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系统性肥大细胞增生症致继发性骨髓纤维化 PET/CT

显像一例
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【摘要】   笔者报道了一例系统性肥大细胞增生症伴继发性骨髓纤维化的18F-FDG PET/CT 显

像病例。从临床症状、实验室检查、影像学检查以及骨髓穿刺等结果综合分析了该病的特点。

并通过文献复习加深了对骨髓纤维化及肥大细胞增生症的认识。继发性骨髓纤维化的病因多种

多样，肥大细胞增生症就是其病因之一。肥大细胞增生症是一种以肥大细胞多组织器官异常增

生为特征的血液系统疾病，肥大细胞分泌的组胺会导致骨质密度弥漫性增高，肝脾淋巴结肿大

一方面是因为肥大细胞的浸润，另一方面则是因为髓外造血所致。另外，此类患者出现的诸多

临床症状也与肥大细胞分泌的化学介质密切相关。
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【Abstract】   A  case  of  myelofibrosis  secondary  to  systemic  mastocytosis  of 18F-FDG  PET/CT
imaging  was  reported.  The  characteristics  of  the  disease  were  analyzed  on  the  basis  of  clinical
symptoms,  laboratory  examinations,  imaging  examinations,  and  bone  trephine.  The  understanding  of
myelofibrosis  and  mastocytosis  was  deepened  by  literature  review.  Secondary  myelofibrosis  has
numerous causes, one of which is mastocytosis. Mastocytosis is a blood system disease characterized
by abnormal proliferation of mast cells in multiple tissues and organs. The histamine secreted by mast
cells  plays an important  role in osteosclerosis.  Lymphadenopathy characterized by enlarged liver  and
spleen is due to mast cell infiltration and extramedullary hematopoiesis. Symptoms of patients are also
closely related to the chemical mediators secreted by mast cells.
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骨髓纤维化分为原发性骨髓纤维化和继发性骨髓纤维

化，其中以继发性骨髓纤维化更常见。导致继发性骨髓纤

维化的病因多种多样，血液系统疾病则是其主要病因之

一，诸如：白血病、淋巴瘤、多发性骨髓瘤等[1]。肥大细胞

增生症虽然是血液系统疾病，并且也可导致继发性骨髓纤

维化，但临床极为罕见，笔者拟通过该病例及相关文献学

习加深对肥大细胞增生症伴继发性骨髓纤维化的认识。

1    患者资料

患者男性，43 岁，因“活动后胸闷不适伴频发心跳加

速、面部潮红，严重时甚至有濒死感”一周后入院。血液学

指标：红细胞为2.66×1012 个/L（正常值4.3×1012~5.8×1012 个/L），

白细胞为 1.04×109 个/L（正常值 3.5×109~9.5×109 个/L），血

小板为 151×109 个/L（正常值 125×109~350×109 个/L）。骨髓

穿刺结果提示三系增生，粒细胞、巨核细胞成熟障碍，嗜

碱性粒细胞比例偏高，增生性贫血。心电图、心脏彩超、

冠状动脉 CT 血管造影、肺功能、脑电图、脑脊液、脑部

MRI 均提示阴性。腰椎 MRI 检查（T1 加权像、T2 加权像

及 T2 加权像抑脂）提示腰骶椎诸椎体信号弥漫性减低（图 1
中 A~C）。18F-FDG PET/CT 检查提示全身骨质密度弥漫性

增高，代谢不高；肝脏、脾脏、腹膜后及肠系膜区多发淋

巴结肿大，代谢不高（图 2）；18F-FDG PET/CT 诊断考虑：

骨髓纤维化。为进一步明确骨髓纤维化的原因，该患者再

次进行了骨髓穿刺检查，最终确诊为肥大细胞增生症伴继
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发性骨髓纤维化。随后患者行抗组胺药物治疗，胸闷、心

