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儿童慢性肉芽肿病的 ＭＳＣＴ表现及特征
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【摘要】　目的：探讨儿童慢性肉芽肿病（ＣＧＤ）累及胸腹部实质脏器的 ＭＳＣＴ特征性表现。方法：回顾性分析２０例

ＣＧＤ患儿的胸、腹部ＣＴ图像资料，全部病例均经临床及实验室检查或基因检测综合诊断为ＣＧＤ。结果：胸部ＣＴ表现：

双肺散在结节及斑片状实变影１５例，支气管不全阻塞引起的局限性肺气肿１３例，胸腔积液、脓胸６例，磨玻璃样密度影５

例，结节伴空洞４例，小叶间隔增厚３例，肺门、腋下淋巴结肿大伴钙化２例。腹部ＣＴ表现：肝脏单发或多发脓肿３例，肝

脾肿大１２例，小肠不全梗阻１例。结论：儿童ＣＧＤ的临床表现缺乏特异性，ＣＴ检查在明确病变累及范围及提示病原学

信息等方面具有重要参考价值。
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　　慢性肉芽肿病（ｃｈｒｏｎｉｃｇｒａｎｕｌｏｍａｔｏｕｓｄｉｓｅａｓｅ，

ＣＧＤ）是一种罕见的原发性吞噬细胞常染色体遗传免

疫缺陷病，亦称为儿童致死性肉芽肿病、进行性败血症

肉芽肿病、先天性吞噬障碍病等。笔者对２０例ＣＧＤ

患儿的 ＭＳＣＴ平扫及增强检查资料进行回顾性分析，

并结合文献对本病的特征性表现进行归纳和总结。

材料与方法

１．一般资料

回顾性分析２０１２年１２月－２０１４年２月在本院

就诊的２０例ＣＧＤ患儿的胸、腹部ＣＴ扫描图像。其

中男１７例，女３例，年龄２岁～１１岁，中位年龄５．１

岁。６例患儿发病前有卡介苗接种史，５例患儿反复出

现肺部感染，痰培养证实４例为细菌性感染，１例为真

菌性感染。３例患儿在外院诊断为ＣＧＤ合并肺炎并

治愈，间隔半年至１年再次出现发热、咳嗽而来本院治

疗。其余患儿临床表现主要为间断或持续发热、颈部

或腋下淋巴结肿大、腹胀、腹痛、腹泻、呕吐、皮肤溃烂

等。２０例中实验室检查明确病原菌者１６例，其中细

菌性感染８例，结核菌３例，曲霉菌２例，混合性感染

２例，病毒性感染１例；其余４例未明确病原菌。１５例

患儿中性粒细胞杀菌功能实验结果为阳性，５例患儿

在外院经基因检测诊断为ＣＧＤ。所有患儿均结合临

床表现、实验室检查及基因检测结果经综合分析后做

出ＣＴ诊断。

２．扫描参数及方法

全部患者均行胸、腹部螺旋ＣＴ检查并进行后处

理。使用ＳｉｅｍｅｎｓＳｏｍａｔｏｎｓｅｎｓａｔｉｏｎ１６层螺旋ＣＴ

机，扫描范围自胸廓入口至耻骨联合下缘，扫描方法及

参数：１００～１２０ｋＶ，１００ｍＡｓ，准直宽度０．７５ｍｍ×

１６ｉ，螺距０．８５，扫描层厚８ｍｍ，重建层厚２ｍｍ，重建

间隔１ｍｍ，重建卷积轴胸部采用Ｂ３０ｆ和Ｂ６０ｆ、腹部

采用Ｂ３０ｆ，视野２４ｃｍ×２４ｃｍ。扫描时间约１３～１８ｓ。

增 强检查对比剂采用欧乃派克（３００ｍｇＩ／ｍＬ），注射
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图１　男，１岁，确诊ＣＧＤ半年，反复出现发热、肺炎。ａ）胸部ＣＴ（肺窗）示右肺上叶近胸膜下结节及团块影；ｂ）胸部ＣＴ（纵隔

