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#摘要$

!

目的!探讨
DG7MX

综合征的临床及影像学特征"分析误诊*漏诊原因"提高诊断水平!

方法!回顾性分析
#

例
DG7MX

综合征患者的临床及影像学表现*误诊漏诊情况及合并疾病"总结鉴别

诊断要点!结果!

#

例患者中
!

例合并胰腺癌"

!

例
M]G.T%#

阳性!临床表现上
%

例既有皮肤损害又

有骨关节病变"

$

例仅有骨关节受累!影像检查中
#

例患者均有不同程度的前上胸壁受累"骨硬化及骨

肥厚为特征性表现!脊柱为第二常见受累部位"以胸椎最多见"连续的椎角病变形成的半圆形模式具有

一定特征性!骶髂关节受累以双侧髂骨硬化为主!

#

例患者中
!

例误诊为掌跖脓疱病"

!

例误诊为肋软

骨炎"

!

例误诊为掌跖脓疱病和肋软骨炎"

!

例合并胰腺癌误诊为转移瘤"

!

例误诊为强直性脊柱炎"

!

例

误诊为胸锁关节炎(

!

例合并胸椎压缩性骨折"早期漏诊!结论!

DG7MX

综合征的临床和影像表现多

样"当出现典型皮肤损害而无骨关节表现时"应考虑本病可能(当仅有骨关节受累时"应充分了解骨骼病

变出现的先后顺序及特征性影像学表现!

#关键词$

!

DG7MX

综合征(掌跖脓疱病(肋软骨炎(强直性脊柱炎(误诊(漏诊
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DG7MX

综合征是一种以皮肤和骨关节受累为特

征的慢性无菌性炎症#

!2?#

年!

+K/)69

等+

!

,首次提

出将五种病变首字母的缩写作为疾病名称!包括滑膜

炎%

C

A

<6S090C

&"痤疮%

/(<:

&"脓疱病%

Q

WC9W16C0C

&"骨肥

厚%

K

AQ

:86C96C0C

&和骨炎%

6C9:090C

&#

DG7MX

综合征

是一种罕见病!发病率各国报道不一!全世界只有少数

大宗队列研究!大部分来自欧洲和日本!目前在册的最

多例数的队列研究来自中国!共
!F3

例患者+

%

,

#由于

对本病缺乏认识或临床表现不典型!常致漏诊"误诊!

导致过度检查或有创操作#本文回顾性分析
#

例
DG.

7MX

综合征患者的临床及影像学表现!分析其漏诊误

诊原因!以增强对本病的认识!提高诊断水平#

材料与方法

!l

病例资料

搜集
%&!!

年
!&

月
@%&!#

年
!!

月在我院就诊的

#

例被确诊为
DG7MX

综合征的患者!回顾性分析其

临床及影像学表现!

DG7MX

综合征的诊断遵循
%&!%

年
>

O

W

A

:<

等+

"

,提出的诊断标准#

#

例患者中男
3

例!

女
"

例!年龄
"F

!

F?

岁!平均%

$3'"a!&'#

&岁!中位年

龄
$$

岁#

%

例为偶然确诊
DG7MX

综合征!其中
!

例

因胸椎压缩性骨折就诊!另
!

例因发现胰腺癌就诊!具

体发病年龄及病程不详*其余
$

例患者平均发病年龄

为%

3&'Fa!F'"

&岁!病程为
!&

天
!

%&

年不等#

%l

实验室检查

F

例患者进行了相关实验室检查!包括红细胞沉

降率%

:8

A

9K86(

A

9:C:50):<9/906<8/9:

!

-D4

&"

+

反应蛋

白%

+@8:/(90S:

Q

869:0<

!

+47

&"抗核抗体%

/<90<W(1:/8

/<90B65

A

!

G>G

&"类风湿因子%

8K:W)/9605U/(968

!

4E

&

和
M]G.T%#

!其中
-D43

例升高!升高范围为%

$!

!

!&3

&

))

(

K

!

!

例大致正常!

!

例未查#

+47$

例不同

程度升高!升高范围为%

!&'3

!

!F?'$

&

)

O

(

]

!

!

例正

常#

G>G3

例阴性!

%

例未查#

4EF

例均为阴性#

M]G.T%#!

例阳性!

"

例阴性!

%

例未查#另
!

例患者

未行任何实验室检查#

"l

影像学检查

$

例患者行
c

线检查!检查部位包括胸部
"

例!肋

骨
%

例!颈"胸"腰椎分别为
%

例"

!

