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　 　 患儿男， ６ 岁 １０ 个月，因双下肢疼痛 ２ 个月余，加重伴

双肘、头痛半个月入院。 患儿因 ３ 个月前无明显诱因出现双

下肢疼痛，膝关节、脚后跟为主，多可自行缓解，不伴发热、皮
疹、咳嗽、吐泻等症状，未予特殊处理，后逐渐加重，半个月前

出现双上肢、肘关节及头部疼痛，双腿不能行走。 体格检查：
急性面容，仅左耳后扪及一小淋巴结，活动度可。 患儿为足

月剖宫产，既往无特殊。 实验室检查（括号内为正常参考值

范围）：血常规 ＲＢＣ 计数 ５．２９（４．００～ ５．００） ×１０１２ ／ Ｌ，ＰＬＴ ３３７
（１００～３２０）×１０９ ／ Ｌ，嗜酸细胞百分数 ２８．８％（０．５％～５．０％），嗜
酸细胞总数 １．８１（０．０５ ～ ０．５０） ×１０９ ／ Ｌ，Ｃ 反应蛋白 １１．２０（０ ～
３􀆰 ００） ｍｇ ／ Ｌ；血细胞形态：ＲＢＣ 呈轻度大小不等，ＷＢＣ 偶见

异型淋巴细胞。 肝肾功能、电解质、心肌酶谱、血淀粉酶基本

正常；肿瘤标志物阴性；脑脊液常规糖定性为阳性；脑脊液生

化蛋白水平下降，氯化物和谷氨酸正常；脑脊液内未见肿瘤

细胞；骨髓穿刺（髂后上棘穿刺点）结果示骨髓增生尚活跃，
粒系细胞约占 ７０％，红系细胞约占 ８． ５％，淋巴细胞约为

１８％，髓象示嗜酸性细胞比例偏高。 本院腹部超声检查及胸

部 ＣＴ 扫描未见明显异常。
患者行９９Ｔｃｍ ⁃亚甲基二膦酸盐（ｍｅｔｈｙｌｅｎｅ ｄｉｐｈｏｓｐｈｏｎａｔｅ，

ＭＤＰ） ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ（美国 ＧＥ Ｄｉｓｃｏｖｅｒｙ ＮＭ ／ ＣＴ６７０ ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ
仪）显像（图 １），全身骨显像示颅骨、左尺桡骨、胫骨多处骨

代谢异常活跃灶（图 １Ａ），ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 显像示额骨、右顶骨板

障稍增宽，可见骨质破坏，对应处见类椭圆形软组织密度均

匀增高肿块影（图 １Ｂ），其范围大于骨质破坏区（图 １Ｃ）；双
小腿 ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 显像示左踝关节及右距骨多发骨质密度异

常，累及骺板；融合显像示病灶处浓聚异常增高，未见异常软

组织肿块（图 １Ｄ）。 颅脑 ＭＲＩ 图像上 Ｔ１ 加权（图 ２Ａ）、Ｔ２ 加

权（图 ２Ｂ）、液体衰减反转恢复（ ｆｌｕｉｄ ａｔｔｅｎｕａｔｅｄ ｉｎｖｅｒｓｉｏｎ ｒｅ⁃

ｃｏｖｅｒｙ， ＦＬＡＩＲ）序列（图 ２Ｃ）上均呈均匀等信号，增强呈中度

均匀强化（图 ２Ｄ）。 为进一步明确病变性质行穿刺活组织检

查，手术所见局部颅骨及硬脑膜受侵蚀明显，硬脑膜增厚，白
色组织附着于硬脑膜。 免疫组织化学：ＣＤ３（－），Ｂ 淋巴细胞瘤⁃
２（Ｂ⁃ｃｅｌｌ ｌｙｍｐｈｏｍａ⁃２，Ｂｃｌ⁃２；＋），末端脱氧核糖核苷酸转移酶

（ｔｅｒｍｉｎａｌ ｄｅｏｘｙｎｕｃｌｅｏｔｉｄｙｌ ｔｒａｎｓｆｅｒａｓｅ， ＴｄＴ；＋），肌浆蛋白Ｍｙｏ⁃
ｇｅｎｉｎ（－），ＣＤ２０（ －），Ｂｃｌ⁃６（ －），ＣＤ２１（ －），ＣＤ１０（ ＋），ＣＤ５
（－），ＣＤ９９（＋），髓过氧化物酶（ｍｙｅｌｏｐｅｒｏｘｉｄａｓｅ， ＭＰＯ；－），颗
粒酶（ｇｒａｎｚｙｍｅ， Ｇｒａ） Ｂ（ －），细胞增殖核抗原 Ｋｉ⁃６７ 指数为

