系膜及肠壁脂肪

垂、骶前、小肠系膜至回盲部。证实为

腹膜后肿瘤破裂出血。

病理检查：肿瘤切面呈实性，切面

灰白，可见多处出血。镜下观察，肿瘤

由丰富的梭形细胞组成 ，呈短束状交错

排列，分裂相多见。免疫组化染色Ｖｉｍ

ｅｎｔｉｎ（＋），ＣＤ９９（＋），Ｂｃｌ２（＋）。病理

诊断：腹膜后滑膜肉瘤。

讨论　滑膜肉瘤是软组织中比较

常见的肉瘤，占软组织恶性 肿 瘤 的

５．６％～１０．０％，多见于青壮年。主要发生在四肢大关节的邻

近部位，下肢多见。也可发生于无滑膜结构的部位，如头颈部、

胸部、腹膜后，约占５％～１５％。主要发生于躯干中线脊椎旁的

结缔组织间隙［１２］。起病隐匿，多表现为深在的软组织肿块，质

地较硬，边界不清，有时可有局部疼痛及压痛。本例患者平时

无明显临床症状，因为肿瘤破裂出血引起急性腹痛才发现。影

像学上一般表现为邻近关节的软组织肿块，形态不规则，呈分

叶状，密度可不均匀，肿瘤体积一般较大，常＞５ｃｍ。病灶内可

见斑点状钙化，少数可见大片钙化。一般认为有广泛钙化的肿

瘤多提示分化好，恶性程度低，预后较好［３］。滑膜肉瘤具有很

高的复发率和转移率，治疗仍以手术切除为主，目前多趋向于

局部广泛切除加放疗。

本例肿瘤发生在腹膜后，ＣＴ表现为局部的软组织团块，边

界比较清楚，平扫ＣＴ值与门静脉期ＣＴ值无明显变化，ＣＴ值

４２～６５ＨＵ，可能与局部出血干扰有关，没有钙化及明显液化。

ＭＳＣＴ可以多平面重建，所以对病变的定位比较准确，能够显

示肿瘤与周围脏器的毗邻关系，及对邻近脏器的推压、包绕等

继发改变。但本例在良恶性的鉴别上就存在困难。主要是病

灶的部位、形态、大小、密度、增强等均无明显特征。原发性腹

膜后肿瘤种类繁多，肿瘤可来源于其中的脂肪、结缔组织、筋

膜、肌肉、血管、神经等。根据病变的密度比较容易鉴别的是脂

肪瘤和畸胎瘤、淋巴管水瘤。脂肪瘤呈均匀脂肪密度；畸胎瘤

一般呈典型的混杂密度，可见到脂肪及高密度钙化；淋巴管水

瘤为水样密度肿块，且形态不规则，可见到囊内分隔。神经源

性肿瘤一般位于脊柱旁，大多为密度不均匀的软组织肿块，常

有囊变，表现为不均匀强化。淋巴瘤或淋巴结转移瘤：常表现

为腹膜后血管周围多发软组织密度灶，大小不等，可融合成团。

恶性间叶组织肿瘤：常为体积较大的不规则软组织肿块，密度

常不均匀，可见坏死、出血、囊变或钙化。脂肪肉瘤为含有脂肪
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密度的巨大软组织肿瘤，无明显强化，但实体型脂肪肉瘤不易

与其他恶性肿瘤鉴别。纤维组织细胞肉瘤常见于老年人，肿瘤

内见到钙化对提示诊断有帮助。平滑肌肉瘤中心多有大片坏

死区，不伴有钙化。胃肠外间质瘤，主要起源于网膜和肠系膜，

ＣＴ平扫为体积较大的实性肿块，注入对比剂后动脉期见到肿

块边缘丰富的血管，静脉期肿块明显强化［４］。

综上所述，影像学发现中心脊柱旁肿瘤应将该病纳入鉴别

诊断。
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　　病例资料　病例１，患儿，男，１５个月，因腹泻、发热２ｄ，腹

