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·腹部疾病·

　　神经纤维瘤病1型(Neurofibromatosis type 1，

NF1)也称Von Recklinghausen病，是一种很常见的常

染色体显性遗传病
[1]
，起源于神经上皮组织，主要累

及皮肤、周围神经和中枢神经系统，而发生在腹膜后

及盆腔的报道少见。本文就CT发现1例弥漫性腹膜后

及盆腔巨大神经纤维瘤病1型报道如下，并结合文献

复习，以提高对神经纤维瘤病1型的认识。

　　1病例介绍

　　1.1 病史  一女性患者，26岁，因多次自然流产

就诊。腹部CT检查发现其腹膜后及盆腔肿块后入院治

疗。查体：营养良好，四肢、背部、面颊可见色素沉

着及多发大小不等的咖啡斑；前臂、大腿、腹股沟、

背部可见大小不等的结节及包块突出体表，质软、不

活动、无压痛，最大者位于腹股沟处，直径约3cm。

实验室检查：肝肾功能、血常规、激素水平、唐氏筛

查未见异常。直系亲属无类似情况。

　　1.2 影像学检查  子宫附件超声检查未见异常。

头颅、胸部CT未见异常。腹部CT见腹膜后、盆腔及部

分间隙(双肾前间隙、腹主动脉旁、膀胱周围、直肠

周围间隙、右侧膈肌脚、右侧腰大肌内、腹部肌肉间

隙内等)弥漫分布、大小不等的软组织肿块；其形态

不一，多呈椭圆形，部分融合呈分叶状；其内密度不

均，可见稍高密度的斑片、条状影和低密度大片状融

合影，最大直径约15cm，脊柱受压稍向左偏；部分病
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灶平扫与邻近结构分界欠清。增强扫描早期病灶呈

轻度不均匀强化，部分血管被肿块环绕，但血管无受

侵；增强晚期可见病灶强化程度有所增加，但仍呈相

对轻度强化，并可见右肾、右侧输尿管及子宫右侧受

压、推移，右肾、输尿管未见积水扩张，病灶与右肾

及子宫右侧分界清楚。(见图1-12)；肝胆胰脾、双肾

上腺及左肾未见异常。

　　1.3 手术  患者行腹膜后肿块切除术。术中见：

腹膜后巨大肿瘤，向外后方生长至双侧腰大肌外缘，

上端达肾脏上缘，下至盆底、直肠后壁及子宫颈后

壁，肿瘤包绕腹主动脉、下腔静脉及脊柱椎体生长。

肿块数以千计，直径从米粒大小至15cm不等，部分融

合生长；术中出血约3000ml。

　　1.4 病理  术后病理诊断：丛状神经纤维瘤病1

型。  

　　2讨论

　　神经纤维瘤病1型是常染色体显性遗传病，由于

NF-1基因的高突变易感性，约50%的患者无该病的家

族史。本例病例表现为皮肤多发咖啡斑、体表结节及

皮肤色素沉着，满足美国国立卫生研究所于1988年提

出了的NF-1的统一诊断标准
[2]
。文献报道

[3-5]
青春期

及妊娠会加速神经纤维瘤的生长，因此推测妊娠期雌

激素水平增加，与本例患者腹膜后及盆腔多发肿瘤有

着很大关系。目前尚无文献报道神经纤维瘤与流产的
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关系，本例患者多次流产，推测可能与腹膜后增大的

肿块压迫子宫，导致胎儿生长空间受限，引起胎儿缺

氧窒息而流产。

　　NF-1常表现为多器官、多系统受累，多发生在皮

肤、中枢神经系统及周围神经系统，其影像学表现

复杂。笔者通过本例患者NF-1 CT表现及查阅相关文

献，概括NF-1的CT表现如以下几点：(1)部位：本例

患者NF-1主要以腹膜后、盆腔及部分间隙(双肾前间

隙、腹主动脉旁、膀胱周围、直肠周围间隙、右侧膈

肌脚、右侧腰大肌内、腹部肌肉间隙内等)，与文献
[6-7]

