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地中海贫血髓外造血的影像学
特征分析及进展
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【摘要】地中海贫血在临床中较为多见,属于遗传性溶血性疾病,部分患者会出现髓外造血现象,病灶多在脾脏、肝脏等处,某

些髓外造血病灶呈现瘤样增生,极易被误诊为肿瘤。随着医疗水平的提升及对地中海贫血髓外造血的各种表现认知的提升,近

些年关于地中海贫血髓外造血的研究逐渐增加。为此本文就地中海贫血髓外造血的影像学特征分析展开研究,为临床后期报道

与治疗提供重要参考依据。
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  髓外造血组织增生(extramedullary hematopoiesis,EMH)
是一种良性病变,一般继发于严重的贫血性疾病,如地中海贫

血[1]。EMH 主要见于肝、脾和淋巴结,而发生在椎管内、脊柱

旁、纵隔或胸壁等部位较为少见,易误诊为肿瘤性病变[2]。有

关报道显示[3],若地中海贫血患者髓外造血存在于椎管内、脊
柱旁等部位需进一步展开鉴别,以防出现肿瘤性病变的可能

性,尽管基因检测是地中海贫血确诊的金标准,而影像学检查

更利于地中海贫血的治疗与预后。近些年有关地中海贫血的

临床与影像学特征已有较大发展,从 X 线、CT 及常规 MRI 形
态学已发展至 MRI 功能分析的层面。鉴于此,本文现对地中

海贫血髓外造血的影像学特征分析作如下简要综述。
1 病理与发病机制

地中海贫血的发病机制主要是由于合成血红蛋白的珠蛋

白链减少或缺失,造成血红蛋白结构异常,临床上表现为慢性

溶血性贫血,贫血与缺氧刺激红细胞生成素的增加,使骨髓增

加造血,当髓内造血仍无法满足需求时,骨髓外的部分组织会

生成造血功能即髓外造血。髓外造血常见于肝脾肾、淋巴结、
腹膜、胸膜及纵隔后。髓外造血的发病机制当前尚未统一意

见,有观点认为,当髓内造血功能不足时,循环至周围血液中的

造血细胞会归巢于胚胎时期有过造血功能的器官中,形成髓外

造血病灶。而髓外造血瘤样增生病灶活检,能显示各阶段幼

红、幼粒及巨核细胞大量成群汇集及大量脂肪细胞,能证实其

是有活跃造血功能的造血组织。
2 诊断

椎管及胸壁旁等髓外造血瘤样增生病灶易误诊成肿瘤,
CT 增强扫描髓外造血病灶时常呈密度匀称,边缘平滑,强化明

显时,CT 值可达 70~80HU 左右,反映了髓外造血组织为血

供丰富的组织特征[2]。肝脾髓外造血病灶与血液相应检查及

临床体征的结合诊断并无难度,椎管旁的病灶较为多见,常表

现为瘤样增生,髓外造血病灶极易被误诊为纵隔神经纤维瘤、
中央型肺癌及淋巴瘤。CT 易显示出椎管处病灶,此类病灶在

影像学上时常表现为胸壁与纵隔上软组织密度肿块。由于此

类造血组织呈现平缓的代偿性增生,因此髓外造血病灶的边界

相对平滑。CT 扫描显示呈密度匀称软组织肿块影,增强扫描

明显强化,反映出造血组织为血供丰富的组织特点[4]。其次

CT 可较好展现出地中海贫血导致的骨髓增生骨骼的膨大,其
中部分表现存在一定特异性。肝脾肿大主要是脾脏增大为地

中海贫血的另一影像特征,其次因大量的输血而出现含铁血黄

素沉着症,晚期会持续性发生肝硬化与脾功能亢进,CT 上会发

生肝脾密度升高与肝硬化相关表现。髓外造血组织增生病灶

的 MRI 表现为:发生在椎管内外的脊柱旁、纵隔、胸壁等处的

髓外造血灶比较常见,形成大小不等的软组织肿块[5]。病灶以

第七至第十胸椎水平脊柱旁多见。信号表现为 T1WI 等信号、
T2WI 等或稍高信号,检查显示不同程度增大的肝脏和脾脏,
但缺乏特异性。发生在胸壁的髓外造血一般表现为宽基低附