８０％，Ｂ 细胞特异性激活蛋白⁃５ （ ｐａｉｒｅｄ ｂｏｘ⁃５， ＰＡＸ⁃５；＋）。
病理检查结果示（头皮、颅骨及硬脑膜）Ｂ 淋巴母细胞淋巴瘤

（图 ３）。 患儿经临床规范化疗，１ 年后复查全身骨显像示病

灶明显好转（图 １Ｅ）。
讨论　 原发性骨淋巴瘤（ｐｒｉｍａｒｙ ｂｏｎｅ ｌｙｍｐｈｏｍａ， ＰＢＬ）

是一种少见的结外恶性淋巴瘤，起源于骨髓淋巴造血系统，
病变局限于骨骼［１］ 。 约占骨恶性肿瘤的 ３％ ～７％，占结外淋

巴瘤的 ４％～５％ ［２］ 。 发病年龄多在 ４０ 岁左右，发病男女比例

为 １．２ ∶１～１．６ ∶１，儿童少见［１］ 。 大部分为非霍奇金淋巴瘤，以
Ｂ 细胞型较多，Ｔ 细胞型次之［３］ ；成人弥漫大 Ｂ 细胞淋巴瘤

常见，极少数为霍奇金淋巴瘤［４］ 。 临床上 ＰＢＬ 多表现为局

部症状重而全身症状相对较轻，但仍缺乏特征，确诊较困难。
目前 ＰＢＬ 公认的诊断标准：（１）肿瘤的首发部位或症状必须

在骨；（２）临床及其他各种辅助检查未发现其他系统组织有

原发肿瘤；（３）发现骨破坏 ６ 个月后才出现其他部位恶性淋

巴瘤的症状和体征；（４）全身情况较好，而骨内肿瘤局限期较

长［５］ 。 本例患儿下肢痛为首发症状，病程较长，后症状逐渐

加重，最终诊断为 Ｂ 淋巴母细胞淋巴瘤。 该肿瘤为一种定向

于Ｂ细胞株的前体淋巴细胞（淋巴母细胞）的肿瘤，当病变
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图 １　 Ｂ 淋巴母细胞淋巴瘤患儿（男，６ 岁 １０ 个月） ９９Ｔｃｍ ⁃亚甲基二膦酸盐（ＭＤＰ）ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 显像图。 Ａ．全身骨显像示额骨、顶骨、左尺桡

骨、胫骨远端骨骺多处骨代谢异常活跃灶（箭头示）；Ｂ． ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 显像示额骨板障稍增宽，见类椭圆形软组织均匀增高密度肿块影；Ｃ．
ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 显像示颅骨内板骨质破坏，未见骨硬化及骨膜反应，软组织肿块范围大于骨质破坏；Ｄ．双小腿 ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 显像示左胫骨远端骨

