
局解手术学杂志　２０１４年 第 ２３卷　第 １期　　 ＪＲＥＧＡＮＡＴＯＰＥＲＳＵＲＧ，２０１４，Ｖｏｌ．２３，Ｎｏ．１

儿童颅骨嗜酸性肉芽肿的影像学表现及分型探讨
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　　［摘　要］　目的　探讨儿童颅骨嗜酸性肉芽肿影像学分型及其临床意义。方法　回顾性分析经病理证实的３２例儿童颅骨嗜
酸性肉芽肿（ＳＥＧ）临床及影像学资料。根据肉芽肿大小、形态、颅骨破坏程度，将ＳＥＧ分为肿块不明显型、肿块外凸型、肿块双凸型
和肿块多发型。分析各型影像学特征，结合临床表现、治疗及预后等情况，探讨ＳＥＧ影像学分型的临床意义。结果　肿块不明显型
３例（９．４％），表现为局灶性不全性骨质破坏，肉芽肿块形成不明显，行肉芽肿切除术，随访 ３例均无复发；肿块外凸型 ２１例
（６５．６％），表现穿凿性骨质破坏以及明显外凸形肉芽肿块，采取肉芽肿切除并颅骨修补术，随访１５例均无复发；肿块双凸型５例
（１５．６％）：表现为穿凿性骨质破坏以及“双凸状”肿块，可累及硬脑膜并压迫脑实质，治疗以手术切除、颅骨修补及硬脑膜修补为
主，随访３例均无复发；肿块多发型３例（９．４％），表现为多发程度不等的颅骨破坏和大小不等肉芽肿形成，治疗以手术加化疗为
主，随访２例均有复发。结论　儿童ＳＥＧ影像学分型对ＳＥＧ临床治疗方案的制定、预后判断等具有一定的指导意义。
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　　颅骨嗜酸性肉芽肿（ｓｋｕｌｌｅｏｓｉｎｏｐｈｉｌｉｃｇｒａｎｕｌｏｍａ，
ＳＥＧ）是朗格汉斯细胞组织细胞增生症（ｌａｎｇｅｒｈａｎｓｃｅｌｌ
ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ，ＬＣＨ）发生于颅骨的一种溶骨性病变，以
儿童及青少年多见［１３］。既往有关ＳＥＧ的报道主要集
中于单纯影像学征象研究［４８］。近年来我们发现，不同

影像学表现的ＳＥＧ其临床表现、治疗方式以及预后也
不同。本文通过对２００６年１月至２０１２年１月３２例

经手术病理证实的ＳＥＧ临床及影像学资料的分析，探
讨ＳＥＧ的影像学分型及其临床意义。

１　资料与方法

１．１　临床资料
　　本组患者３２例，其中男２３例，女９例；年龄１岁２个月至
１０岁９个月；病程从最短２５ｄ到最长１１．６个月不等。２９例
（９３．７％）为单发病灶，其中额骨７例，顶骨１５例，颞骨３例，枕
骨４例；３例（６．３％）为颅骨多发病灶，均合并其他骨及系统病
变，临床表现均有头皮下包块，同时伴有头痛４例、呕吐１例、
肢体运动障碍２例、感觉麻木３例；包块不明显者３例，明显者
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２８例，多发３例；包块边界一般清楚，质地韧，具有囊性感３例，
同时伴有压痛１７例（８９．５％）。手术治疗中单纯肉芽肿及侵蚀
颅骨切除８例，同时行颅骨修补（颅骨缺损大于３ｃｍ）１９例，硬
脑膜修补５例，病灶切除后化疗３例。对可联系到的２３例进
行了随访６个月至６年，其中２１例局灶性颅骨破坏均无复发，
２例复发均为多发颅骨破坏型。

１．２　方法
　　所有病例行６４排螺旋ＣＴ扫描，扫描参数：管电压１２０ｋＶ、
电流１８０ｍＡ、层厚１．２５ｍｍ、层距１．０ｍｍ、螺距比１．３７５∶１。扫
描参数完成后内插为层厚０．６２５ｍｍ、层距１．０ｍｍ的重建参
数，并对有条件病例行三维重建。９例患儿采用１．５ＴＭＲ扫
描，标准正交头线圈，扫描序列包括矢状位和轴位的快速自旋

