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１　病例资料　患者，男，４８岁，汉族，因“皮肤巩膜黄染２５
年，体检发现胆囊结石１月余”入院，既往有“痛风”病史。查

体：全身皮肤巩膜黄染，腹平坦，无胃肠型及蠕动波，无腹壁

静脉曲张，全腹无压痛、反跳痛，无肌紧张，Ｍｕｒｐｈｙ征阴性，

左肋下缘触及肿大脾脏，边缘圆钝，质中，下极至脐平面，未

过中线，肝脏肋下未及，肝脾区轻叩痛，肋脊点无压痛，肾区

无叩痛，移动性浊音阴性，肠鸣音正常。辅检：血常规：白细

胞５．４６×１０９／Ｌ，红细胞３．７２×１０１２／Ｌ，中性粒细胞５８％，血

小板１４９×１０９／Ｌ，血红蛋白１１１ｇ／Ｌ，红细胞平均体积８５ｆｌ；

肝功能：总胆红素１２６．６μｍｏｌ／Ｌ，直接胆红素１９．９μｍｏｌ／Ｌ，

丙氨酸转氨酶１５Ｕ／Ｌ。外周血涂片见球形红细胞；红细胞

渗透脆性试验增高，库姆斯试验阴性；胸部ＣＴ：右后上纵隔

肿瘤，考虑神经来源肿瘤；腹部Ｂ超：胆囊多发结石，脾肿大。

临床诊断：（１）溶血性黄疸；（２）球形红细胞增多症；（３）上纵隔

占位；（４）胆囊结石。入院后完善检查，于普通外科行胆囊切除

术＋脾脏切除术，术后４３ｄ于胸心外科行胸腔镜辅助下纵隔

肿物切除术。肿瘤术后病理：大体：灰红色组织一块，大小３

ｃｍ×２ｃｍ×０．５ｃｍ，切面未见明显结节。镜检：镜下可见脂肪

组织及造血组织散在分布，造血组织中可见粒红系及巨核系

细胞，细胞无明显异型，局部出血明显，病变局部可见纤维包膜

（图１Ａ）。免疫组化：髓过氧化物酶（ＭＰＯ，部分＋，图１Ｂ），

ＣＤ２０（小灶＋），ＴＤＴ（－），ＣＤ３０（－），ＧＰＣ（部分＋），ＬＡＴ （少

部＋），ＣＤ１５（部分＋），ＣＤ６１（散在＋，图１Ｃ），Ｋｉ６７（＋），ＥＭＡ
（－）；病理诊断为纵隔髓脂肪瘤。患者术后恢复可。

图１　纵隔髓脂肪瘤组织ＨＥ染色（Ａ）及免疫组化（Ｂ，Ｃ）染色结果

Ａ：见组织内脂肪组织、粒红系及巨核系细胞，细胞无明显异型，局部出血明显，病变局部可见纤维包膜；Ｂ：髓过氧化物酶阳性；Ｃ：ＣＤ６１散在

阳性．Ｏｒｉｇｉｎａｌｍａｇｎｉｆｉｃａｔｉｏｎ：×４０（Ａ，Ｂ）；×１００（Ｃ）

２　讨　论　球形红细胞增多症是溶血性贫血常见致病原因

之一，患者常有家族遗传病史，其发病机制为维系细胞膜正

常结构的锚蛋白、膜收缩蛋白或区带蛋白等缺失，导致细胞

形态改变，难以通过脾内弯曲细小结构，最终滞留脾内而被
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清除。贫血、黄疸、脾大及胆囊结石被认为是球形红细胞增

多症的主要临床表现。球形红细胞增多症的诊断多依据外

周血球形红细胞镜检、红细胞脆性试验等实验室检查，通过

基因筛查可明确疾病家系。脾切除是目前治疗球形红细胞

增多症的唯一有效方法。

　　髓脂肪瘤是一类包含脂肪和髓样组织的良性肿瘤，目前

发病机制并不明确，其来源可能是造血组织的胚胎残余，起

源于前体网织细胞，分化为脂肪细胞和骨髓细胞后产生瘤

体，也有部分学者认为其发生与激素刺激下脂肪细胞和造血

细胞化生有关［１２］。肿瘤好发年龄为５０～７０岁，男女发病无

明显差异，多发生于肾上腺髓质［３］，以单发瘤灶较多见，皮质

或肾上腺肿瘤内亦可发生，纵隔、肝、肺等处亦有发生。

　　髓脂肪瘤系无功能良性肿瘤，大多无典型临床表现，可

因并发肾上腺结节样增生、肾癌、醛固酮增多症、库兴综合征

而在诊疗过程中被发现。肿瘤多呈圆形或椭圆形，包膜多完

整，很少侵犯周围实质，因成分不同而于ＣＴ呈现不同密度

值，动脉期髓样组织可明显强化，据此鉴别于分化良好的脂

肪肉瘤［４５］。肿瘤质地多柔软，因含有脂肪和髓样组织成分

不同呈红色或灰白色，髓样组织内巨核细胞偏多，区别于含

有较多幼稚前体细胞的骨髓组织。免疫组化结果可因所含

成分不同而有所区别，其髓系细胞特征性标志（ＭＰＯ）多呈阳

性。手术切除是治疗髓脂肪瘤的有效方法，预后良好，术后

罕见复发。

　　与髓脂肪瘤需鉴别诊断的一类疾病即髓外造血肿瘤，其

发生机制是机体对红细胞生成减少或破坏增多的一种代偿

反应，常发生于严重贫血及遗传性球形红细胞增多症、骨髓

纤维化等血液疾病患者［６］。Ｌａｗｓｏｎ等［７］认为球形红细胞增

多症可诱导髓外造血肿瘤的发生，过度增生的骨髓穿透皮质

而渗出，在皮质外骨髓造血，即“溢出理论”。髓外造血肿瘤

多好发于胸腔内后纵隔脊柱旁［８］，而骶前［９］、肾上腺［１０］、颅

内［１１］、胸膜［１２］等部位的髓外造血肿瘤亦有文献报道，其多表

现为微小病灶，亦可形成肿块，罕有临床症状。依据穿刺细

胞或病理活检中检出的粒红系及巨核系细胞明确诊断，出现

压迫症状如位于骶前的肿瘤则需手术治疗或局部放疗［１３］，治

疗效果佳，预后良好。

　　球形红细胞增多症多并发髓外造血肿瘤，合并髓脂肪瘤

病例少见，鲜有文献报道。两种肿瘤均为含有造血细胞的良

性肿瘤，但发病机制、好发部位、影像学特征及肿瘤造血能力

均有差异，在病理学特征上，髓脂肪瘤因含脂肪组织而区别

于髓外造血，可据此加以鉴别而避免临床误诊。本例患者以

皮肤巩膜黄染及胆囊结石为首发症状，体征主要为黄疸及脾

肿大。镜检提示球形红细胞增多症诊断，通过胸部ＣＴ及术

后病理最终明确纵隔髓脂肪瘤，术后症状缓解，目前恢复

良好。
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