于胸壁突向胸腔的大小不等、波浪状软组织肿块[6]。
3 地中海贫血髓外造血病灶的鉴别

3.1 髓外造血瘤样增生病灶与相应疾病的鉴别

3.1.1 神经源性肿瘤 常见单侧发病,呈局限性单发肿

块,密度不匀称,相邻骨质常呈压迫性变化,呈椎间孔加宽及骨

质性吸收等变化,且既往未有慢性贫血病史,更未有慢性贫血

导致的髓内造血增生的特征性骨变化。
3.1.2 纵隔淋巴类肿瘤 常见中纵隔,病灶常显示分叶

状且相融,能与其他位置的淋巴结肿大合并,但同样无慢性贫

血导致髓内造血增生的特征性骨变化。
3.1.3 中央型肺癌 主要通过与纵隔相邻的中央型肺癌

鉴别,CT 上可较佳展现出其波及的肿块与气管远侧肺部梗死

变化[7]。此外以上几种疾病均未有鼻梁、颧骨塌陷、头颅增大、
眼距增宽等特征性的地中海血貌,是鉴别的首要征象,髓外造

血属于良性增生性病变,呈现慢性增生的过程,对邻近组织的

表现主要为推压变化。为此依据髓外造血病灶的影像学特点,
结合临床与实验室相应检查能精准诊断出髓外造血[8]。

3.2 髓外造血与其他多见合并髓外造血的血液病鉴别

3.2.1 镰状细胞贫血 以骨阻塞为首要特点的骨变化,
未有骨髓腔增宽与骨膨大变化。

3.2.2 遗传性球形细胞增多症 若发生短指、多指、小头

畸形或胆石则利于遗传性球形细胞增多症的诊断。
3.2.3 白血病 虽也有髓外造血,但未见肋骨形态变化。

由于以上几种类型的髓外造血瘤样增生病灶在影像学上较为

类似,其影像学上主要经由骨变化区分,其次各类诱发髓外造

血的血液病均有各种的临床特征与实验室检查特征,与临床检

查相结合可便于诊断[9]。
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总而言之,CT、MRI 均可较好展示出地中海贫血髓外造血

病灶,经由 CT 增强的强化程度与有无脂肪密度影能区别出新

旧髓外造血病灶,CT、MRI 可显示出由于长久输血导致的肝脾

含铁血黄素沉着表现的密度提升,且可查看出晚期肝硬化与脾

功能亢进征象,同时结合临床既往病史及实验室相应检查能进

一步诊断出地中海贫血髓外造血。 (下转第 1 98 页)
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等诸多挑战,因此临床应增加研究力度,扩大研究背景,使非小

细胞肺癌的临床治疗更进一步。
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(上接第 1 9 6 页)物品清单进行清点,执行双人核对;污染物由

专人负责、专车运送;传染性的污染物需严格密封,并标记感

染类型。清洗前工作人员需做好自身防护,将物品拆卸至最

小单位,根据其形状、材质选择合适的清洗方式及步骤;合理

使用多酶清洗剂、超声清洗机。包装时确保合适的规格,对拆

卸的器械进行组装,针对清洗不合格的物品需退回重新清洗。
根据物品的实际情况选择合适的灭菌方式,并确保有效灭菌。
工作人员需严格执行手卫生,按有效期顺序摆放无菌物品,检
查灭菌质量。
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消毒供应室的工作流程紧密连接,标准化的医疗器械处

理流程不仅能够提升工作效率,还能确保工作质量。消毒供

应室作为医院感染的重点科室,加强工作质量的控制与管理

尤为重要。目前认为,预防医院感染的关键在于能够从源头

进行预防,避免工作流程任一环节出现问题,进而提升护理安

全性。只有严格控制消毒供应室的质量管理,才能积极控制

医院感染,为患者及医务人员的安全提供保障。
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