回波Ｔ１ＷＩ（ＴＲ：４００～４５０ｍｓ，ＴＥ：８～１２ｍｓ）和Ｔ２ＷＩ（ＴＲ：３５００
～５０００ｍｓ，ＴＥ：９０～１２０ｍｓ），层厚２～４ｍｍ，间距０．５～１ｍｍ，
矩阵２５６×２５６，视野（ＦＯＶ）２４～３６ｃｍ、激励次数２～４次。对于
５岁以下及不配合患儿按０．３～０．５ｍＬ／ｋｇ剂量给予１０％水合
氯醛口服镇静。根据影像学肉芽肿大小、形态、颅骨破坏程度

及范围，将ＳＥＧ分为肿块不明显型、肿块外凸型、肿块双凸型及
肿块多发型，分析各型ＳＥＧ的影像学表现、临床特征、手术方式
和效果。

２　结果

２．１　影像学表现
２．１．１　肿块不明显型　　Ｘ线及 ＣＴ表现为颅骨局限性的小
范围不全性骨质破坏，以板障及外板破坏为主，边缘不光整，无

硬化，内板可有少许破坏，但仍大致连续。破坏区肉芽肿形成

不明显，多呈轻微凸起、较均匀的稍高密度软组织影（图１）。
２．１．２　肿块外凸型　　Ｘ线及 ＣＴ表现为典型的颅骨“穿凿
样”骨质破坏，内外板完全破坏后不平衡导致“斜边征”１１例，
外板破坏范围大于内板多见，破坏区边缘清晰、不光整，无硬化

环（图２ａ），部分可见死骨残留。破坏区肉芽肿明显向外凸起
呈丘状或新月形，外缘为白线样颅骨外膜，内侧以颅骨缺损区

为基底，肿块密度不均，其内部分可见较低密度的脂质成分

（图２ｂ），偶可见部分囊变。颅骨破坏直径大于３ｃｍ者需作颅
骨修补（图２ｃ）。ＭＲＩ：肿块信号不均，主要以 Ｔ１稍低 Ｔ２稍高
信号为主，其内可见条絮样或斑点状短Ｔ１长Ｔ２信号影。
２．１．３　肿块双凸型　　骨质破坏与肿块外凸型相仿。破坏区
肉芽肿块呈“双凸”形，内缘呈弧形向颅内蔓延并压迫硬脑膜

（ＣＴ和ＭＲＩ分别表现为线状高密度影和低信号影），线状影模
糊或消失提示硬脑膜受累，相邻脑实质有不同程度受压

（图３）。４例双凸形肿块沿颅板向周围延伸，包绕相邻的颅骨
破坏端，形成明显“袖套征”（图３ａ、ｄ）。肿块密度与肿块外凸
型大致相似。此外，该型颅骨破坏范围多为内板大于外板，与

肿块外凸型相反。

２．１．４　肿块多发型　　颅骨多发、程度和范围不一的骨质破
坏，呈“地图颅”样外观。３例均发生于多系统 ＬＣＨ患者，累及
眼眶２例。１例主要为多发颅骨骨质破坏（图４ａ），另外２例同
时还伴有明显的大小不等的软组织肿块形成（图４ｂ）。

