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JLE

特征'以提高术前诊断
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水平(
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例
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患者中男
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例*年龄
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'
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例

位于腹盆腔'
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例
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*

例(
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例鼻腔
,LJN

发生骨转移*

%

例患者区域淋

巴结转移(结论&
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的
JLE

及
HU
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横纹肌肉瘤(

F0?A=7B

;

7<?F57B?

"

LJN

)是一种罕

见的高度恶性肿瘤"起源于肌源性祖细胞"是儿童和年

轻人最常见软组织肉瘤"占软组织肉瘤
$\

'

*\

$

"

&

#

头部和颈部是
LJN

最好发的部位"其次是泌尿生殖

道#据第
)

版世界卫生组织(

OX.

)软组织肿瘤分

类$

$

&横纹肌肉瘤分为胚胎性!腺泡性!梭形细胞%硬化

性及多型性横纹肌肉瘤
)

型"腺泡性和胚胎性是
LJN

最常见的两种组织学亚型"其中胚胎性横纹肌肉瘤

(

>BAF

;

74G5F0?A=7B

;

7<?F57B?

"

,LJN

)约占
'#\

'

%#\

#

,LJN

具有侵袭性强!扩散快的临床特点"影

像学早期正确诊断
,LJN

并手术切除!辅以放化疗结

合的治疗手段可提高患者生存率及减少复发"改善患

者预后#目前国内外关于
,LJN

影像表现的相关研

究较少且多为个案报道#本研究回顾性分析
"*

例

,LJN

影像学资料并复习文献"旨在提高对该病的认

识及影像诊断水平#

材料与方法

回顾性分析中国人民解放军联勤保障部队第
%##

医院
$##%

年
"

月
[$#$#

年
%

月经手术病理证实

,LJN

患者
"*

例"男
"#

例"女
*

例"年龄
"

'

$(

岁"平

均(

"@+%&d@+*@

)岁#临床表现包括头痛!鼻塞!鼻腔

出血!眼球受压
&

例.腹盆腔迅速增大的无痛性包块!

腹痛
$

例"睾丸无痛性迅速增大包块
&

例"阴道流血
"

例.下肢局部包块!酸痛
"

例.肛周肿物
"

例#

JL

扫描'行头颈部检查"患者采用德国
NG>B>4<

J?

6

4>17BUFG7&+#U

磁共振扫描仪"头部
"$

通道相

控阵头部线圈#扫描序列包括横断面及矢状面!冠状

面
N,U

"

OE

"重复时间(

UL

)

$###B<

"回波时间(

U,

)

"$#B<

"矩阵
&$#c$*@

.层厚
*+#BB

"层间距
#+*BB

#

轴面
aN,U

$

OE

'

UL&###B<

"

U,"##B<

"矩阵
&')c

&$#

.层厚
*+#BB

"层间距
#+*BB

#

QOE

序列'

UL

"("*B<

"

U,(%B<

"矩阵
"$'c"$'

.层厚
*+#BB

"层

间距
#+*BB

"

A

值取
#

!

'##<

%

BB

$

#对比剂为
VQD

QUMW

"剂量
#+$B/

%

P

6

#腹部和四肢检查患者采用

NP

;

F?&+#U

超导
JL

扫描仪"腹部
'

通道相控阵腹部

线圈"扫描序列'

U

$

OE

矢状面!轴面
U

"

OE

!脂肪抑制

U

$

OE

及
QOE

(

A

值取
#

!

'##<

%

BB

$

)#增强扫描取轴

面"

a.Y&@BB

"矩阵
$%@c$$)

"层厚
&BB

"层间距

"BB

"

UL&+%B<

"

U,JG4DKCC

#对比剂使用钆喷酸葡

胺对比剂(剂量
#+$BB7

%

P

6

)#

HU

检查'设备为
M0GCG

2

<-FGCCG?45>$*@

层
GHU

或

MG5P>FU3G4@)

排
HU

"

M0GCG

2

<-FGCCG?45>$*@

层管电

压为
"$#PY

"管电流
$#"BW<

"层厚
*BB

"矩阵
$*@c

$*@

#

MG5P>FU3G4@)

