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患者即见多发皮肤脓疱。SAPHO综合征目前尚未发现特异性实
验室检查指标。影像学检查结果较为典型。骨关节病变最常见的
好发部位为前上胸壁，其后依次为脊柱、骶髂关节等。早期可表
现为骨髓水肿、骨质破坏及关节周围软组织肿胀、可伴有关节间
隙增宽，进而可发生骨质增生硬化、关节间隙可变窄甚至消失，
最后可进展为骨性融合[2]。本例患者影像提示既有溶骨性骨破
坏，也伴有骨肥厚。CT可用于显示骨病损的范围和程度[9]，并可
确认病灶主体位置，用于引导穿刺活检取样获得病理结果。MRI
对早期骨质及周围软组织炎性反应较为敏感，T2压脂序列可清晰
显示骨病损区域呈及周围软组织受累范围，其对骨髓内水肿尤为
敏感。如病灶同时伴有骨硬化，则骨硬化区在T1加权序列及T2加
权序列均呈现低信号。骨扫描(ECT)可以清晰显示全身骨破坏情
况，可表现为所谓“牛头征”，典型表现为在病变活动期胸肋锁
骨区呈“牛头”状放射性核素浓聚，胸骨柄形如牛的头颅,胸锁关
节及相邻肋骨形如牛角，具有较高特征性[10]。但此核素浓聚征象
不易与恶性肿瘤骨转移相鉴别，需结合其它影像结果综合判断。
本例患者为女性，有乳腺癌病史，胸部病损影像资料无法排除恶
性肿瘤转移，行穿刺活检后病理结果未发现恶性肿瘤证据并提示
炎性细胞浸润。文献记载的SAPHO综合征的相关病理表现主要
有：在疾病早期主要是明显的急性炎症和水肿，可见有骨膜新生
组织；在中期可有较多淋巴细胞和浆细胞浸润并可见骨坏死区；
在后期，可见严重硬化的骨小梁、突出的骨髓纤维化和少许淋巴
细胞和浆细胞[11]。目前临床工作中主要采用Nguyen等于2012年
[1]提出的诊断及排除标准。其诊断标准包括：骨关节病损伴有聚
合性痤疮和爆发性痤疮或化脓性汗腺炎；骨关节病损伴有掌跖脓
疱病；骨肥厚(包括：上胸壁、肢端骨或椎体)伴或不伴有皮肤病
损；慢性复发性多灶性骨髓炎(包含中轴或外周骨)伴或不伴有皮
肤病损。其排除标准包括：化脓性骨髓炎；细菌性前胸壁炎症；
掌跖角化病和单纯感染性掌跖脓疱疮；弥漫性特发性骨质增生症
和药物引起的骨关节病变。满足上述诊断标准之一并除外排除标
准即可诊断SAPHO综合征。最终依据相关诊断及排除标准，结合
病理以及其体检发现皮肤多发脓疱及ECT提示“牛头征”等影像
结果，该患者诊断为SAPHO综合征。根据患者自身意愿，后续未
对其胸骨病变做特殊处理。
　　综上所述，SAPHO综合征为良性病变，长期预后相对较

好 [12]，但因其发病率较低，临床表现多种多样，其骨病损与
恶性肿瘤骨转移鉴别较为困难，而通过穿刺活检技术可以获得
必要的病理结果 [13-15]，当诊断困难时可行穿刺活检术并结合
临床资料及ECT等影像学结果予以明确诊断。
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　　女，55岁，因“绝经后阴道出血4天”入院。超声检查显示：
宫颈局部增厚，宫颈部高回声团块(3.6cm×3.8cm×4.8cm)，边
界清晰，形态规则。实验室检查：鳞状细胞癌相关抗原(SCC)测
定值为5.32(参考值0.5-2.7)，糖基类抗原125测定值为33.25(参
考值0-30.2)。专科查体：阴道内可见鸡蛋大小肿物，质软，
蒂部触及不清，触血(+)。MRI检查(图1)：阴道内可见一团块
状混杂信号，形态规则，信号不均，T 2WI呈高低混杂信号，
T1WI呈等信号内见点片状高信号，DWI呈稍高信号内见点片状
低信号影，增强扫描实性成分明显强化，动态曲线流入型，可
见肿块包膜，延时强化，病变与宫颈及阴道分界不清，大小约