胀半天入院，诊断脓毒血症；坏死性小肠结肠炎；急性腹泻病；

粒细胞减少症。既往史：患儿生后５０ｄ外院就诊时发现中性粒

细胞减少、转氨酶升高至今，平素有反复呼吸道感染病史。患

儿生长发育较同龄儿落后，体重７．５ｋｇ。父母体健。有一哥哥，

生后６个月因腹泻病夭折。

左手骨龄Ｘ线诊断：骨龄约９个月（图１ａ）。四肢长骨Ｘ线

检查：四肢长骨骨质稀疏，骨小梁粗糙，骨皮质变薄；四肢长骨

干骺端光整（图１ｂ）。胸部和腹部Ｘ线检查：两肺纹理显著，未

见明显渗出影；骨性胸廓未见明显骨质异常；肝影不大，肝区可

见树枝状透亮影；肠道充气不均，充气肠曲呈管型，肠腔内可见

多个中等气液平；部分肠壁见多发小囊状、线状透亮影，结直肠

较明显；水平侧位前腹壁下未见明显游离气体。Ｘ线诊断：两

肺纹理显著；坏死性小肠结肠炎伴肠壁积气、门静脉积气。腹

部ＣＴ 平 扫：胰 腺 体 积 小，内 见 广 泛 脂 肪 密 度 影，ＣＴ 值

－３１ＨＵ。肠管周围脂肪间隙模糊不清。右侧腹腔引流管留置

中。腹部ＣＴ诊断：胰腺体积小，脂肪浸润；坏死性小肠结肠炎

行小肠造瘘术后改变（图１ｃ）。

病例２，患儿，男，８岁，因面色苍白２年余，腹胀半月，发热

２ｄ入院。外院实验室检查示肺吸虫抗体阳性。我院门诊血常

规示血红蛋白６６．２ｇ／Ｌ，白细胞１．７×１０
９／Ｌ，中性粒细胞

１４．８％，淋巴细胞６６．９％，嗜酸细胞５．９％，网织红细胞１．２％，

血小板８１×１０９／Ｌ。总维他命Ｄ１１．５４（１５～３５）ｎｇ／ｍｌ。入院

诊断为两系下降；肺吸虫病；腹水。既往史：患儿生后５２ｄ外院

就诊时发现血红蛋白减少，平素常呼吸道感染。患儿智力正

常，身高１１４ｃｍ，体重２０ｋｇ。父母体健。母亲曾有孕５０ｄ自然

流产史。

左手骨龄Ｘ线诊断：骨龄约３．５岁（图２ａ）。四肢长骨Ｘ线

检查：双尺桡骨远端、股骨远端和胫腓骨近端干骺面毛糙、密度

略增高。Ｘ线诊断：长骨干骺端软骨发育不良（图２ｂ）。胸部

ＣＴ：双肺纹理增多，左肺上叶舌段可见结节状高密度影，其内见

小空腔病灶。ＣＴ诊断：左肺上叶舌段肺吸虫感染。腹部ＣＴ：

胰腺形态饱满，边界略不清，大部分呈脂肪密度，平扫 ＣＴ值

－５１ＨＵ，增强后－２３ＨＵ；脾脏增大，无显著局灶病变；肝脾周

围和肠间隙内可见较多液性密度影。ＣＴ诊断：胰腺脂肪浸润；

脾肿大；中少量腹水（图２ｃ、ｄ）。

２例患儿均存在ＳｈｗａｃｈｍａｎＢｏｄｉａｎＤｉａｍｏｎｄ综合征（Ｓｈ

ｗａｃｈｍａｎＢｏｄｉａｎＤｉａｍｏｎｄｓｙｎｄｒｏｍ，ＳＢＤＳ）基因复合杂合突变

（ｃ．１８３＿１８４ＴＡ＞ＣＴ，ｃ．２５８＋２Ｔ＞Ｃ），其父母为突变的携带者。

讨论　ＳｈｗａｃｈｍａｎＤｉａｍｏｎｄ综合征（中文也称舒戴二氏

综合征）是一种罕见的常染色体隐性遗传疾病。文献报道其发

病率为１／７６，５６３，其中证实存在染色体突变的为１／１６８，０００
［１］，

男女发病比例约１．７∶１。在所有种族和族裔群体中均有报道。

１９６４年Ｓｈｗａｃｈｍａｎ
［２］首次成组病例报道至今，英文文献报道已

超过３００例；国内报道仅４例，无完整的影像学资料。

ＳｈｗａｃｈｍａｎＤｉａｍｏｎｄ综合征主要包括胰腺外分泌功能不

足、骨髓功能障碍和骨骼异常，患儿多因营养吸收障碍及反复

感染而就诊，常在新生儿期或婴幼儿期即被诊断。影像学检查

中阳性发现主要为胰腺和骨骼系统异常；肝、心、肾、牙、脑也可

受累［３］。

影像学上ＳｈｗａｃｈｍａｎＤｉａｍｏｎｄ综合征患者的胰腺实质呈

不同程度的脂肪浸润，ＣＴ表现为脂肪性低密度。骨骼系统异

常主要包括干骺端软骨发育不良、骨质稀疏和次级骨化中心出

现落后［３］。研究认为该综合征患者４０％～８０％存在干骺端发

育不良，３０％～５０％存在胸廓异常
［３］。干骺端软骨发育不良通

常出现于长骨干骺端及肋骨前端与肋软骨连接处［４］。该综合

征患者骨质稀疏出现早，属低转化型骨质疏松，表现为骨量减

低和椎体的脆性骨折［５］。

ＳｈｗａｃｈｍａｎＤｉａｍｏｎｄ综合征的胰腺病变需与囊性纤维症

进行鉴别，后者胰腺也存在广泛脂肪化的改变，但其胰管常扩

张或伴发囊肿，并可见钙化。

本文报道的两例患儿均存在不同脏器感染的影像学表现，

病例１腹部Ｘ线片发现典型的坏死性小肠结肠炎表现，病例２
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