ａ：ＣＴ容积重建示颅骨小范围的不全性颅骨破坏；ｂ：ＣＴ图示颅
骨局灶性的骨质破坏，以板障及外板破坏为主，边缘不光整，肉

芽肿形成不明显，呈“小丘状”凸起，密度呈均匀的稍高密度影

图１　肿块不明显型影像表现

ａ：Ｘ线表现为典型颅骨穿凿样骨质破坏，边缘不光整；ｂ：ＣＴ多
平面重建图示颅板完全破坏，外板破坏范围大于内板；肉芽肿

明显形成向外丘状凸起，密度不均，其内可见脂质所致的稍低

或轻度负值的密度（小箭头）；ｃ：完全清除病灶后行缺损颅骨钛
网塑形修补

图２　肿块外凸型影像表现及颅骨修补术后情况

２．２　影像学分型与临床关系
　　ＳＥＧ各影像学分型与病程、临床表现、手术治疗方式及随
访效果均存在明显的对应关系及特殊性，具体为：①肿块不明
显型（３例，９．４％）病程约２１～５８ｄ，临床表现主要为偶然发
现，包块不明显，无压痛，行肉芽肿切除手术，随访３例，均无复
发；②肿块外凸型（２１例，６５．６％）病程约３．５～１０．２个月，临床
表现主要为包块外凸明显，可进行性增大，常伴压痛，大者有囊

性感，行肉芽肿切除、颅骨修补（＞３ｃｍ）手术，随访１５例，均无
复发；③肿块双凸型（５例，１５．６％）病程约６．８～１１．６个月，临
床表现主要为包块清楚，质地韧，颅压增高（头痛、呕吐）及脑实

质受压表现（运动障碍、麻木）常见，行肉芽肿切除、颅骨修补

（＞３ｃｍ）、硬脑膜修补手术，随访３例，均无复发；④肿块多发
型（３例，９．４％）病程约４．８～５．６个月，临床表现主要为头颅

·５１·
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多发包块，眼眶受累常见，伴多器官系统受累，行肉芽肿大病灶

切除手术加化疗，随访２例，均有复发。

ａ、ｂ：ＣＴ显示肉芽肿块呈“双凸”形，肉芽肿块突破内板，内缘压
迫“白线样”表现的硬膜囊及邻近相应脑实质，外缘压迫白线样

表现的颅骨外膜影，肿块沿颅板向周围延伸，包绕相邻的颅骨

破坏端，形成明显“袖套征”；ｃ、ｄ：ＭＲＴ１ＷＩ及 Ｔ２ＷＩ显示肿块
信号不均，主要以Ｔ１稍低 Ｔ２稍高信号为主，其内可见条絮样
或斑点状短Ｔ１长Ｔ２信号影，“袖套征”典型

图３　肿块双凸型影像表现

ａ：ＣＴ显示颅骨多发的、程度不一骨质破坏；ｂ：ＣＴ显示相应部位
伴有大小不等的软组织肿块形成

图４　肿块多发型影像表现

３　讨论

　　ＬＣＨ曾有很多名称，如嗜酸性肉芽肿、韩 －薛 －
柯病、勒－雪病，１９５３年Ｌｉｅｃｈｔｅｎｓｔｅｉｎ发现这些疾病有
共同的组织细胞成分而将此类疾病统称为“组织细胞

增生症Ｘ”［１，３５］。１９８７年国际组织细胞学会将其统一
命名为ＬＣＨ。ＬＣＨ可以发生于任何器官，以网状内皮
系统最常见。在骨骼系统中，ＬＣＨ以累及扁骨最多
见，其中又以颅骨更为常见。本组颅骨ＬＣＨ统计显示
顶骨和额骨最容易受累，颅盖骨比颅底骨常见，与文献

报道一致［７９］。

　　对于 ＳＥＧ的影像学研究，既往已有部分报道，主
要围绕“颅骨破坏”和“肉芽肿形成”这两大基本病理

改变所导致的影像学征象进行研究，如颅骨破坏造成

的“地图颅征”、“斜边征”、“纽扣样死骨征”，以及肿

块形成的“袖套征”等［６８，１０］。这些征象对ＳＥＧ的诊断
和鉴别诊断有一定的价值，但对于临床医生而言，单纯

依靠这些影像学征象难以对病情的严重程度做出一个

准确的判断，从而不能很好地指导临床治疗方案的制

定。ＳＥＧ的影像学表现多种多样，不同影像学表现的
ＳＥＧ其 临 床 表 现、治 疗 方 案 和 效 果 也 不 尽 相
同［４５，１１１３］，鉴于此，我们根据 ＳＥＧ肉芽肿大小、形态、
颅骨破坏程度及累及范围等，提出了 ＳＥＧ影像学分
型，通过影像与临床之间的对照研究，发现各型 ＳＥＧ
的影像和临床表现均有一定特征性，而且不同分型的