层
HU

"层厚
&BB

"层距
*BB

"

视野
&#5Bc&#5B

'

)#5Bc)#5B

"矩阵
*"$c*"$

"

HU

增强对比剂为优维显(剂量
"+*B/

%

P

6

)#

由
$

名
"#

年以上工作经验的放射科医师共同阅

片"达成一致意见"对肿瘤的的影像表现进行总结"意

见不一致时两者经协商达成一致"并由第
&

名放射科

医师审核#阅片中重点观察确定肿瘤具体定位.形态

是否规则.病灶范围!密度%信号!强化特征.肿瘤病灶

内坏死!囊变!出血情况.与邻近结构关系.是否发生远

处及淋巴结转移#其中密度%信号均匀性评估标准'中

央低密度区
"#\

以内描述为均匀.肿块内低密度区超

过
"#

"

为不均匀#

评估肿瘤强化程度的标准 '反复多次测量肿瘤不

同区域
HU

值取平均值"计算出平扫期!动脉期
HU

值

差值"差值
"

$#X_

为轻度强化"

$#

'

)#X_

为中度

强化"

$

)#X_

为明显强化#

结
!

果

"b

临床特点

本组
"*

例
,LJN

患者中男
"#

例"女
*

例.年龄

"

'

$(

岁"其中
"'

岁以下者
%

例"

"'

岁以上者
@

例#

&

例位于头面部"

*

例位于腹盆腔"

*

例发生于泌尿生殖

道(

"

例原发于宫颈)"

"

例位于肛门"

"

例位于下肢#

病灶最大径
""+#5B

"最小径为
&+&5B

"平均(

@+((d

"#+*&

)

5B

#位于头面部
,LJN

症状包括头痛!鼻塞!

鼻腔出血!眼球受压等.位于泌尿生殖系统
,LJN

症

状包括迅速增大的无痛性包块!腹痛!阴道流血等.发

生于四肢长骨表现为局部包块!压痛!酸痛.发生于肛

周者表现为肛周肿物#

$bHU

%

JLE

表现(表
"

)

"*

例
,LJN

患者中
"&

例行
HU

平扫和增强检

查"

"$

例行
JLE

平扫和增强检查#

"*

例
,LJN

均为

单发病灶"形态多不规则"边界清楚
'

例"边界不清
(

例#

HU

上肿瘤表现为密度稍低或相近于肌肉密度的

软组织肿块"增强扫描病灶呈轻度不均质强化(图
"

)"

JLE

平扫
U

"

OE

表现为等或稍低信号"

U

$

OE

上表现

为稍高或高信号(图
$

!

)

)"

$

例鼻腔
,LJN

发生骨转

移"肿瘤经筛板侵犯鼻中隔及部分额窦壁!蝶骨(图

$

)"

JLE

上
"

例下肢肿块在
U

"

OE

上表现为高信号"

提示出血(图
&

)#增强扫描见病灶内包饶血管的斑点

状血管密度影(图
"

'

&

)#强化特点表现为葡萄样强

化
@

例"环形强化
*

例"分隔及壁结节强化
$

例"

%

例

患者发现区域淋巴结转移#

讨
!

论

"b,LJN

的临床表现

横纹肌肉瘤起源于胎儿间充质"是可发生于包括

骨骼肌在外身体任何部位的软组织肉瘤$

&

&

#

,LJN
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表
"

!

"*

例不同部位
,LJN

的
HU

"

JLE

表现

总病例数
$

Z]"*

%

头面部
$

Z]&

%

泌尿生殖
$

Z]*

%

腹盆腔
$

Z]*

%

肛门
$

Z]"

%

四肢
$

Z]"

%

肿瘤大小$

5B

%

!$

* "" & $ ) " "

!"

* ) # & " # #

HU

平扫$

4]"&

%

!

均匀
) " # $ " #

!

不均匀
% $ & & # "

HU

强化程度$

4]"&

%

!

轻度强化
$ " # " # #

!

中度强化
"" $ ) & " "

JL

平扫$

4]"$

%

!

均匀
) " # $ " #

!

不均匀
' $ $ $ " "

U

"

OE

信号$

4]"$

%

!

