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系统性幼年性黄色肉芽肿一例
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图１　系统性幼年性黄色肉芽肿患儿,男,１个月.a)横轴面腹部CT平扫示肝内(箭)及右侧胸壁(箭头)低密

度结节灶;b)横轴面腹部CT增强扫描示肝内结节灶无明显强化,右侧胸壁结节轻度强化,肝内病灶最大约

１．６cm×１．９cm×０．８cm;c)横轴面腹部 CT 增强扫描示左肾实质内清晰显示的相对低密度灶(箭);d)左肺上

叶多发边界清晰结节灶,无空洞(箭);e)横轴面 T２WI示右侧颞部颅骨内板下大小约１．９cm×１．３cm×１．７cm
短信号病灶(箭),边界清晰,信号均匀,宽基底;f)患儿皮损组织免疫组化图(×２００),Vim(３＋)、CD１６３(２
＋).

　　病例资料　患儿,男,１个月,躯干、腋下、大腿、阴
囊及前臂可见散在红褐色及肤色包块,出生即有,现较

出生时稍增大,质地、颜色均无明显变化,一般情况可,
正常分娩,父母否认皮肤疾病家族遗传史,自发病以

来,患儿精神、食欲好,发育正常,体格检查:心、肺、腹
部无异常;实验室检查:甲胎蛋白(AFP)２６９７．８５ng/mL

(参考值０~１０００ng/mL),血清铁蛋白(SF)２１５．１ng/mL
(１５~１５２ng/mL),总胆红素 ３５．７μmol/L(３．４~
１７．０μmol/L),间接胆红素２２．４μmol/L(３~１７μmol/L),
直接胆红素１３．３μmol/L(０~６μmol/L),血常规、血
沉及C反应蛋白正常.胸腹部 CT平扫及增强扫描:
右侧胸壁脂肪层见边界清晰低密度结节灶,呈轻度强

化,肝大,肝内格林森系统增宽,肝内多发大小不一低

密度结节影,未见明显强化(图１a、b),双肾实质强化

不均匀,可见相对强化减低区(图１c),左肺内见多发

结节样高密度影(图１d);头颅 MRI平扫及增强扫描:
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右侧颞骨内板下见团块状稍短 T１、短 T２ 信号(图

１e),增强扫描明显强化;头皮软组织内亦可见多发大

小不一结节灶,增强扫描可见强化.送检皮肤组织一

块(右下肢),大小０．５cm×１．４cm×０．３cm,灰白灰褐,
质软.免疫组化结果:KiＧ６７(－)、Vim(３＋)、CD１６３
(２＋)、CD１a(－)、SＧ１００(－)、Langerin(－)、CK(－)、

CD３４(－)、CD１１７(－)、Actin(－);病理结合免疫组

化结果诊断为幼年性黄色肉芽肿改变(图１f).
讨论　幼年性黄色肉芽肿(JuvenileXanthograＧ

nnloma,JXG)于１９０５年首次报道[１],命名为先天性多

发性黄瘤,归类于组织细胞增生症.JXG好发于婴幼

儿及儿童,平均发病年龄为２２．４个月~３．３岁,男性发

病率高于女性.JXG分为单纯皮肤型及系统性,皮肤

型典型表现为无症状的红色丘疹或结节,８０％为单纯

皮肤型,好发于头颈部;系统性则表现为累及除皮肤外

的１个或多个组织和器官.JXG并不常见,特别是发

生于中枢神经系统者更为少见[２],认识系统性JXG的

影像学特点,有助于放射科医师对JXG 的认识及诊

断.
本例不仅累及皮肤,同时累及全身多脏器器官,属

于系统性;在软组织内CT及 MRI表现为大小不等实

性结节,密度或信号尚均匀,增强扫描呈轻度强化,在
实质脏器内表现不尽相同,但均为实性结节.相关文

献报道发生于肌肉、肺、肾、肝及肾上腺者 CT 多表现

为低密度肿块,发生于脾脏者表现为低密度小结节,增
强扫描无明显强化,密度几乎和肌肉相同[３],这与本例

表现一致.发生于中枢神经系统者大多为基于硬脑膜

的实性肿块,国外相关文献报道发生于中枢神经者表

现为 T１WI低信号,T２WI等信号,增强扫描呈明显均

匀强化;国内相关文献报道病灶 T１WI呈低信号,

T２WI呈等/低信号改变[４],这与本例表现不完全一

致;本例病灶位于脑外,MRI上表现为稍短 T１、短 T２

信号,未见扩散受限,增强扫描呈明显强化,可见脑膜

尾征,这种差异可能与病程有关,组织学上 T１WI信号

稍高于脑实质,这可能是由于病灶中含有少量脂质,在

T２WI上呈低信号可能是由于非朗格汉斯细胞组织细

胞大量增生替代正常细胞结构,致使细胞排列紧密,同
时氧自由基介导的巨噬细胞吞噬后的病理生理反应的

影像学表现.

JXG表现多样,主要需与以下疾病进行鉴别:①
朗格汉斯组织细胞增生症(LangerhanscellhistiocyＧ

tosis,LCH).LCH 临床表现上具有多样性,常伴有

溶骨性骨质破坏征象,累及肺部时首先侵犯肺间质,表
现为小叶间隔增厚、磨玻璃状影,晚期形成多发肺空

腔,结合临床实验室检查不难鉴别.②硬纤维瘤.当

JXG病灶发生在软组织内时应与硬纤维瘤相鉴别,硬
纤维瘤好发于成年女性,CT 表现为以低密度影为主

的混杂密度,增强扫描呈轻中度强化,T１WI呈低信

号,T２WI呈高信号,两者具有明显区别,不难分辨.

③血管瘤.两者均可表现为皮肤红疹,CT 上均表现

为边界清晰的低密度结节影,血管瘤在 T２WI及脂肪

抑制序列上均呈高信号,且血管瘤内流空信号具有特

征性.④ 脑 膜 瘤.脑 膜 瘤 好 发 于 中 老 年 患 者,在

T１WI上呈等信号或稍低信号,在 T２WI上呈等、高或

低信号,增强扫描呈明显均匀强化,良性脑膜瘤在

DWI上多呈等信号,可作为鉴别点.另有学者研究发

现JXG在磁共振波谱成像上表现为氨基乙磺酸、胆碱

及谷氨酸升高,NＧ乙酰天冬氨酸降低[５].幼年性黄色

肉芽肿作为一种良性病变,大多数患者可以自愈,然而

在皮肤外受累、病灶多发或全身性疾病的情况下往往

需要积极治疗,尤其是肝或者神经系统受累时,病死率

可达４％左右.
综上所述,系统性幼年性黄色肉芽肿是一种非朗

格汉斯细胞组织细胞增生性病变,好发于婴幼儿,临床

上常以皮肤结节、红疹就诊,是一种自限性良性病变,
影像上表现为规则状结节影,绝大多数边界清晰,并无

特征性表现,明确诊断主要依靠组织病理学检查,影像

学检查可为疾病的诊断及预后提供相关信息.
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