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摘要!目的:探讨 # 例纵隔局灶性透明血管型,2<K47126病的诊治'以减少临床误诊) 方法?回顾性分析 # 例纵隔局灶性透明

血管型,2<K47126的临床资料'结合该患者的诊治经过及参考相关文献'总结该类患者的临床特征及影像学特点) 结果?该

病确诊需要行病理及免疫组化'对于单中心性,2<K47126病'手术效果好) 结论?纵隔局灶性透明血管型 ,2<K47126 早期无明

显症状'临床易误诊'早期手术效果良好)
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??,2<K47126 病$,\%是由 ,2<K47126 于 #@(A 年

首次报道'故又称为 ,2<K47126 综合征*#+

) 本病是

一种罕见的原因不明的以淋巴组织增生为特征的

增生性疾病'又称血管滤泡性淋巴组织增生(巨大

淋巴结病或血管瘤性错构瘤*!+

) ,\病理学分为

透明血管型(浆细胞型和混合型 ' 种&临床上分为

单中心性 ,2<K47126 病$F,\%和多中心性 ,2<K470

126病$X,\%&,\以胸内纵隔最常见'也可见于

腹腔(颈部及腋窝等部位) ,\缺乏特征性临床表

现及影像学特征'临床工作中容易漏诊及误诊*'+

)

为提高临床工作者对 ,\的认识'减少不必要的漏

诊及误诊'现将中国医科大学附属第一医院 !"#A

年 #" 月收治的 # 例纵隔局灶性透明血管型 ,\报

道如下)

9:临床资料

女性病人''# 岁'因"体检发现前纵隔肿物 ' 个

月#入院) 病人 '个月前常规体检行胸部平扫,T检

查发现前纵隔占位性病变) 入院体格检查!体温

'A=Au'脉搏 +)次B分钟'呼吸 #)次B分钟'血压 #'AB

)* 11-J) 查体未见阳性体征) 入院后行心电图提

示窦性心律'正常范围心电图&心脏彩超回示心内结

构及血流未见异常'静息状态下左室整体收缩功能正

常&肺功能回示肺通气功能正常'小气道功能正常'通

气储量百分比为 @'='Z&颅脑,T未见异常&全身骨

显像$/,T%提示右侧第 ## 后肋骨代谢增高'良性病

变改变不除外'建议定期复查&肝胆胰脾肾超声提示

脂肪肝(胆囊息肉&双下肢深静脉彩超未见异常) 血

常规(尿常规(肝功能(肾功能(血离子(传染病及肿瘤

标志物未见异常) 行肺部增强 '\0,T$A* 排%检查所

见前纵隔类圆形稍低密度影'直径约 *=( >1$图 #'!

所示%'边界清晰'平扫,T值约为 (# -F'增强扫描可

见均匀强化',T值约为 ++ -F&诊断意见为前纵隔占

位性病变'良性可能性大'疑似为胸腺瘤)

病人入院后积极完善各项理化检查'于入院后

,*)),
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第 (天全麻下行经胸腔镜前纵隔肿物切除术'术中见

肿物位于前上纵隔胸腺区(上腔静脉前缘'与上腔静

脉无粘连) 肉眼见肿物直径约 *=( >1w*=" >1w!=(

>1'紫红色'包膜完整'切面实性'质地柔软) 镜下所

见淋巴组织增生明显'淋巴滤泡数目增多'小血管管

壁玻璃样变性) 免疫组化结果 ,'!,̀ $ D%',̀ #@

$ D%',̀ !"$ D%',\!"$滤泡o%',\'$间区o%',\(

$间区 o%'TNT$少数细胞 o%',\#2$ D%' 3̀A+$ o

#(Z%',\'*$血管o%',\')$少数细胞o%'$>40!$滤

泡D%',\!#$滤泡 o%',:>436 \#$ D%&免疫组化结

果支持,2<K47126病$透明血管型%) 病人术后恢复

良好'于术后第 A 天顺利出院)

?

图 9:胸部 K?纵隔窗
$箭头所

示的位置为病灶%

图 ;:胸部 K?纵隔窗

三维重建
$箭头所示的位

置为病灶%

;:讨论

,\的病因和发病机制尚不十分明确) E2>L26K

等**+于 #@)( 年报道了 ! 例男性同性恋获得性免疫

缺陷症$%&\V%病人同时患有卡波西肉瘤和 X,\'

这是第一次将X,\与-&]相关性卡波西肉瘤联系

起来) 随后有学者在 @"Z以上的 -&]相关性卡波

西肉瘤中分离出一种独特的序列'并被证实来自于

人类疱疹病毒 )$--]0)%

*(+

) 近年来有学者发现

&E0A 的表达与 ,\各亚型及系统损害症状密切相

关*A+

) 也有学者通过不同的方法手段证实 ]/Î

在不同类型的 ,\病人淋巴结内高表达*++

) ,5L76

等*)+证实淋巴结产生的 &E0A 可以诱导浆细胞旁分

泌]/Î 以及受累淋巴结淋巴滤泡间血管增生)

,\缺乏特征性临床特征'可以发生于淋巴结

存在的任何部位'A"Z j+"Z发生于胸部纵隔'

#"Z j#*Z发生于颈部'(Z j#"Z发生于腹部'!Z

j*Z发生于腋部*@+

) ,\可以发生在任何年龄'

F,\病中透明血管型女性多见'约占 AAZ'平均发

病年龄 '" 岁&浆细胞型多见于男性'约占 +(Z'发

病年龄 ' j*( 岁) X,\病人发病年龄较 F,\病人

大'平均年龄 *" 岁*#"+

) F,\多位于纵隔'病理类

型多为透明血管型'临床上多无明显的症状'多为

体检时发现'但病灶较大时可有局部压迫症状'如

胸闷(气短及上腔静脉综合征等&X,\以浆细胞型

及混合细胞型多见'病人除有多部位淋巴结肿大外

还可伴有全身症状'如肝脾肿大(发热(高免疫球蛋

白血症(血小板减少及肝功能异常等*##+

)

F,\行胸部,T平扫时发现肺门或纵隔孤立性

淋巴结肿大'F,\病灶多较 X,\病灶大'境界清

楚'密度均匀'增强扫描早期均匀显著强化'延迟扫

描持续强化'强化程度与大血管相仿) X,\常表现

为一组或多组淋巴结肿大'X,\病灶多小于 F,\

病灶'增强扫描多成轻至中度强化*#!+

) 因为 ,\临

床表现多种多样且病变部位各异'往往难以早期诊

断'明确诊断需要依靠病理和免疫组织化学检查)

对于胸部,\需要与纵隔及肺门淋巴结肿大性疾病

相鉴别'主要有淋巴瘤(结节病(淋巴结结核及淋巴

结转移等)

目前对于 ,\尚无特效治疗方法'现在的治疗

方案主要是根据临床和病理类型选择'对于单纯的

F,\首选手术切除'对于不能切除或不能完全切除

的F,\应联合放疗及化疗&对于多系统受损的

X,\争取局部切除'术后辅以放疗(化疗(类固醇激

素治疗及免疫治疗等*#'+

) F,\和部分X,\经手术

完全切除肿大的淋巴结可以获得较好的愈后&对于

大多数X,\'尤其是浆细胞型X,\一般预后较差'

多因合并严重感染或转化为恶性淋巴瘤(浆细胞瘤

及卡波西肉瘤而死亡)
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