等信号
( " & $ " #

!

等低信号
) $ " " # #

!

高信号
""

U

$

OE

信号$

4]"$

%

!

等高信号
$ # " " # #

!

高信号
"# $ & & " "

QOE

高信号
"$ & ) & " "

囊变坏死
' $ & $ " #

!

出血
" # # # # "

骨质破坏
$ $ # # # #

淋巴结,远处转移
% $ ) & # #

图
"

!

女'

"(

岁(

?

%

HU

平扫示后下纵隔至腹腔内软组织肿块影'边界尚清'密度不均*

A

%

HU

增强扫描病灶

轻度不均质强化*病灶内见斑点状血管密度影$箭%*

5

%

HU

增强冠状面示病灶突破膈面'包绕下腔静脉'沿脊

柱蔓延生长'与邻近肝组织分界不清(

!

图
$

!

男'

$(

岁(

?

%

JLE

平扫横断面示双侧筛窦及左侧鼻腔内病

变'边界欠清'

U

$

OE

呈稍高信号*

A

%

U

"

OE

表现为等或稍低信号'增强扫描呈不均匀明显强化'病灶内见斑

点状血管密度影'包饶血管$箭%*

5

%

JLE

矢状面示病灶累及额叶'筛板)鼻中隔及部分左侧额窦壁)蝶骨左侧

骨质溶骨性破坏(

L$D#

放射学实践
$#$"

年
"#

月第
&@

卷第
"#

期
!
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图
&

!

男'

$$

岁(

?

%

JLE

矢状面示右腓骨上段周围肌间隙团块状病灶'

U

"

OE

呈稍高信号'提示出血*

A

%

U

$

OE

呈高信号*

5

%增强扫描呈明显不均

匀葡萄样强化(

图
)

!

女'

"%

岁(

?

%

JLE

横断面示子宫肌层)宫颈实性病变'边界尚清'

U

$

OE

呈高信号*

A

%

QOE

高信号*

5

%

JLE

增强扫描其内见不规则液化坏死区*

=

%病理示宫颈组织内瘤组织肿瘤细胞弥漫成片'薄壁血管'细胞的

稀疏区和密集区呈束状或席纹状排列*

>

)

I

%肿瘤细胞胞质稀少'核呈卵圆形或圆形'部分呈梭形或空泡状'

细胞胞质红染'核碎屑)病理性核分裂象易见$

X,c$##

%(

是
LJN

最常见的亚型"好发于儿童及青少年"文献报

道$

)

&男性多见"男女比例约
&

'

$

#发病部位通常为头

颈部!泌尿生殖道!盆腔腹膜后"少部分发生于四肢$

*

&

.

,LJN

临床表现呈多样化"具有恶性度高!侵袭性强!

进展快的特点$

@

&

"不同部位
,LJN

临床表现不同.鼻

腔
,LJN

生长部位隐蔽"早期多以头痛!鼻塞!鼻出血

等非特异症状为主"

N?4

6

08G

等$

(

&研究报道鼻部

,LJN

患者
$(+(\

伴有转移"与多数鼻
,LJN

患者

肿瘤广泛侵犯破坏周围结构报道$

'

&相似"本研究
$

(

$

%

&

)例鼻腔
,LJN

侵犯鼻窦及周围骨质并双侧颈部!颌

下及颏下淋巴结转移"表明鼻部

,LJN

肿瘤恶性程度较高#泌尿

生殖道
,LJN

最常见部位依次为

睾丸!前列腺!膀胱和阴道$

%

&

"本研

究中
&

例男性生殖道
,LJN

均发

生于睾丸"泌尿生殖道
,LJN

侵

袭性强"常发生肺!远端淋巴结和

骨转移$

"#

&

"因此青少年男性睾丸

发现迅速增大的无痛性包块应警

惕本病可能.发生于四肢
,LJN

一般无特异症状"肿瘤较大时浸润

压迫周围组织引起酸痛!压痛等非

特异症状#肛周
,LJN

早期表现

为,红!肿!热!痛-"易误诊为肛周

脓肿"盆腔
HU

有助于明确肿块性

质#

$b

影像表现

,LJN

在
HU

上表现为稍低

密度软组织肿块"与肌肉组织密度相近#

JLE

上

U

"

OE

多呈等或稍低信号"部分因出血
U

"

OE

呈高信

号.

