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病史特点

• 患者，31岁，1月前行卵巢畸胎瘤手术时术前检查发现左侧髂骨及股骨

近端骨质破坏，软组织内多发性低密度影。近日，患者因“左膝关节反

复酸胀不适伴站立不稳半月余“入院，查体无异常。

• 实验室检查（-）





根据骨盆X线，请问病灶的影像特征有？ （   ）多选题

A．病灶累及左股骨近端

B．病灶累及左侧髂骨、髋臼及股骨近端

C．团片样骨质破坏区

D．病灶边缘可见硬化边

E．多发膨胀性骨质破坏

F．内膜扇形样变



根据骨盆X线，请问病灶的影像特征有？ （   ）多选题

A．病灶累及左股骨近端

B．病灶累及左侧髂骨、髋臼及股骨近端

C．团片样骨质破坏区

D．病灶边缘可见硬化边

E．多发膨胀性骨质破坏

F．内膜扇形样变

答案：BCDEF



根据以上影像特征，该病灶性质可能是？（   ）单选题

A．感染性病变

B．骨肿瘤样病变

C．肿瘤性病变



根据以上影像特征，该病灶性质可能是？（   ）单选题

A．感染性病变

B．骨肿瘤样病变

C．肿瘤性病变

答案：B



您认为最可能的诊断是（   ）单选题

A．骨结构纤维不良

B．神经纤维瘤病

C．骨化性纤维瘤

D．Mazabraud综合征

E．神经鞘黏液瘤

F．骨化性神经黏液肿瘤





最可能的诊断是：

答案 ：  D. Mazabraud综合征



左侧髂骨、髋臼、股骨头颈及股骨上段多

发团片状、地图样轻度膨胀性骨质破坏区，

为髓腔内非侵袭性病变，边缘硬化、骨皮

质变薄，呈磨玻璃样改变。





CT示左侧髂骨、髋臼、股骨头、股骨颈及股骨上段多发轻度膨胀性骨质破坏，边缘硬化。



MRI 示左侧髂骨、股骨上段骨质稍

膨大，可见不规则长T 1、长 T2 混

杂信号影，病变累及左侧髂骨、髋

臼、股骨头、股骨颈及股骨上段髓

腔内。



MRI 示右侧耻骨肌及左侧

梨状肌内各异不规则囊状

长T 1、长 T2 信号影，边

界清晰。







本例病例的诊断难点在于：

左侧骨盆及股骨多发的纤维结构不良，伴有多发性肌内黏液瘤。本例的重点在于

病灶影像学特点的描述，良恶性的判断，以及软组织内多发性粘液瘤。患者中年

女性，左侧髂骨、髋臼、股骨头颈及股骨上段多发轻度膨胀性骨质破坏区，呈团

片样、地图样磨玻璃密度，可见硬化边，需与骨纤维结构不良、骨化性纤维瘤和

骨肉瘤等进行鉴别。同时，Mazabraud综合征是肌内黏液瘤合并单发或多发纤

维结构不良，较为罕见，为散发性疾病。



单骨或多骨的纤维结构不良并发单发或多发肌内黏液瘤被称为 Mazabraud综

合征。本综合征为散发性，罕见，至今报道不足百例。据报道，本综合征多

见于女性（70%），且大部分（81%）为多骨纤维结构不良，较为少见。



X线表现：

Mazabraud综合征的纤维结构不良多见于下肢，亦可见于肋骨和骨盆，影像表现

为髓腔内非侵袭性病变，多具有磨玻璃样基质、边缘硬化、呈地图样，多膨胀性

生长，骨皮质变薄。而其黏液瘤则表现为肌内软组织肿块，X线不易发现。



CT表现：

病变位于颌面部者表现为骨髓腔弥漫性、闭塞性膨大，累及多个颌骨， 移行于正常骨结构， 

边界不清楚，呈毛玻璃样，内部有不规则的低密度影，骨皮质模糊变薄，没有软组织肿块和

骨膜反应。病变位于四肢者CT和X线平片显示囊状骨破坏，皮质变薄，髓腔毛玻璃样，密度

