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诊!`肠管痛病吸附了例尸解报告)

蓝辉耀 胡媛芳

( 病理解刹教研室 )

摘 要

脉管瘤病 ( a n g i o m a t o s i s
)

,

也称血管
、

淋巴管瘤病 ( h
e m 一 1了二 p h a n g i o二 a t o s i s )

求清失性骨病、 d`、· p p
… : n g 。夕

n e d 、s· a s ·
)

,

大量骨质溶解 症 ( m · 5 5; ve o s t e o
l , 5 ; s

)
。

此病文孵上报告很少
,

国外至 `9 78 年共有“ “例
,

国内到
9“ `年有 ” 例

,

现本 文 报 告 一

例
.

脉管瘤病好发于儿童及青少年
,

婴兀及新生儿也可见到
。

病变累及全身骨骼及软组

织和内胜
。

临床上呈无痛撰 ( 或轻度钝挫性 ) 多发性骨质溶解
,

病理性骨折和畸形
,

无

遗传
、

代谢和内分泌疾患
、

X线检查呈慢性进行性
,

多发性骨质溶解
,

并伴有该处软组

织的累及
, ,

病理改变见病变处骨髓睦及软组织内有大量互相吻合的血管
、

淋巴管和幼稚

的纤维组织呈弥漫性增生
,

并伴有淋巴细胞
、

浆细胞的浸润
,

致骨质破坏
,

正常组织结
构消失

。

骨的溶解午分单纯
,

无破骨或骨的反应性增生
。

本病常累及的部位有脓骨
、

肋

骨
、

股骨
、

盆骨
,

锁骨
,

肩甲骨
、

颅骨
、

辉骨
、

胫骨等管状骨也可受累
。

内脏的累及常

见于脾脏
。

当病变位于肋骨
、

锁骨
、

推骨时
,

常伴有胸膜
、

心包膜和纵隔的累及
,

导致

顽固性乳糜胸
、

心包腔积液而死亡
。

本例病变主要侵犯胸壁
,

胸膜
,

心包膜
,

纵隔
,

肋

骨和胸骨
。

死于顽固性乳糜胸
、

`

心包腔积液
。

本病的发生原因未明
,

根据发病的年龄
,

病变的部位
、

性质
,

我们倾向于此病是一

种先天性
、

多中心性来源的错构性血管
、

淋巴管畸形
。

病 例 报 告

患者苏 、 x ,

女
, 4 岁

。

19 7 8年 11 月起出现呼吸急促
,

左胸壁及眼睑肿胀
,

左胸隆

起
,

并自述胸痛
。

胸透发现左胸积液
,

反复抽吸出乳糜状液体并作胸腔引流及抗感染治

疗
。

但病情逐渐加重
,

至 19 7 9年 7 月起左胸壁和左上肢明显肿胀
,

并 波 及 颈
、

面
、

腹

部
、

会阴部及双下肢
。

左上臂周径增大 4 厘米
,

纵隔及气管明显右移
,

心界向右扩大
。

9 月2。日症状加剧
,

全身浮肿
,

不能平卧
,

拟胸腔肿瘤及纵隔结核治疗
。

但病情急剧恶

化
,
于 10 月 2 日呼吸衰竭死亡

。

过去史及家族史均无异常
。

实验室检查
:
红细胞 3 41 万 / 〔毫米〕 , ,

白细胞 1 3 8 5 0/ 〔毫米〕 3 ,

中性球 80 %
,
淋

巴球 20 % , 胸水乳糜试验阳性 ; 多次涂片找癌细胞和结核杆菌阴性 , 胸水细 菌 培 养 阴

性
,

胸水涂片红细胞
` ,

“ ,
白细胞 “

` ,

iR o lat 试验阳性 , 口服苏丹 l 试验见乳糜液有
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红染脂滴 , 骨髓检查正常
,

血清蛋白比值 A / G = 2
.

3招
.

5
。

X线检查见左胸积液
,

胸膜增厚
,

纵隔明显右移
,

左第一
、

二肋骨有骨质破 坏
。

诊

断疑左颈胸导管人口附近神经母细胞瘤
。

尸解所见
:

左胸壁
、

颈
、

左上皮明显肿胀
,

左胸皮下组织各层正常解部层次消失
。

切面均为
“
鱼肉状

”
的灰红色致密纤维组织

,

并与肋骨紧密粘连
,

边界 不 清
,

质脆 而

实
,

无坏死出血
。

左第一
、

二肋骨有 1 ~ 3 厘米的骨质松软区
。

左侧胸膜明显增厚
,

左

膜腔完全消失
,

为灰红或灰白色的致密纤维组织所代替
,

不能剥离
。

左肺完 全 萎 陷 变

硬
,

与纵隔
,

心包大量增生的致密结缔组织以及横隔和左胸壁紧密粘连成一大片
,

结构

不清
。

右胸乳糜性积液 25 0毫升
,

心包腔乳糜积液 10 0毫升
。

镜下见胸骨
,

第一
、

二肋骨

骨髓腔中有大量扩张充血的毛细血管和有扁平内皮细胞披复的扩张淋巴管
,

以及大量的

幼稚纤维组织增生 ; 造血细胞减少甚少完全缺乏
;
部分骨皮质破坏

,

骨小梁轻度萎缩
,

无破骨及成骨现象
。

左胸壁各层及胸膜胜
、

壁层
,

颈部软组织
,

心包
,

隔肌
,

纵隔可见

海绵状互相吻合
、

有内皮细胞披复 ; 含有淡红色液体的扩张淋巴管和扩张充 血 的小 血

管
。

在血管和淋巴管间有大量幼稚的纤维组织增生和大量的淋巴细胞
、

浆细 胞 灶性 浸

润
,

胸壁肌明显萎缩
,

为增生的纤维组织
、

血管
、

淋巴管所代替
。