跳加速、面部潮红及濒死感等症状明显好转，未再发作。

2    讨论

骨髓纤维化是指骨髓造血组织被纤维组织所代替，以

致影响造血功能所产生的病理状态。按病因可分为原发性

骨髓纤维化和继发性骨髓纤维化，其中以继发性骨髓纤维

化更为常见。原发性骨髓纤维化是起源于单个多能造血干

细胞的克隆性血液病，骨髓成纤维细胞的异常增生是对造

血细胞克隆性增生的继发性反应[1]。而继发性骨髓纤维化指

由于各种不同病因（血液系统疾病、骨髓转移瘤、感染、代

谢性疾病、免疫性疾病等）引起的骨髓中纤维组织增生[2-5]，

是影响造血功能的一种疾病，肥大细胞增生症便是继发性

骨髓纤维化的病因之一。另外，骨髓纤维化常伴有不同程

度的髓外造血（也称髓样化生），从而表现为不同程度的肝

脏、脾脏及多发淋巴结肿大[1]。

肥大细胞增生症是一种皮肤、骨骼、淋巴结、内脏及

单核-巨噬细胞系统中以肥大细胞异常增生为特征的极为罕

见的血液系统疾病。根据肥大细胞浸润部位与程度的不

同，肥大细胞增生症可分为皮肤肥大细胞增生症和系统性

肥大细胞增生症两大类。皮肤肥大细胞增生症是肥大细胞

增生症中最常见的类型，好发于儿童，其特征是肥大细胞

仅累及皮肤，临床上表现为局部或弥漫的皮肤色素沉着，

皮肤活检时真皮内有大量肥大细胞存在。系统性肥大细胞

增生症是一种以多组织或器官肥大细胞异常增生为特征的

疾病，好发于成年人，骨髓、肝脏、脾脏、淋巴结等组织

或器官是其常见受累部位，其中以骨髓浸润最为常见，几

乎所有系统性肥大细胞增生症患者均会出现肥大细胞骨髓

浸润，因此骨髓穿刺是确诊系统性肥大细胞增生症至关重

要的检查方法[6]。

系统性肥大细胞增生症的临床症状与肥大细胞分泌的

诸多化学介质（如组胺、肝素、前列腺素、蛋白酶、肿瘤坏死

因子等）密切相关，其中以组胺含量最高。因此，系统性肥大

细胞增生症患者常可出现阵发性皮肤潮红、瘙痒、心悸、

恶心、呕吐、腹痛、腹泻、头痛、晕厥、低血压等症状[7]。

骨质密度改变、肝脏、脾脏及淋巴结肿大是系统性肥

大细胞增生症最为典型的 CT 表现。该类患者可出现骨质

密度减低甚至骨质疏松，也可出现骨质硬化。肥大细胞分

泌的肝素、前列腺素可促进骨质吸收，蛋白酶具有降解骨

基质的作用，从而导致骨质密度减低甚至骨质疏松；而肥

大细胞分泌的组胺则具有促进成纤维细胞活化的能力，从

而促进骨质硬化甚至骨髓纤维化的形成。肝脏、脾脏及淋

巴结肿大一方面是因为肥大细胞的浸润，另一方面与继发

性的髓外造血有一定关系。虽然系统性肥大细胞增生症常

表现为多组织器官的肥大细胞浸润，但在 18F-FDG PET/
CT 上受累组织器官代谢并不高，具体原因尚不清楚[8-9]。
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图 1    肥大细胞增生症伴继发性骨髓纤维化患者的腰椎磁共

振成像图　患者男性，43 岁。图中，A：T1 加权成像序列，

腰骶椎信号弥漫性减低；B：T2 加权成像序列，腰骶椎信号

弥漫性减低；C：T2 抑脂序列，腰骶椎信号弥漫性减低。

Fig.  1    Lumbar  spine  MR  imaging  in  a  patient  with  myelofi-
brosis secondary to systemic mastocytosis
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图 2    肥大细胞增生症伴继发性骨髓纤维化患者的18F-FDG
PET/CT 图　患者男性，43 岁。图中，A：最大强度投影图，

肝脏、脾脏肿大，全身未见明显异常高代谢病灶；B、C：全

脊柱、骨盆、胸骨骨质密度弥漫性增高，代谢不高；D、E：
肝脏、脾脏肿大，代谢不高；多发淋巴结肿大，代谢不高（箭头

所示）。FDG：氟脱氧葡萄糖；PET/CT：正电子发射断层显

像计算机体层摄影术。

Fig. 2    18F-FDG PET/CT imaging in a patient with myelofibrosis
secondary to systemic mastocytosis
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