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　 　 患者男，３５ 岁，因“右下肢压痛性肿块 ７ ｄ”入院。 体格

检查：右小腿无畸形，中下段局部隆起，有轻度压痛，表面不

光滑，质硬，皮温正常，无浅表静脉怒张；同侧腘窝及腹股沟

未触及肿大淋巴结。 患者无发热，无恶心、呕吐、黑便、双下

肢水肿、双下肢无力等症状；无手术、外伤、结核、肝炎病史；
自发病来神智清，精神状态良好，食欲、睡眠、大小便正常，体
质量无减轻。 实验室检查：血清糖类抗原（ｃａｒｂｏｈｙｄｒａｔｅ ａｎｔｉ⁃
ｇｅｎ， ＣＡ）７２⁃４ 为 ２５．６１（正常参考值范围 ０～６．９） ｋＵ ／ Ｌ， 癌胚

抗原（ ｃａｒｃｉｎｏｅｍｂｒｙｏｎｉｃ ａｎｔｉｇｅｎ， ＣＥＡ）、ＣＡ１２５、ＣＡ１９⁃９、甲胎

蛋白（ａｌｐｈａｆｅｔｏｐｒｏｔｅｉｎ， ＡＦＰ）、前列腺特异抗原（ｐｒｏｓｔａｔｅ ｓｐｅ⁃
ｃｉｆｉｃ ａｎｔｉｇｅｎ， ＰＳＡ）均正常。 血常规、肝肾功能、血红细胞沉

降率及 Ｃ 反应蛋白均未见异常。 右侧胫骨 ＣＴ 示：右侧胫骨

全段多处骨质破坏影，局部伴软组织影形成。 ＭＲＩ 示：右侧

胫骨中下段不均匀渐进性明显强化影。９９Ｔｃｍ ⁃亚甲基二膦酸

盐（ｍｅｔｈｙｌｅｎｅ ｄｉｐｈｏｓｐｈｏｎａｔｅ， ＭＤＰ）全身骨显像（图 １）示：右
侧胫骨多处骨代谢异常活跃灶。１８ Ｆ⁃脱氧葡萄糖（ ｆｌｕｏｒｏｄｅｏｘ⁃
ｙｇｌｕｃｏｓｅ， ＦＤＧ）ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像（图 ２）示：右侧胫骨中下段见骨

质破坏影伴髓腔内软组织肿块形成代谢活跃，最大标准摄取

值（ｍａｘｉｍｕｍ ｓｔａｎｄａｒｄｉｚｅｄ ｕｐｔａｋｅ ｖａｌｕｅ， ＳＵＶｍａｘ）为 １２．１，肿块

大小约 ４ ３ ｃｍ×２．２ ｃｍ×１．９ ｃｍ，ＣＴ 值约为 ７２ ＨＵ，病变周围见

多处骨质破坏影。 为进一步明确病变类型，行 ＣＴ 引导下经皮

右侧胫骨占位穿刺活组织检查术，病理结果（图 ３）示恶性肿

瘤，向上皮分化，考虑为上皮性肿瘤，不排除转移；免疫组织化

学结果示：细胞角蛋白（ｃｙｔｏｋｅｒａｔｉｎ， ＣＫ）ＡＥ１ ／ ＡＥ３（＋），上皮膜

抗原（＋），ＣＫ７（－），ＣＫ２０（－），尾侧型同源盒基因（ －），甲状

腺转录因子⁃１（ －），抑癌基因 Ｐ４０（ ＋），抑癌基因 Ｐ６３（ ＋），
ＣＤ１０（－），肾细胞癌（－），波形蛋白（部分＋），ＣＤ３４（－），ＣＤ９９
（＋），Ｂ 淋巴细胞瘤⁃２ 基因（Ｂ⁃ｃｅｌｌ ｌｙｍｐｈｏｍａ⁃２， Ｂｃｌ⁃２； ＋），平
滑肌肌动蛋白（部分＋），Ｓ⁃１００蛋白（－），ＣＤ６８（多核巨细胞＋），转
导样增强蛋白 １（灶性弱＋），细胞增殖核抗原 Ｋｉ⁃６７（３０％＋），
ＣＫ５ ／ ６（＋），ＣＫ（Ｈ）（＋）。 病灶组织学形态及免疫表型符合

