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系统表面[4-5]。Levy[6]等总结了1908年至2006年全球发表的270例
SSCNS，其临床表现为单侧或双侧听力下降、小脑性共济失调、
锥体束征，泌尿功能障碍等，其中存在经典三联征(听力下降、小
脑性共济失调和锥体束征)的患者占39%。

中枢神经系统表面铁沉积症易受累部位主要为小脑、大脑沟
回、外侧裂、额叶底部、脑干、脊髓、脊神经根及第Ⅰ、Ⅱ、Ⅷ

对颅神经[7-8]，病变于颅脑或脊髓磁共振常规序列T2WI及颅脑SWI
上可表现为典型的颅内及脊髓长节段线样低信号[3,9]。SSCNS在脊
髓受累中表现出的长节段的线样T2WI低信号，使得正常的脊髓信
号更加“突出”，在阅片过程中，易将正常的脊髓信号视为异常
信号，导致误诊，在影像上须与以下长节段脊髓病变疾病进行鉴
别：急性脊髓炎病变累及范围较大，常达5个以上椎体节段[10]，
受累节段脊髓肿胀增粗，急性起病为主，本例患者为慢性起病，
脊髓未见明显肿胀，排除此病；脊髓亚急性联合变性多见于中老
年人，主要累及脊髓后索，轴位上呈“反兔耳征”[11-12]；尽管与
本例发病年龄相近，但是并未有胃大部切除后等引起维生素B12
吸收障碍病史，本例患者维生素B12增高，与诊断不符。华勒氏
变性也可以长节段累及脊髓，常导致同侧脊髓萎缩，本例患者颅
脑并未出现脑干华勒氏变性，且并无脑梗死等易引起华勒氏变性
的疾病[13]，故可以排除此诊断。由于本病例具有典型的临床体征
(听力下降、小脑性共济失调),结合影像学检查结果 ,最终经MDT
确诊为中枢神经系统表面铁沉积症。回顾本病例,虽然患者起病时
间较长，但如果仅仅依赖脊髓MRI，不结合颅脑MRI表现,容易造
成误诊。此外，磁敏感加权成像对含铁血黄素等顺磁性物质更敏
感，表现为线样低信号，不仅可以更加直观地显示含铁血黄素沉
积的厚度，并可进一步显示颅内小静脉及其血液等影像情况，也
是诊断SSCNS的重要检查[9]。

综上，中枢神经系统表面铁沉积症在影像学主要表现为同
时累及脑、脊髓的不可逆性中枢神经系统变性病，临床上较为罕
见，且不容易与脊髓长节段病变鉴别。随着MRI亚专业分组的发
展，容易割裂脊髓和颅脑的影像征象识别，因此在发现脊髓长节

段的可疑病变征象时，要结合对比颅脑与临床病史，有助于对疾
病做出正确诊断。
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Mulliken JB等1982年基于血管内皮细胞生物学特性，将传统
的“血管瘤”(Vascular anomalies)分为血管瘤(Hemangioma)和
脉管畸形(Vascular malformation)，ISSVA 2018 年对该分类系统
进行修订，将血管瘤分为良性血管瘤、交界性血管瘤、恶性血管
瘤，脉管畸形分为毛细血管畸形、淋巴管畸形、静脉畸形、动静
脉畸形、动静脉瘘及由他们共同存在的混合型[1-2]。多发血管瘤常
见部位为肝脏、脾脏、皮下等，骨骼、颅内也有少量报道[3-6]，多
系统、多脏器发病罕见报道，现就我院诊治的一例多系统、多脏
器血管瘤并回顾文献，报道如下。

病例资料：患者，女，32岁，因多发皮下无痛性肿块数年
入院。查体：右侧肩部、左侧面部、左侧乳房内侧缘、会阴部、
右侧膝部皮下多发肿块，质软无压痛，活动度差，无皮肤红肿。
实验室检查无特殊。胸部CT检查：双侧锁骨旁、颈根部及双侧
背部肌肉内及肌间隙多发等密度肿块，大者4.2×2.5cm，病灶
边界清楚，部分肿块内见点状钙化(图1)；右侧胸膜梭形肿块伴
点状钙化，大小约4.6×1.9cm(图2)；肝内近膈顶片状稍低密度
影，CT值约45HU(图3)，B超检查提示血管瘤。2018年2月胸部
CT提示左乳内侧皮下0.3cm结节，2022年7月CT复查结节增大，