报道的NF-1生长部位相似；此外，NF-1还可发生

在全身其他部位，如胸腔、肺、胃、小肠、结肠、肝

脏、胆囊、子宫、胰腺、肾上腺等器官
[8-9]

，也可见

于四肢、颜面部、臀部、椎管内、硬膜外等处
[10]

。

(2)形态、边界及大小：NF-1多表现为形态不一的软

组织结节或肿块，本例患者病灶多呈椭圆形，部分融

合呈分叶状；部分病灶与邻近结构分边界欠清；病灶

可从米粒大小到15CM大小不等。谢筱筱
[6]
、黄泽和

[10]

等的报道中，NF-1表现为圆形或类圆形、边界清楚的

软组织肿块，与本例患者表现有所差异，笔者推测这

与病灶的生长部位及生长方式不同有关。(3)密度：

病灶密度多不均匀，大多数呈稍低密度，病灶较大

时，其内可见更低密度影或斑片样稍高密度影。(4)

生长方式：本例患者病灶延腹膜后间隙、盆腔间隙及

肌肉间隙呈蔓延、融合性及嵌入式生长，并不侵入邻

近正常组织内，病灶较大时，仅对邻近结构产生压迫

或推挤，还可压迫脊柱使脊柱发生侧弯、移位等，与

刘洋
[11-12]

等的报道相符。可见，NF-1的生长方式符合

良性肿瘤的生长方式。(5)增强检查表现：文献报道

不同部位生长的NF-1强化程度有所不同，可表现为不

强化、轻度不均匀强化、中等以上强化或外周不仅均

匀强化，较大病灶内可见为强化的低密度区域；本例

患者病灶亦表现为轻度不均匀强化，并可见肿块包绕

腹腔血管，但未侵犯血管。可见NF-1血供不丰富。此

外，本例患者病灶病理检查为丛状神经纤维瘤，与

Zacharia J
[13]

报道的发生在腹膜后者主要为丛状神经

纤维瘤相符；至于腹膜后生长的NF-1的类型是否趋于

丛状神经纤维瘤，尚需更多研究。

　　综上所述，NF-1的CT表现为形态规则或不规则的

软组织密度影，密度均匀或不均匀，生长方式多样，

增强扫描呈轻度不均匀强化。总之，不同部位的神经

纤维瘤影像学表现有所差异；本例就腹膜后NF-1影像

及临床特点进行分析，腹膜后空间较大，患者常无明

显临床症状，但巨大肿块可导致邻近脏器受压而出现

相应的临床表现。临床诊断神经纤维瘤须结合病史、

影像资料及病理诊断综合考虑。

　　参考文献

图1-4 CT平扫：见腹膜后、盆腔及部分间隙（双肾前间隙、腹主动脉旁、膀胱周围、直肠周围间隙、右侧膈肌脚、右侧腰大肌内、腹部肌肉间隙内
等）多发大小不等软组织结节灶及肿块（如箭头所示）。图5-8为CT增强扫描早期，肿块呈轻度不均匀强化，部分血管被肿块包绕（图箭头所示），
腹腔大血管未见受侵。图9-12为CT增强扫描晚期，肿块强化程度较增强早期有所增加，并可见右侧输尿管受推移（箭头所指为被推挤的输尿管），增
强后可见肿块与肾脏、子宫分界清楚。
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　　综上所述，肠系膜上动脉病变应用多层螺旋CT及

后处理技术，对有高血压、动脉硬化或糖尿病等基础

性病变的高龄患者如伴有不明原因腹痛，需考虑到肠

系膜上动脉病变致缺血性肠病可能，应及时进行腹部

CT增强扫描，能够对肠系膜缺血性肠病进行全面评

价，提高肠系膜缺血性肠病的早期诊断准确率。
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