成釉细胞瘤。
讨论　 成釉细胞瘤又名造釉细胞瘤或釉质细胞瘤，是最

常见的颌骨牙源性上皮来源肿瘤，约占该类肿瘤的 ８０％ ［１］ 。
长骨成釉细胞瘤（ａｄａｍａｎｔｉｎｏｍａ ｏｆ ｌｏｎｇ ｂｏｎｅ， ＡＬＢ）因镜下形

态及病理组织学类型与颌骨的成釉细胞瘤相似而得名。该

图 １　 长骨成釉细胞瘤患者（男，３５ 岁）全身骨显像图。 可

见右胫骨多处９９ Ｔｃｍ ⁃亚甲基二膦酸盐（ＭＤＰ）摄取增高灶

（箭头示）

病是一种罕见的原发性低度恶性骨肿瘤，约占所有原发性骨

肿瘤的 １％，生长缓慢［２］ 。 发病年龄为 ３～ ８６ 岁，中位年龄在

２５～３５ 岁［３］ ，大多发生于青少年或年轻人的胫骨，约占 ８０％～
９０％，其次为尺骨、腓骨、股骨、肱骨、桡骨等［４⁃５］。 该病 １９１３ 年由

Ｆｉｓｃｈｅｒ 首先描述，组织来源尚有争议，大多数学者认可上皮

来源学说［６］ ，本例患者的免疫组化结果也支持此种说法。
有关 ＡＬＢ 影像学表现的文献较少。 ＡＬＢ 好发于胫骨干

前侧骨皮质，可局限于骨皮质内或自骨皮质向骨髓腔延伸。
ＡＬＢ Ｘ 线表现：肿瘤以单房囊性、膨胀性改变为主，病变周围

骨质增生、硬化，且病程越长，瘤周骨质增生硬化越明显；病
变常局限于骨皮质内，沿长轴纵向扩展，也可以侵入髓腔、骨
膜和周围软组织，常伴有薄片状或实性骨膜反应；瘤灶周围

可见小的“卫星小子瘤”，即主瘤灶周围出现小囊状骨质破
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图 ２　 长骨成釉细胞瘤患者（男，３５ 岁） １８Ｆ⁃脱氧葡萄糖（ＦＤＧ） ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图。 Ａ～Ｃ． ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像冠状位显示右侧胫骨中下段骨质破坏并

在髓腔内形成与胫骨长轴一致的软组织肿块（箭头示）； Ｄ～Ｆ． ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像矢状位显示病变周围见多发的“卫星小子瘤”（箭头示）

图 ３　 长骨成釉细胞瘤患者（男，３５ 岁）右内侧胫骨穿刺活组

织病理检查图（左：ＨＥ ×１００；右：ＨＥ ×４００）。 可见少量成簇排

列的上皮细胞巢，巢周细胞呈“栅栏”状排列

坏［７］ 。 ＣＴ 可清楚显示骨质破坏的部位，影像表现与 Ｘ 线表

现基本一致。 ＭＲＩ 上长骨成釉细胞瘤虽缺乏特征性表现，但
图像可反映肿瘤软组织肿块成分，协助鉴别诊断，并可显示

骨质破坏程度、骨髓腔侵及范围、软组织肿块与血管和骨筋

膜腔等周围结构的关系，协助临床分期。
国内鲜见关于 ＡＬＢ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像的文献报道。 本例患

者１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像表现为右侧胫骨中下段骨质破坏并

在髓腔内形成与胫骨长轴一致的软组织肿块，同时病变周围

见多发的“卫星小子瘤”，表现与上述 ＣＴ 表现基本一致。 笔

者认为，１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 在本病诊断中的优势在于：（１）影
像学检查发现多发的骨质破坏，首先应该排除恶性肿瘤转

移，此时行 ＰＥＴ ／ ＣＴ 检查可以帮助寻找全身有无可疑的原发

恶性肿瘤；（２）ＡＬＢ 对化疗和放疗都不敏感，最理想的治疗方

法为手术，但手术范围如果不充分，肿瘤易复发［８］，所以准确

的术前分期尤其重要， ＰＥＴ ／ ＣＴ 相对其他影像学检查更能对

肿瘤进行准确的局部病灶分期，对制定手术计划有很大帮助。
成釉细胞瘤需与以下几种疾病进行鉴别。 （１）转移瘤：

该病发病年龄相对较大，ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像示原发恶性肿瘤征象；
胫骨转移瘤少见。 （２）骨纤维异常增殖症：全身骨骼均可发

病，以四肢长骨居多，部分累及颅面骨，临床分为单骨型、多
骨型和 Ａｌｂｒｉｇｈｔ 综合征（合并有皮肤色素沉着及性早熟）。
影像学表现多样：骨干轻度不规则膨大变形，囊内可见少量

斑点状致密影，病灶边缘硬化；与骨干平行的粗大扭曲的骨

小梁呈“丝瓜络”状；虫蚀状溶骨性改变。 该病影像学上与成

釉细胞瘤鉴别困难，最终诊断依赖病理组织学检查。 （３）骨
肉瘤：发病年龄多在 １１～２５ 岁，多发生于长管状骨的干骺端，
发生于长骨骨干者极少。 典型影像学表现为长骨干骺端骨

质破坏伴软组织肿块形成，肿块内可见肿瘤骨和瘤样钙化，
常有骨膜反应。 （４）骨巨细胞瘤：好发于 ２０ ～ ３０ 岁，绝大多

数发生在膝关节周围，股骨下端最多见，胫骨上端次之，病灶

多为单发。 在 ＣＴ 上表现为囊性偏心骨质破坏区，与正常骨

皮质分界清晰，部分可见硬化边。 肿瘤破坏区边缘常可见形

态不一的条纹状骨嵴，常见液化坏死，典型病变可见液⁃液平

面。 该病发病部位几乎都在骨骺。 （５）动脉瘤样骨囊肿：多
数动脉瘤样骨囊肿发生于 ２０ 岁以下青少年，多有外伤史，发
病部位多位于近骨端的骨干部，一般不累及骨骺。 该肿瘤膨

胀性表现更为显著，边缘常常有明显的硬化，且中央可见粗

大的骨嵴。
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