窗）示右侧胸膜增厚；ｃ）腹部ＣＴ示中腹部小肠扩张、积气，可见散在气液平（箭）；ｄ）ＣＴ平扫示肝脏及脾脏增大，肝实质内多

发低密度结节影；ｅ）ＣＴ增强扫描早期示肝内病灶呈边缘环形强化（箭），内部无强化但分隔轻度强化；ｆ）ＣＴ增强扫描延迟

期，示部分肝结节内轻度强化，与肝实质密度相近，其余结节内仍未见强化。

流率１．０～３．５ｍＬ／ｓ，剂量２．０～２．５ｍＬ／ｋｇ。４岁以

下无法配合的患儿于扫描前１５ｓ口服或静脉注射

６．５％水合氯醛溶液（１．５ｍＬ／ｋｇ），待患儿熟睡后检

查。

３．图像分析

由两位有经验的影像诊断医师共同分析ＣＴ资

料，胸部病变观察内容：肺内结节大小、分布、密度、边

缘情况，肺内实变范围及密度，纵隔及腋下淋巴结情

况；腹部观察内容：肝脏及脾脏大小、密度、腹腔肠管情

况等。

结　果

１．肺内病变的ＣＴ表现

双肺散在结节及斑片状实变影１５例，位于单侧

１０例，双侧５例；多发１２例，以右肺中、下叶多见（７

例）。局限性肺气肿９例（均为肺段以下支气管受累），

位于右侧５例，左侧４例。肺内及胸膜下结节７例，结

节大小不等，以双肺中带多见。胸腔积液、脓胸６例，

位于右侧４例，左侧２例。索条状或磨玻璃样实变影

５例，以双肺上叶多见（３例）。肺内结节伴空洞４例，

小叶间隔增厚３例，肺门、腋下淋巴结肿大伴钙化２

例，肺内脓肿合并串珠样钙化１例（右侧）。４例患者

行增强扫描，增强后肺内脓肿呈不均匀强化，内部液化

坏死区未见强化。肿大淋巴结呈轻度强化。３例患儿

经强效抗生素及抗真菌药物治疗２个月后发热、咳嗽

症状明显缓解，实验室检查病原菌全部转阴，再次复查

ＣＴ原肺内实变影较前范围缩小，空洞缩小，肺内多发

结节数量减少，胸腔积液吸收，增强后实变影密度减

淡，内部强化不均匀，考虑液化坏死；脓肿范围减小，边

界变清，纵膈及腋下淋巴结增多。

２．腹部病变ＣＴ表现

肝脏单发或多发脓肿３例，ＣＴ平扫示病变呈大

小不等的低密度或稍低密度区，边界不清，增强后肝脓

肿呈不完全强化２例，伴有分隔１例。肝脏及脾脏增

大８例，小肠不全梗阻１例。１例治疗后复查ＣＴ增强

扫描，显示肝脓肿范围缩小，内部低密度区减小，囊腔

内分隔增粗、减少。

讨　论

临床上ＣＧＤ患者一般为男性患病，女性携带，发

病率为１／２０００００～１／２５００００。儿童在发病早期易反

复发生致命的细菌和真菌感染，感染部位多累及上皮

表面，如皮肤、肺和肠道，或网状内皮系统如肝、脾和淋

巴结［１］，并在慢性炎症部位形成肉芽肿病变。

儿童ＣＧＤ患者常见的受累部位是胸部、肝脏及

脾脏。胸部是最常见的感染部位，国外文献报道肺部
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图２　女，３．５岁，免疫缺陷病合并慢性肉芽肿病。ａ）首次胸部ＣＴ平扫肺窗，示右肺下叶团块样实变影，右肺中叶内散在结