ＳＥＧ其手术治疗方式和治疗效果也有所区别，说明该
分型对ＳＥＧ临床病情的判断、治疗方案的选择以及预
后评估等具有一定的意义。

　　在ＳＥＧ的分型中，相对于前三型的局限性骨质破
坏，Ⅳ型主要特点为多发的颅骨破坏和大小不等肉芽
肿块形成，临床常有多系统器官受累表现，手术不可能

切除所有病灶，一般采用较大病灶手术切除辅以全身

化疗，术后易复发，预后较差。在前三型中，相对于后

两型完全的颅骨破坏和肉芽肿块的明显形成，Ⅰ型以
不全性的颅骨破坏和不明显的肉芽肿块形成为主要特

点，该型病灶临床表现不明显，多为偶然发现，由于病

灶小，手术相对简单，时间短，术后恢复快且不易复发，

预后最好。而在Ⅱ型和Ⅲ型中，完全性的颅骨破坏是
其主要共同特点，但二者也有一定区别：首先，Ⅱ型包
块形成较后者明显，较大者有囊性触感，常伴有压痛，

Ⅲ型除包块外还会出现因病变突破内板累及硬脑膜并
压迫脑实质引起头痛、呕吐的高颅压表现以及功能区

脑组织受压导致的肢体运动障碍及感觉麻木等临床表

现。其次，在治疗方面，二者均需对肉芽肿及其侵蚀的

颅骨进行切除，并对颅骨缺损直径大于３ｃｍ者进行塑
型钛网修补，除此之外，Ⅲ型还需同时对出现受侵的硬
脑膜进行切除与修补，手术相对复杂，手术时间及术后

恢复时间也较长，二者预后效果都较好，均不易复发。

综上所述，ＳＥＧ各型不论从影像学表现、临床症状，还
是从治疗方式以及预后效果方面都具有一定的特征

性，客观上存在了影像学分类基础与依据，利用该分型

可以对ＳＥＧ进行全面的影像学评估，从而帮助临床医
生制定正确的治疗方案，同时对病情的预后判断也有

一定的价值。

·６１·
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直径的乳腺肿块经麦默通手术完全切除后无残留和复

发。我们选择的患者肿块直径均不大于２５ｍｍ，未发
现肿块的残留和复发，我们的经验是在 Ｂ超显示的肿
块完全切除后，仍须扇形切除肿块周边部分腺体以达

到病理上的完全切除。

　　当然，麦默通手术仍然有其局限性，如肿块的分次
切割是否适用于恶性肿瘤的完全切除尚存在争议，对

于过大的良性肿块仍存在残留可能性。另外我们实际

操作中有２例伴明显钙化的乳腺纤维腺瘤在旋切过程
中因肿块过硬而损坏旋切刀，再次更换后旋切刀仍然

损坏，随后中转开放手术，这说明有些肿块虽然大小适

中，但仍是旋切刀无法切除的。

　　但是总体而言，麦默通微创旋切系统给我们提供
了一种全新的乳腺肿块的诊治手段，并且随着麦默通

手术的广泛应用，已经有人将其尝试用于其他乳腺疾

病的治疗，比如副乳腺［９］，浆细胞乳腺炎［１０］，男性乳腺

增生症等［１１］，都获得了满意的效果。麦默通微创手术

的高度准确性，术后切口微小、美学效果极好是其他手

术方法无法比拟的，更为重要的是麦默通微创旋切系

统可以尽早地确诊以往只能够通过定期观察发现的早

期乳腺微小癌，这种方法在手术时间、切口疤痕、皮肤

感觉等方面较传统开放性手术有明显的优势［１２１３］，值

得推广应用。
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