例"

%

例#

F

例行

+,

检查!检查部位包括胸部"腰椎"骶髂关节"腹部"

盆腔!分别为
F

例"

"

例"

3

例"

%

例"

!

例#

3

例行
J4L

检查!检查部位包括颈"胸"腰椎%分别为
!

例"

%

例"

%

例&和髋关节"头部"腹部%各
!

例&#

$

例患者接受全

图
!

!

DG7MX

综合征患者"女"

"F

岁!皮肤表现为掌

跖脓疱病"前胸壁骨痛明显!

=4

图像可清晰显示双

侧胸锁关节*左侧第一肋胸关节骨质明显肥厚!

身骨扫描#

结
!

果

!l

临床表现

本组
#

例患者中!

%

例既有皮肤损害又有骨关节

病变!其中掌跖脓疱病
!

例!掌跖脓疱病合并痤疮

!

例!且皮肤改变先于骨骼病变!间隔分别为
#

年和

!&

年#

$

例仅有骨关节病变!无皮肤改变出现!其中前

胸壁疼痛
$

例!颈背部疼痛
"

例!腰骶部疼痛
%

例!外

周关节疼痛
"

例!部位分别为髋关节"肘关节和手指#

余
%

例骨痛不详!其中
!

例因胰腺癌去世!另
!

例因胸

椎压缩性骨折就诊#

%l

影像学表现

c

线胸片%正侧位&及肋骨检查%正侧位及斜位&$

$

例患者行
c

线检查!其中前上胸壁骨质硬化
%

例#

%

例行颈椎
c

线检查%正侧位及双斜位&!

+F

椎体弥漫

性硬化
!

例#

!

例行胸椎
c

线检查%正侧位&!

%

个椎

体楔形变伴前角硬化#

%

例行腰椎
c

线检查%正侧

位&!共
%

个椎体终板硬化#

+,

检查$

F

例胸部
+,

平扫骨窗及软组织窗均可

清晰显示前上胸壁病变%图
!

"

%

&!包括
!%

个第一肋胸

关节%

!%

(

!%

!

!&&\

&"

2

个胸锁关节%

2

(

!%

!

#$\

&"

F

个

胸骨柄体联合%

F

(

F

!

!&&\

&"

%

个第二肋胸关节%

%

(

!%

!

!F'#\

&"

!

个剑突%

!

(

F

!

!F'#\

&!影像表现为不同程

度骨硬化"骨肥厚及骨质破坏!关节间隙狭窄"融合!

$

例周围见软组织影!边界模糊!上述表现以骨硬化和

骨肥厚%图
!

!

+,

后处理
=4

图像&为主#

F

例中有

"

个肋骨硬化"

!

个肋软骨硬化#

F

例患者中!胸椎
+,

骨窗矢状面示
!%

个胸椎%

!%

(

#%

!

!F'#\

&受累%图

%(

&!表现为
!%

个椎体前角硬化!

3

个椎体终板硬化!

%

例前纵韧带增厚"骨化!

!

例合并棘上韧带增厚"骨

化#

"

例行腰椎
+,

检查!骨窗矢状面示
?

个椎体受

累%

?

(

!$

!

$"'"\

!图
%5

&!

F

个椎体前角硬化!

#

个椎体

&%

放射学实践
%&!2

年
!

月第
"3

卷第
!

期
!

4/506178/(90(:
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图
%

!

DG7MX

综合征患者"男"

$?

岁!

/

&胸部
+,

冠状面重建图像示双侧第一肋胸关节*胸骨柄体联合骨质

硬化*轻度破坏"间隙狭窄(

B

&

,

%

PL

冠状面图像示壶腹部占位伴胆管*胰管扩张%圆圈所示&"结合腹水及腹

膜病理"考虑为胰腺癌(

(

&胸椎
+,

矢状面重建图像示
,

$

*

,

!&

@,

!!

椎体前角硬化%箭&"

,

$

@,

!!

水平前纵韧

带增厚*骨化伴棘上韧带增厚(

5

&腰椎
+,

矢状面重建图像示
]

!

@]

3

椎体前角多发硬化"呈半圆形表现%曲

线所示&(

:

&双侧骶髂关节
+,

冠状面重建图像示左侧骶髂关节前上关节面硬化融合%箭&(

U

&骨显像示左侧

锁骨*胸骨*

]

3

椎体放射性增高"考虑为炎性改变!

终板硬化!

%

例伴前纵韧带骨化"骨桥形成!

!

例合并棘

上韧带增厚#

3

例行骶髂关节检查!