(5.9cm×3.3cm×5.2cm)。MRI拟诊为来源于宫颈恶性肿瘤可能
性大，肉瘤。
　　患者行“阴道肿物切除术”， 术中见右侧阴道壁上段9点处
可见一4cm×3cm×5cm大的肿物延续至宫颈9点处，蒂部直径
约0.5cm。术后病理(图2)：标本为宫颈肿物一块，HE镜下可见
含有扩张薄壁血管，周围由胖梭形和上皮样细胞排练方式以丰富
区和疏松区交替排列，未见细胞的异型性及核分裂象。免疫组
化：Desmin(+)，SMA(血管+)，PR(+)，ER(+)，Caldesmon(+)，
Myogenin(-)，S-100(-)，ck(-)，ki-67(3%+)，P53(-)。病理诊断：
(宫颈肿物)血管肌纤维母细胞瘤(angiomyofibroblastoma，AMF)。

图1A-图1F 盆腔MRI检查：阴道内类圆形肿物，T2WI呈高低混杂信号，T1WI呈等信号内见点片状高信号，DWI呈稍高信号内见点片状
          低信号影，增强呈明显延时强化，可见肿块包膜(白箭头),动态曲线呈流入型。
图2A-图2B 宫颈血管肌纤维母细胞瘤病理：HE镜下可见扩张薄壁血管，周围由胖梭形和上皮样细胞排列方式以丰富区和疏松区交替
          排列，未见细胞的异型性及核分裂象，免疫组化标记肌上皮 Desmin和Caldesmon弥漫阳性。
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　　讨论：AMF是一种罕见的软组织良性间充质肿瘤，因其以肌
纤维母细胞分化并具有丰富的血管和瘤细胞而命名。1992年，
Fletcher等[1]首次报道，发病率低，多以个案报道。AMF多发生于
中年妇女，好发生于女性外阴及阴道，偶可见于男性会阴、阴囊
及腹股沟区，发生于宫颈极其罕见。其临床病程通常以缓慢无痛
生长为特征，完全手术切除是最好的治疗方法。目前AMF的影像
学特征报道较少，仅通过MRI很难诊断，AMF的诊断往往依赖于
病理。在显微镜下，丰满的纺锤状细胞和上皮间充质细胞倾向于
聚集在一大片薄壁的小到中型血管周围，通常含有肥大细胞，此
外，AMF肿瘤细胞的有丝分裂率低。免疫组化分析中，desmin、
孕激素受体(PR)、雌激素(ER)、vimentin均呈阳性，而S100、CK
呈阴性[2]。AMT影像学表现复杂，取决于肿瘤内黏液成分、细胞团
和肿瘤血管的分布，常单发，边界清楚，形态规整，多有完整的
包膜，部分有蒂，T1WI等、低信号，T2WI高信号背景下的条片样
等、低信号，DWI受限不明显，增强后呈斑片状、地图样渐进性强
化，对应于细胞密集区和血管增多区，其内可见斑片状、沼泽地
样无强化区，对应于细胞稀疏区和胶原间质丰富区，肿瘤边缘常
可见环形假包膜[3-5]，此病例和文献报道相符合，但该病例MRI表
现中有少许出血征象，文献未曾见报道，本研究认为与该病血管
丰富伴发破裂可能有关。AMT需要与同样具有血管纤维样结构的
肿瘤进行鉴别：(1)侵袭性血管黏液瘤，间叶组织来源肿瘤，富含
血管及黏液，多位于盆腔及会阴部，呈侵袭性生长，但不浸润周

围结构，影像表现和AMT相似，但增强扫描后肿瘤内部会表现为
特征性的“分层状”或“漩涡样”结构，与AMT不同[6]；(2)阴道
富细胞性血管纤维瘤，也是一种罕见的良性肿瘤，多位于远端生
殖道，肿块常边缘完整，密度、信号不均匀，T2WI呈不均匀稍高
信号，DWI呈高信号，增强扫描渐进性轻度强化[7]。
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