U

$

OE

呈不均匀稍高或高信号"信号不均与肿瘤内

部囊变坏死!破坏骨质残留及肿瘤细胞间黏液间质区

存在相关$

""

&

#由于
,LJN

恶性程度较高"肿瘤细胞

及组织迅速生长"紧密的细胞排列方式使病灶内水分

子弥散明显受限"在
QOE

呈高信号#增强扫描
'

例肿

瘤边界清晰"病灶强化方式为不均匀明显环形或葡萄

样强化"其内无强化区经病理证实为肿瘤组织出血或
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坏死及肿瘤组织间的黏液成分$

"$

&

#

,LJN

恶性程度

高"早期发生血运及淋巴转移"

HU

及
JLE

增强扫描

病灶呈不均匀环形或葡萄样强化"病灶内见斑点状血

管密度影绕血管生长#

HU

在骨质破坏时具有较高的诊断价值"如
HU

骨

窗在成人鼻腔
,LJN

骨质破坏的评价比
JLE

敏感"

JLE

具有高软组织分辨率"可从不同方位观察肿瘤边

界及强化特征#当
,LJN

肿瘤周围骨质无改变或轻

度压迫性吸收时"

HU

对肿瘤与脓液!肿瘤侵犯范围的

评价不如
JLE

准确"因此
JLE

结合
HU

助于提高术

前影像诊断
,LJN

水平#

&b

鉴别诊断

(

"

)鼻部
,LJN

需与以下
&

种疾病鉴别#

!

内翻

乳头状瘤'

JLE

呈,脑回-样强化方式"对领近骨质破

坏较轻"而鼻部
,LJN

侵袭性强可侵犯临近骨质.

"

淋巴瘤骨质破坏较轻或无"通常密度较均匀"呈膨胀性

生长.

#

嗅神经母细胞瘤病灶与嗅粘膜分布一致"见

,LJN

少有的钙化特征#

(

$

)腹盆腔及腹膜后的
,LJN

需与内胚窦瘤!恶

性畸胎瘤!淋巴瘤!神经母细胞瘤等相鉴别#

!

内胚窦

瘤与
,LJN

鉴别要点是前者典型强化方式为不规则

条状及网状强化伴
WaM

明显升高.

"

恶性畸胎瘤多为

实性混杂密度"

JLE

表现有脂肪!软组织及囊性多种

信号"小儿少见.

#

淋巴瘤一般无坏死囊变"密度均匀"

强化程度多低于
,LJN

.

$

神经母细胞瘤'病灶为混

杂密度"病灶内见钙化#

(

&

)四肢
,LJN

需与以下
)

种疾病鉴别#

!

尤文

氏肉瘤'好发于大龄儿童四肢长骨"

^

线检查见葱皮样

骨膜反应$

"&

&

"四肢
,LJN

多位于大童及青少年的软

组织"儿童四肢长骨儿童
,LJN

报道较少.

"

脂肪肉

瘤'侵犯邻近骨骼的倾向"与四肢
,LJN

表现不同.

#

滑膜肉瘤'可发生钙化"

JLE

检查见液
D

液平面.

$

嗜

酸性肉芽肿'病变所致病理性骨折在
JLE

上表现为袖

套征"助于二者鉴别#

(

)

)肛周
,LJN

报道多为肛周弥漫性病变"边缘

不清"

,LJN

影像表现为血供丰富的实性软组织肿

块"当肛周出现肿块伴感染症状时
QOE

序列有助于其

与肛周脓肿进行鉴别#

综上所述"

,LJN

患者在
JLE

及
HU

表现具有一

定的特征"

HU

对
,LJN

骨质破坏!

JLE

对病变侵袭

范围显示较好"两者结合可提供较全面的影像信息#

结合患者的年龄!发病部位!强化方式及邻近骨质破坏

等可与其他疾病进行鉴别诊断"影像学早期评估!尽早

手术切除!准确的病理诊断!辅助化疗或放疗是患者达

到最佳预后的关键#
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