节；ｂ）胸部ＣＴ平扫纵隔窗，示左腋下多发淋巴结钙化；ｃ）ＣＴ增强扫描示右肺下叶囊实性病变，周围散在钙化，右侧胸膜增

厚；ｄ）腹部ＣＴ平扫示肝右叶内囊实性病灶（箭），内部密度不均匀，呈“轮幅”状改变，脾脏增大；ｅ）增强扫描示肝内病变呈不

均匀强化，分隔呈轻度－中度强化。治疗两个月后复查；ｆ）胸部ＣＴ平扫示右肺下叶实变较前范围缩小，右肺中叶多发结节数

量减少；ｇ）胸部ＣＴ增强扫描示右肺下叶脓肿形成（箭），强化不均匀，其内可见低密度液化坏死区，边界尚清；ｈ）腹部ＣＴ平

扫，肝内囊实性病变范围缩小（箭），低密度坏死区缩小，实性部分的范围相对扩大；ｉ）腹部ＣＴ增强扫描延迟期，示肝内病变边

界更加清楚，液化坏死区缩小。

感染占所有ＣＧＤ患者的７５％～８０％
［２］，病原菌多为

过氧化酶阳性、自身不能产生过氧化氢的细菌或真菌。

近年来关于曲霉菌感染的报道日益增多，约占本病继

发感染的２０％。ＣＧＤ患儿的胸部ＣＴ表现随其病理

基础的不同而不同。儿童胸部影像学检查首选方法为

Ｘ线平片，当平片筛查发现胸部异常时 ＨＲＣＴ是最佳

补充手段。

有学者总结ＣＧＤ患儿的胸部ＣＴ表现，主要为４

种表现［３］：①斑片状病灶；②胸膜下小结节；③单发或

多发结节及团块状病灶；④空洞。本组病例中１５例可

见双肺散在结节及斑片状实变影，单侧病灶１０例，双

侧５例。多发者１２例，以右肺中、下叶多见。肺内及

胸膜下结节共７例，结节大小不等，密度尚均匀，以双

肺中带多见。肺内单发或多发结节伴空洞４例。此

外，本组中１例患儿表现为肺脓肿合并串珠样钙化，以

往的文献中未见报道，笔者认为此种表现可能与患儿

接种卡介苗或免疫力下降后反复真菌感染有关，但还

需大样本进一步研究证实。肺内及胸膜下多发结节较

小时（直径＜１ｃｍ）可能为肺内播散性病灶，此时结节

密度常不均匀，边缘模糊，如出现“晕轮征”时强烈提示

侵袭性曲霉菌感染。此外，空洞多为厚壁，但未见有壁

结节征象。其它肺内ＣＴ表现还包含肺内间质性改

变，如小叶间隔增厚、磨玻璃样实变、局限性肺气肿，此

征象多见于支原体、病毒感染。综合本组病例的胸部

ＣＴ表现并结合文献
［４］，笔者认为如患儿出现胸膜下

或肺内多发结节、肺内反复发生斑片状或团块样实变、
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肺内脓肿伴钙化等表现时强烈提示为ＣＧＤ。而“晕轮

征”、肺内空洞等虽不是ＣＧＤ的典型征象，但对于病

原菌的诊断具有重要价值。由于本组的样本量较小，

以上表现并不典型。此外 Ｇｏｄｏｙ等
［５］总结了患者在

急性感染期及缓解期的肺部表现：①在广谱抗生素治

疗后实变的范围变化很慢，考虑可能与肉芽肿性炎症

相关；②肺内血管纹理增多、肺野透亮度降低，推测是

由于反复感染所造成；③儿童易形成肺脓肿或脓胸，胸

壁易受累。本组随诊复查病例仅有３例，３例患儿经

过２个月的强效抗生素及抗真菌药物治疗，实验室检

查提示病原菌转阴后胸部ＣＴ复查所见与 Ｇｏｄｏｙ等

的报道基本相吻合。本病的胸部ＣＴ表现主要应与

Ｗｅｇｅｎｅｒ肉芽肿病相鉴别，后者空洞的特点是多为厚

壁、不规则小空洞，并且病变具有“游走性”的特点，血

清学ＰＲ３丝氨酸蛋白酶有助于诊断该病
［６］。

ＣＧＤ相关腹部病变包括肝脾肿大、反复肝脾脓

肿、肠系膜淋巴结炎、消化道梗阻等。腹痛是儿童患者

最为常见的症状，出现率接近１００％，出现低白蛋白血

症者占７０％。此外，约９０％以上的患者出现肝脾肿

大，成人约半数会出现肝脓肿，而儿童肝脓肿相对少

见，其病理学改变为肉芽肿性炎症，周围环绕以致密的

肉芽肿组织，直径多为２．５～５．０ｃｍ，外周为活动性的

炎症细胞，中心为坏死和脓液。ＣＧＤ患儿一般不形成

液性脓肿，而表现为结节或团块样病灶，中央有大量白

细胞浸润，周边肉芽组织形成。ＧａｒｃｉａＥｕｌａｔｅ等
［４］依

据病变在ＣＴ增强扫描上的表现分为３型：①中心完

全强化型；②中心不完全强化型，中心强化不明显或有

多个分隔；③中心不强化型。本组中共发现肝实质内

脓肿３例，２例呈不完全强化，１例伴有分隔。Ｇａｒｃｉａ

Ｅｕｌａｔｅ等
［４］对２４例ＣＧＤ合并肝脓肿患者的ＣＴ与

ＭＲＩ表现进行分析，认为ＣＧＤ继发的肝脓肿与散发

肝脓肿的表现有一定差异：散发性肝脓肿在 ＣＴ和

ＭＲＩ上通常表现为有边界清楚的强化边，中央是无强

化的液性内容物；此外，反复发生肝脓肿时在原发部位

可见点状钙化和纤维瘢痕。但上述第３种类型与散发

性肝脓肿的影像学表现类似，此时应结合临床表现及

实验室检查进行诊断。ＭＲＤＷＩ对脓肿内成分的鉴

别具有重要价值。脓肿内含有类粘蛋白及细胞内容物

较多时，在ＤＷＩ上呈显著高信号，而坏死物含粘性物

质少则显示为低信号。此外，ＭＲＳ检查时乳酸峰值的

出现也是脓肿的特异性表现［７］。

总之，反复感染会对ＣＧＤ患儿造成致命的威胁，

提高对ＣＧＤ患儿ＣＴ表现的认识，并结合临床病史做

出早期诊断，为临床治疗提供有效依据，减少患儿的长

期并发症，能有效提高患儿的生存率及生活质量。
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