骺骺板骨质代谢异常活跃，融合图像上示骺板呈“虫蚀”状骨质破坏，未见软组织肿块及骨膜反应；Ｅ．化疗 １ 年后复查，全身骨显像示颅

骨、左侧尺桡骨及左胫骨远端骺板骨质异常代谢活性明显修复好转

图 ２　 同一患儿 ＭＲＩ 检查图。 轴位图像示额部正中见等 Ｔ１ 加权（２Ａ）、Ｔ２ 加权（２Ｂ）、液体衰减反转恢复（ＦＬＡＩＲ）序列（２Ｃ）上均呈等信号

肿块影，增强（２Ｄ）呈中度均匀强化　 　 图 ３　 同一患儿病理检查图（ＨＥ ×２００）。 ３Ａ．纤维组织中可见弥散肿瘤细胞穿插；３Ｂ．肿瘤细胞呈

圆形或椭圆形核，染色质细点状，核仁不明显

广泛累及骨髓和外周血（淋巴母细胞数＞２５％）称为 Ｂ 急性

淋巴母细胞白血病；表现为淋巴结或结外部位病变称为 Ｂ 淋

巴母细胞淋巴瘤；病变表现为肿块，骨髓中出现淋巴母细胞

不足 ２０％时，免疫组织化学难以划分则称为 Ｂ 淋巴母细胞淋

巴瘤和（或）白血病［６］ 。 最终诊断需同时结合临床、影像检

查及病理免疫组织化学检查。
影像检查肿瘤细胞在骨皮质内形成细小“肿瘤通道”，骨

髓腔内淋巴瘤通过皮质内细小通道在病骨周围形成较大软

组织肿块，骨皮质破坏轻。 与病变区骨质破坏不相称的软组

织肿块是 ＰＢＬ 的特征之一，发生于骨盆及股骨常见，其次为

脊柱、肱骨、颅骨等；根据肿瘤骨破坏的 Ｘ 线形态，将其分为

浸润型、溶骨型、硬化型、混合型及囊状膨胀型［７］ 。 多数以溶

骨性骨质破坏为主，呈斑片状或“虫蚀”状，边界模糊，无或轻

微骨膜反应， ＣＴ 上呈均匀稍高密度，ＭＲＩ 上 Ｔ１、Ｔ２ 及 ＦＬＡＩＲ
呈均匀等信号，增强扫描呈轻到中度强化，是 ＰＢＬ 相对特征

的影像学表现。 ＣＴ 和 ＭＲＩ 是发现和诊断 ＰＢＬ 的重要影像

学方法，但对于全身病变数量判断存在不足。９９ Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ
ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 一站式检出全身多处骨病灶，在骨平面显像上病

灶表现为显像剂轻到中度浓聚，其中 ＣＴ 显示骨质破坏形态

及软组织肿块大小、干骺端及骺板等受累情况，对疾病的鉴

别诊断有重要提示意义。 ＭＲＩ 在骨髓及软组织方面较具优

势，可清楚显示软组织肿块内信号、范围及大小，推荐为儿童

ＰＢＬ 最佳影像学方法；９９Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 有助于疾病的

鉴别诊断和分期，为 ＣＴ 和 ＭＲＩ 检查方法的有力补充。 而

ＰＢＬ 在１８Ｆ⁃脱氧葡萄糖（ ｆｌｕｏｒｏｄｅｏｘｙｇｌｕｃｏｓｅ， ＦＤＧ）ＰＥＴ ／ ＣＴ 上

病灶表现为葡萄糖代谢增高浓聚灶，ＰＥＴ ／ ＣＴ 能将病变的代

谢和解剖信息有机结合，一次显像可了解全身病灶数目及骨

外淋巴组织浸润情况，在 ＰＢＬ 分期、疗效评价及预后评估中

有着重要的临床价值［８］ 。
儿童 ＰＢＬ 较少见，临床工作中仍需与以下疾病进行鉴别。

（１）神经母细胞瘤骨转移：儿童常见实体瘤，初诊时 ４０％ ～
７０％病例已有远处转移，最常见于骨、肝、颅脑等部位；ＣＴ 典

型征象为呈垂直于颅板的“日光”状骨针，“虫蚀”状骨质破

坏和显著增生；硬膜外转移表现为紧贴颅骨内板密度均匀的

半圆形或椭圆形高密度影；ＭＲＩ 表现为 Ｔ１、Ｔ２ 等信号，ＦＬＡＩＲ
上等或稍高信号，增强无或轻度强化；骨质破坏特点可与

ＰＢＬ 鉴别。 （２）朗格汉斯细胞组织细胞增生症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ
ｃｅｌｌ ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ， ＬＣＨ）：儿童多见，颅骨好发，骨质呈膨胀性、
溶骨性破坏为主，常呈“筛孔状” “地图状”破坏，可见“纽扣

征”样死骨；长骨病灶位于骨干或干骺端，骨骺及骺板不受
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累；ＭＲＩ 病灶 Ｔ１ 低信号，Ｔ２ 高信号；软组织肿块呈中等或明

显强化，一般较易与 ＰＢＬ 区分。 （３）尤文肉瘤（Ｅｗｉｎｇ′ｓ ｓａｒｃｏ⁃
ｍａ， ＥＷＳ）：儿童和青少年常见高度恶性肿瘤之一，病变起自

髓腔，长骨（股骨、肱骨及胫腓骨）好发，表现为“虫蚀”样溶

骨性破坏、可见 Ｃｏｄｍａｎ 三角及“葱皮”样、层状骨膜反应，肿
瘤穿破骨皮质常形成较大软组织肿块［９］ ；ＣＴ 表现为等密度

实体肿块；ＭＲＩ 病灶呈不均匀长 Ｔ１ 长 Ｔ２ 信号，增强轻度强

化；早期易发生骨、肺转移，肿瘤对放疗高度敏感等特点，有
助于鉴别诊断。 上述多种鉴别疾病在 ＳＰＥＣＴ 全身骨显像上

依据骨质破坏程度可表现为骨质代谢活跃或减低灶，结合

ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 融合显像特点一般可鉴别。
儿童 ＰＢＬ 虽少见，但与成人不同，预后较好，完全缓解率＞

９５％ ［６］ 。 因此早诊断、早治疗至关重要，而多模态影像学检

查可为疾病诊断、分期、治疗及疗效评估提供有力依据。
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