约0.9cm，另右胸背侧胸膜新增梭形结节，约1.2cm×0.4cm(图
4)。右膝关节MRI检查：右股骨下段内侧软组织内2.1cm×3.5cm
肿块，T1WI成低信号，FST2WI成明显高信号，边界清楚，病灶
内见流空血管影，考虑血管瘤(图5)。下腹部MRI检查：下腹前
腹壁皮下、双侧背部肌肉内(图6)、会阴部皮下多发肿块，边界
清楚，T1WI成低信号，FST2WI明显高信号或高低混杂信号，增
强后明显强化，部分病灶内见流空血管影，结合病史，考虑多
发血管瘤。手术所见及术后病理：2021年2月，局麻下行“血管
瘤切除术+血管瘤硬化剂注射术”，完整切除左侧腹、右上肢、
左下肢、背部、颈部肿块，部分肿块行头皮针多点穿刺后注射
1%的聚多卡醇。术后病理：诸肿块肉眼所见为灰黄色肿块，
切面灰红色，质中；免疫组化CD34(+)，CD31(+)，D2-40(-)，
Vimentin(+)，S100(-)，Ki67(+，1%)，CKpan(-)，SMA(+)，病
理诊断血管瘤，腔内见血栓伴机化。2022年12月再次入院行体表
血管瘤切除术，完整切除前腹壁、左乳内侧、右膝、会阴皮下肿
块，右颈根部及左侧面部肿块行头皮针多点穿刺后注射1%的聚多
卡醇，术后病理诊断为血管瘤，腔内见血栓伴机化。

图1 双侧锁骨旁、颈根部多发等密度肿块；图2 右前胸膜结节伴点状钙化；图3 肝内近膈顶小片稍低密度影。
图4 左乳内侧皮下结节，右背侧胸膜梭形结节；图5 右膝内侧皮下软组织肿块；图6 双侧竖脊肌内多发肿块。
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讨论：伴有表皮异常的血管瘤多于婴幼儿期发现，部分病灶
可自行消退，余可局部外用及系统用药，辅以激光或局部注射等
治疗[7-8]。本例患者起病隐匿，直到28岁以足底首次发现结节就
诊，当时未进行手术治疗，后陆续发现皮下结节且进行性增大，
通过影像学检查及多次手术治疗，病理明确为多发血管瘤。本例
患者发病部位包括皮下、肌肉、肌间隙、胸膜、肝脏、脾脏等，
非常罕见，病因不明。既往研究发现，该病可由生殖细胞种系突
变和(或)体细胞突变引起，相关致病基因检查可更好理解疾病潜
在的分子层面致病机制，有助于研发新的治疗方法[5-8]，如果合并
其他病变可分为Parkes-Weber综合征、Klippel-Trenaunay综合
征、Sturge-Weber综合征等[7-10]。本例患者未行相关基因检测，

同时该患者存在子宫腺肌症及双侧卵巢多发囊肿，是否存在相关
性有待进一步检查。既往研究表明，根据病情进展的轻重缓急，
该病治疗策略上大体分为定期随诊、手术切除、介入栓塞、硬化
剂注射以及全身用药等[10-12]。针对皮下表浅较大病灶，本例患者
于我院多次局麻下手术切除，深部间隙病灶为避免创伤过大，采
用注射硬化剂治疗，胸膜、肝脏、脾脏等病灶采取随诊观察，后
续将根据患者病情变化进一步制定治疗方案。

影像学检查价值：(1)超声检查对皮下及肝、脾病灶价值巨
大，可检测病灶内血流量，可与其他高流量及低流量脉管畸形相
鉴别[13]。(2)CT检查病灶主要表现为均匀或不均匀的等密度或稍低
密度肿块，病灶内钙化常见，与多数文献报道一致[14-16]，增强后病
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灶实质明显强化，有助于鉴别诊断，需要特别指出的是，CT平扫
对位于肌肉内的等密度病灶容易漏诊，CT增强价值更大。(3)MRI
检查发现与定位病灶更有优势，T1WI多表现为等信号或低信号，
T2WI多为高信号，当病灶内较多钙化时可表现为高低混杂信号，
伴有陈旧出血及含铁血黄素沉积时呈低信号，DWI可为高信号或高
低混杂信号，增强后实性部分明显强化，钙化或陈旧出血部位可
不强化；病灶内发现血管流控效应有助于定性诊断。本例患者膝
关节旁病灶血管流空效应明显，另外多数病灶T2WI及DWI呈混杂
信号，增强后不均匀强化，可能跟病灶内钙化及陈旧出血伴含铁
血黄素沉积相关。鉴别诊断：主要跟神经纤维瘤病鉴别，二者均
可表现为多系统、多脏器结节，增强检查均明显强化，不同点是
神经纤维瘤病可有表皮牛奶咖啡斑并伴有其他神经系统异常，同
时神经纤维瘤病病灶分布多与神经走行区域一致，但多发血管瘤
表皮病灶可有红色或紫色皮损，病灶多伴陈旧出血及含铁血黄素
沉积，病灶内常见血管流空效应，且血管瘤钙化更常见[15-18]。

总之，多系统多脏器血管瘤很罕见，仔细分析其CT及MRI图
像特征有助于明确诊断。
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