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病例报道
头颅GorhamＧStout综合征一例
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图１　CT平扫.a)软组织窗示右侧额顶叶囊片状低密度影;b)骨窗示邻近部分骨皮质变薄、狭窄.
图２　颅脑 MR平扫.a)右侧额顶叶团状长 T１ 长 T２ 信号影;b)FLAIR上低信号,邻近颅骨侵蚀变薄.
图３　颅脑 MR增强,增强后病灶无强化.　图４　头颅 DWI.a)右侧额顶叶见欠规则团块状低密度影;

b)ADC图呈高信号影.　图５　病理图镜下见病灶内扩张的薄壁血管增生.
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　　病例资料　患者,女,５２岁.因间断性头痛半个

月余入院,半余月前患者出现无诱因头痛,以左侧顶部

为甚,呈间断性针刺样疼痛.查体:四肢肌力及肌张力

正常,四肢腱反射对称存在,共济运动检查正常,双侧

病理征阴性;脑膜刺激征阴性.头颅 CT 示右侧额顶

叶囊片状低密度影,大小约３．５cm×２．７cm×３．２cm,
边界清楚,与右侧颞顶骨相邻,颞顶骨部分骨质变薄、
狭窄(图１).颅脑 MRI平扫和增强示右侧额顶部团

片状长 T１ 长 T２ 信号影,大小约３．５cm×３．１cm,

FLAIR上呈低信号,邻近脑实质受压,颅骨侵蚀变薄,
增强后病灶无强化(图２、３).病灶 DWI信号呈低信

号影,ADC上呈高信号(图４).影像学考虑左侧额顶

叶良性病灶.手术所见:患者行内镜下开颅肿瘤切除

术,术中见中央局部呈骨瓣内板菜花样侵蚀,局部硬膜

破损,下方见胶冻样组织侵蚀脑组织.病理:(部分颅

骨)灰 褐 破 碎 不 整 形 骨 组 织 ３ 块,大 小 约 ６cm×
５．５cm×１cm;部分颅内病变组织灰褐破碎不整形骨

组织３块,大小约２cm×２cm×０．６cm.经病理活检,
颅内病变以及颅骨病变均符合侵蚀性血管瘤病.

讨论　GorhamＧStout综合征(GSS)是一种罕见

的进行性溶骨性病变,又称侵袭性血管瘤病、大块骨质

溶解症(MOL)、Gorham 综合征等[１].该病可发生在

任何年龄段人群,以４０岁以下的人群为主[２].其发病

原因目前尚不明确,部分学者认为也许与内皮细胞、破
骨细胞及成骨细胞在 GSS的发病机制有关,淋巴管内

皮细胞分泌因子、破骨细胞及成骨细胞的活化导致骨

骼异常,轻微的外伤也可能提升破骨细胞活性从而导

致骨质溶解[３],早期不易发现,局部肿胀,疼痛及所涉

区域活动受限等是常见临床表现,部分患者无症状,直
到发生病理性骨折为止[４].该病影像学不难发现病

灶,但是做出正确诊断较困难,查阅既往 GSS相关文

献,GSS进展中的不同阶段的影像表现有很大差异,
骨皮质及其下方的髓腔内早期可见散在的、界限不清

的骨小梁吸收区,部分密度减低似小类圆形透亮带,病
灶随着病情加重逐渐融合扩大,甚至会引起邻近软组

织的侵犯,邻近病灶的皮质破裂,骨组织甚至被完全吸

收,在最后阶段被纤维组织取代,相邻软组织受侵萎

缩[５].CT检查可更早、更好地反映皮质骨骨质的细

微变化及其下方的骨消失情况,在显示扁骨骨质溶解、
早期发现邻近骨的侵犯与蔓延方面具有重要诊断价

值[６].MRI可根据信号变化来了解疾病分期、病灶活

动程度以及预后判断等,具有重要的诊断价值[７].
该病例经病理活检化验,颅内病变及颅骨病变均

符合 GorhamＧStout综合征.该病例颅内病变影像表

现应与其他颅内病变相互鉴别,如常见的软化灶伴胶

质增生及蛛网膜下腔沟通.软化灶伴胶质增生是指大

脑出现脑组织软化的现象同时,伴随局部胶质细胞增

生的表现.其次要与蛛网膜下腔沟通鉴别,当软化灶

与侧脑室、蛛网膜下腔相通时称蛛网膜下腔沟通,两者

均是软化灶不同演变结局,但在 CT 上均表现为片状

低密度影,边界清楚,软化灶与蛛网膜下腔相通时,伴
有脑室扩大,周围白质减少.MRI常表现为 T１像是

一种和正常脑组织信号相接近或者稍低信号影,而在

T２像上常表现为稍高信号或者高信号,FLAIR像上

通常表现为高信号,一般两者均无明显的占位效应,在
增强扫描时也不会有明显强化[８];该病例均不符合以

上影像表现,且该病例邻近颅骨有骨质破坏,故排除.
综上所述 GSS可以累积全身多处器官,以肩带骨

和上肢骨常见,也常侵犯颅面骨,脊柱和骨盆.累及颅

骨可有脑脊液漏,侵犯颈胸常合并乳糜胸.患者常以

局部疼痛及病理性骨折为主要症状,取决于受累骨部

位,破坏程度,是否波及重要器官.目前报道病例中发

生在头颅骨较少.因缺乏特异性,该病影像诊断比较

困难,结合其他文献报道[９Ｇ１０]及本例病例分析,如果影

像上有占位病变且病灶邻近骨有骨质破坏或发生骨

折,应考虑 GSS的可能,但是该病最终确诊还得依靠

病理活检.
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