#

个髂骨侧及
"

个

骶骨侧硬化%

"

例患者为双侧受累!图
%:

&#

%

例行腹

部
+,

检查!

!

例可见肝脏多发囊肿!右肾多发囊肿!

胆囊缺如*另
!

例发现壶腹部占位#

J4L

检查$

%

例行胸椎
J4L

平扫!可见其中
!

例

患者的
%

个椎体水肿并轻度楔形变#

%

例行腰椎
J4L

平扫!可见
3

个椎体水肿%椎体前角$椎体后角
f!

$

!

&!

"

个终板轻微水肿*

%

个椎体前角脂肪沉积!

!

个椎体

终板脂肪沉积!

!

例前纵韧带增厚"骨桥形成*

!

例髋关

节
J4L

表现为耻骨肌及闭孔外肌水肿改变*

!

例腹部

J4L

检查发现壶腹部占位!继发胆管及胰管扩张%图

%B

&!结合腹水及腹膜病理考虑为胰腺癌#

全身骨扫描$

$

例患者行全身骨扫描!均有前上胸

壁的骨放射性异常浓聚灶%图
%U

&!其中
"

例出现典型

的
j

牛头征
j

!

"

例椎体受累!包括
"

个胸椎"

$

个腰椎!

"

例骶髂关节处受累!

%

例肋软骨受累!

!

例踝关节受

累#

"l

误诊"漏诊情况及合并其他病变

!

例误诊为掌跖脓疱病!

!

例误诊为肋软骨炎!

!

例误诊为掌跖脓疱病和肋软骨炎!

!

例合并胰腺癌患

者误诊为转移瘤!

!

例误诊为强直性脊柱炎%

/<Y

A

16.

C0<

O

C

Q

6<5

A

1090C

!

GD

&!

!

例合并胸椎压缩性骨折!

!

例

误诊为胸锁关节炎#

讨
!

论

DG7MX

综合征属于罕见病!特征为皮肤和骨关

节病变#成人发病年龄多为
3&

!

F&

岁!罕见
F&

岁以

上患者!女性多于男性+

3

,

#本组
#

例患者中男性略多

于女性!发病年龄与文献报道相符#既往文献报道约

$?\

的成人有皮肤损害+

3

,

!典型表现为掌跖脓疱病和

严重痤疮#本研究中
%

例患者首先出现皮肤损害!

!

例为掌跖脓疱病!

!

例为掌跖脓疱病合并痤疮!按照

皮肤损害治疗后!出现缓解与复发交替病程!直到出现

骨痛!发现典型前胸壁病变!

DG7MX

综合征的诊断才

明确!从发病到确诊至少有
#

年时间!甚至有研究报道

皮肤损害和骨关节改变相距最长可达
"?

年+

$

,

!给本病

的诊断增加了难度#诊断的长时间延误给患者造成了

巨大的身体和心理压力!不能及时"正确的治疗更导致

了病情不能有效控制!进而进展#

当缺乏皮肤损害改变!或骨关节病变不典型时!诊

断较为困难!而且会导致过度检查"抗生素的长期使

'%

放射学实践
%&!2

年
!

月第
"3

卷第
!

期
!

4/506178/(90(:

!
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!
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!

>6'!



用!怀疑肿瘤者甚至造成不必要的手术及骨髓穿刺活

检#对于
DG7MX

综合征的诊断标准经历了
"

次修

订!从早期强调病原学和病理学证据!到
%&!%

年版!突

出了影像学的作用!只要发现骨肥厚!特征性的表现在

前上胸壁"肢端骨及脊柱就可以诊断!可以伴或不伴皮

肤损害+

"

,

!由此可见影像学表现对本病的诊断尤为重

要#

本组
!

例患者早期出现胸锁关节疼痛!无皮肤病

变!胸部
+,

表现为左侧胸锁关节及双侧第一肋胸关

节骨质硬化"破坏!胸骨柄体联合间隙融合!无明显骨

质硬化!周围软组织略肿胀#由于对本病认识不足!早

期误诊为单纯的胸锁关节炎#还有
!

例患者最早出现

的症状为肋软骨疼痛!诊断为肋软骨炎!治疗后病情缓

解不明显!当出现典型的胸锁关节病变时!

DG7MX

综

合征的诊断才得以明确#上述
%

例患者均没有考虑到

DG7MX

综合征的可能!主要是由于对本病认识不足"

不熟悉本病的发病部位及常见表现!因而误诊并延误

治疗#

DG7MX

综合征的特征性骨关节改变是骨炎和

骨肥厚!常累及中轴骨!也可累及外周骨#前胸壁受累

是最早出现也是最具特征性的表现!出现概率高达

F&\

!