变高，边界模糊，没有软组织肿块和骨膜反应，骨骼受力容易引发变或骨折；囊状膨胀性生

长呈现透亮区，骨皮质变薄，可有毛玻璃样或条索状钙化；丝瓜瓢样病变者病灶范围大，患

肢增粗、变形，骨皮质变薄，边界清楚，内部可见纵行骨小梁；虫蚀样病变者呈现溶骨状破

坏， 边缘没有硬化、锐利。而其黏液瘤则表现为肌内软组织肿块，CT上表现为边界清楚的

低密度肿块影。



MRI表现：

纤维结构不良：病变累及骨质明显增厚，皮髓分界不清，以膨胀样改变为主， 其自然孔

道明显变形，孔道内血管走形扭曲，以组织成分不同呈不同表现，常呈长、等 T1、T2 

信号。病灶在T1WI 上呈低信号； 在 T2WI信号多变，典型者呈中高信号; 磨玻璃样密

度去多成均匀中低信号，囊边去呈高信号，软骨去呈高信号，钙化呈低信号。肌内黏液

瘤：MRI更能显示其特征，T1WI上为低信号，T2WI上呈高信号，类似囊肿；但T2WI

上内部可见低信号纤细分隔，与囊肿不同；增强扫描强化程度多较低，强化方式呈渐进

性，亦可表现为边缘及分隔强化，另外还可见瘤周水肿和薄层脂肪环绕。



• ① 骨化性纤维瘤： 是一种由纤维组织和骨组织组成的良性肿瘤，CT 表现为病灶呈轻度膨胀的

骨质破坏区，边缘有硬化， 内有不均匀高密度影， 可见骨嵴; MRI 表现为纤维及骨化呈长 

T1WI、短 T2WI 信号， 囊性部分信号强度不一 。

• ② Peget 病： 亦称畸形性骨炎， 中老年男性易患，此主要和丝瓜瓤样骨纤维结构不良鉴别 ，

前者成骨与破骨交替，长骨常弯曲，增粗，畸形，与正常骨交界处呈 V 字样改变 。

• ③骨囊肿：常发生于青少年长骨干骺端 ；呈膨胀性骨质破坏，骨膨胀不超过骨干最大径，边界

清晰锐利，可有硬化，常合并病理性骨折，如见到骨片陷落征，此为特征性改变。 单囊骨纤维

结构不良发病年龄较大，好发于股骨上端，呈囊状破坏，膨胀不如骨囊肿明显，透光度也低，

边缘硬 化明显 。

• ④ 内生软骨瘤：膨胀性骨破坏中见斑点、半环状钙化，常见于短管骨。



1、神经鞘瘤出现大范围黏液变时，MＲI表现与肌内黏液瘤相似，但神经鞘瘤多沿

着神经束生长，为纺锤形，多位于肌间隙，囊壁比较厚。

2、肌内黏液瘤还必须与黏液样肉瘤鉴别， 如黏液样脂肪肉瘤、黏液纤维肉瘤、低

度恶性纤维黏液样肉瘤、骨外黏液样软骨肉瘤， 这些肿瘤均有 CT 平扫低密度，

T2WI明显高信号，增强扫描不均匀强化或边缘、分隔强化的特点。

① 骨外黏液样软骨肉瘤边界不清，CT密度不均，T1WI信号混杂，发病率不足软组

织肉瘤3%，容易出现肺部转移。



③ 黏液样脂肪肉瘤多位于肌间隙，病灶内部出现絮片状或线状脂肪信号，而肌内黏液瘤

是病灶周围出现脂肪沉积，当边界清晰的肿块位于肌内且内部未出现脂肪信号时两者难

以鉴别。低度恶性纤维黏液样肉瘤实性成分为主时MＲI上可见等、稍高、高信号交替的

“脑回样”改变，增强扫描呈“脑回样”轻至中度的持续强化，囊性成分为主时周围软

组织少有脂肪沉积，可资鉴别。

② 黏液纤维肉瘤多起源于肌筋膜，中低度恶性黏液纤维肉瘤主要为膨胀性生长，一般不

会突破肌膜， 如其在肌肉间隙内生长，由于受到邻近肌肉的压迫和肌膜的限制，其边缘

可形成“尾”状; 高度恶性黏液纤维肉瘤边界不清，可出血坏死，密度及信号更加不均; 

部分黏液纤维肉瘤在其邻近区域可见卫星灶。
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