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图棻暋斉斆斈影像学表现暋斄棶增强斆斣示右心房软组织肿块棬箭棭棳心包积液棳左侧胸腔积液椈斅棶斖斠斏示右心房顶部及外侧壁不规则肿块棬箭棭
伴心包积液椈斆棶骨扫描示肋骨多处暍左侧骶髂关节暍两侧腕关节暍股骨下段暍两侧胫骨反应性骨形成活跃棬箭棭暋暋图棽暋病理图暋泡沫组织

细胞增生及多核巨细胞反应棬斎斉棳暳棻棸棭

暋暋患者女棳棾椂岁棳因暟右肩背部酸痛棽个月棳发现心包积液棻
月余暠入院暎查体椇右肩前部见一隆起性结节棳活动度小棳质硬棳
约棽灡棻斻旐暳棽灡棽斻旐暎实验室检查椇血沉椀棻旐旐棷旇椈超敏 斆反应

蛋白棻棾灡棸棿旐旂棷斕椈超声心动图示右心房顶部中度异常回声棳大
量心包积液暎斆斣椇右心房壁可见不规则软组织密度影棳边界清

晰棳密度欠均匀棳增强扫描病灶明显强化椈心包积液棬图棻斄棭椈左
侧臀部皮下可见大小棻椄旐旐暳椀旐旐的软组织密度棳边界不清棳
密度不均匀棳增强扫描呈明显不均匀强化棳两侧臀部皮下脂肪

间隙模糊暎心脏 斖斠斏椇右心房顶部及外侧壁可见等 斣棻稍长 斣棽
信号的不规则肿块棳边缘欠光整棳信号不均匀棳增强扫描病灶明

显强化椈心包腔内可见长 斣棽信号棬图棻斅棭暎骨扫描椇肋骨多处暍
左侧骶髂关节暍两侧腕关节暍股骨下段暍两侧胫骨可见放射性
椆椆斣斻旐灢斖斈斝异常浓聚棬图棻斆棭暎综合影像学诊断椇右心房恶性

肿瘤伴全身多发骨转移暎行心脏肿物切除术暎病理示右心房

组织内见成巢或小片状泡沫组织细胞聚集灶棳伴炎症细胞浸润棳

部分区域间质伴黏液性变棬图棽棭棳镜下形态符合良性组织细胞

增生性 病 变椈免 疫 组 化椇斆斈棻椂棾棬棲棭棳斆斈椂椄棷旊旔旍棬棲棭棳斝斍斖棻
棬棲棭棳其余阴性暎病理诊断为椇斉旘斾旇斿旈旐灢斆旇斿旙旚斿旘病棬斉旘斾旇斿旈旐灢
斆旇斿旙旚斿旘斾旈旙斿斸旙斿棳斉斆斈棭暎

讨论暋斉斆斈是一种罕见的非朗格汉斯细胞组织细胞增生性

疾病棳好发于棿棸暙椃棸岁棳男性略多棳病因及发生机制不明棳约椀棸棩患

者存在原癌基因斅斠斄斊突变暎斉斆斈可发生于全身多个系统和部

位棳最常累及骨骼系统暍中枢神经系统暍心血管系统暍肺暍腹膜后等暎
椆椂棩暙棻棸棸棩 斉斆斈累及骨骼系统棳斬线和斆斣表现为多发骨质硬

化椈斖斠斏可评价骨髓浸润程度及范围暎骨扫描对斉斆斈早期骨病变

灵敏度高棳特征性表现为四肢长骨对称性高摄取暎斉斆斈累及肺时

常表现为肺间质纤维化棳累及胸膜可出现胸膜增厚和胸腔积液暎
心血管系统主要以心包暍心肌受累为主棳斆斣表现为心包增厚和心

包积液棳心肌受侵犯时可表现为假瘤样肿块或弥漫性心肌肥厚棳其
中棾棸棩表现为右心房假瘤样肿块棳本例表现为心包积液与心房肿

块暎约棽棾棩 斉斆斈患者可见整段大动脉被包绕棳呈暟动脉鞘征暠暎中

枢神经系统病变多表现为颅骨骨质硬化或眶内占位暍硬脑膜病变暎
累及皮肤软组织一般表现为模糊的软组织密度结节或肿块暎斉斆斈
确诊需依靠病理和免疫组化染色暎
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