2$\

+

%

!

F

,

!病变部位包括胸锁关节"胸肋关节"

肋软骨关节及胸骨柄体联合关节#

文献报道
3\

!

"&\

的
DG7MX

患者出现
M]G.

T%#

阳性+

#

!

?

,

!若中轴骨病变不典型时!容易误诊为

GD

#有学者提出
DG7MX

综合征!尤其是伴有掌跖脓

疱病的脊柱病变是血清阴性脊柱关节炎的亚型+

2

,

!但

目前尚有争议+

$

!

!&

,

#当
DG7MX

综合征与血清阴性脊

柱关节炎!尤其是
GD

表现重叠时!给诊断带来困难!

此时应了解病变部位受累的先后顺序"特征性表现!综

合患者的临床表现进行分析#一项回顾性研究搜集了

!&

年间的
%F?

例血清阴性关节炎患者!进行前胸壁受

累频率分析!在
GD

"反应性关节炎和银屑病关节炎

中!胸骨柄体联合关节受累的频率是胸锁关节的
"

倍!

而
DG7MX

综合征中两者受累的频率几乎相等+

!!

,

#

脊柱是
DG7MX

综合征第二常见的受累部位!以胸椎

最为多见!其次为腰椎!最后为颈椎#五种特征性表现

为非特异性椎间盘炎"椎角病变"溶骨性改变"椎旁骨

化及椎体骨质硬化!其中椎旁骨赘形成是终末期表

现+

!%

,

#对于骶髂关节受累的概率文献报道差别很大!

从
!"\

到
$%\

!通常为单侧骶髂关节硬化!以髂骨侧

为主+

$

!

?

,

#另有研究认为
DG7MX

综合征的骶髂关节

病变多为双侧受累"骶骨侧为主!且新老病灶并存!较

少引起关节强直+

!"

,

#本组
!

例因
M]G.T%#

阳性!加

上对中轴骨表现认识不足!误诊为
GD

!本例患者前胸

壁
+,

及骨显像显示双侧胸锁关节明显受累!胸骨柄

体联合关节轻度受累!胸椎椎角硬化改变!未行任何腰

椎检查!双侧骶髂关节硬化但强直改变不显著!最后确

诊为
DG7MX

综合征#而
GD

首先发生于骶髂关节!

然后逐渐向上进展累及全脊柱!椎体病变局限于椎角!

韧带骨化较弥漫!且多发生于前纵韧带!临床上
GD

多

发生于青年男性!

M]G.T%#

呈阳性!多无皮肤改变#

本组
!

例患者发现壶腹部恶性病变!伴胆管"胰管

扩张!结合腹水及大网膜病理结果考虑为胰腺癌!胸腰

椎
+,

发现多发椎角"终板硬化!前纵韧带及棘上韧带

增厚"骨化!结合病史首先考虑骨转移!但常见的成骨

转移往往累及椎弓根!呈随机分布!部分可见骨质破

坏!本例病变分布为多发椎角及终板!有研究表明连续

的椎角病变形成的半圆形模式有助于
DG7MX

综合征

与转移瘤的鉴别+

!3

,

!另有研究也认为椎体受累表现为

椎板
i

椎角模式!且病变位于椎间盘上下两缘!呈对吻

状改变+

!$

,

#本例骨显像结果显示
]

3

椎体放射性增

高!前胸壁受累!考虑为炎性病变!故不支持转移瘤的

诊断#另外!

DG7MX

综合征椎体脂肪沉积多见!这点

也可与转移瘤相鉴别#

本组
!

例
DG7MX

综合征漏诊!直到因跌倒所致

胸椎压缩性骨折!行胸椎
c

线检查可见压缩胸椎椎角

骨质硬化!胸椎
J4L

见相应部位骨髓水肿!另腰椎

J4L

亦可见腰椎椎角骨髓水肿!结合骨显像前胸壁受

累表现!诊断为
DG7MX

综合征!由此推测胸椎椎角硬

化为本病受累表现!在此基础上外伤导致椎体压缩#

综上所述!

DG7MX

综合征的临床及影像表现复

杂多样!加之罕见!医师对其缺乏全面的认识!熟悉本

病的临床及影像特征!掌握与脊柱关节炎"骨肿瘤等疾

病的鉴别要点!可大大提高该病的诊断符合率!降低误

诊"漏诊率#
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