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例２,女,５２岁.a)CT平扫示左前纵隔不规则软组织结节,与升主动脉间脂肪组织清晰(箭);b)增强后动脉期结节边缘及分隔

明显强化(箭);c)静脉期持续强化(箭),结节囊性部分始终无强化.　图３　病例３,女,５１岁.a)CT 平扫示纵隔右份不规则

形软组织团块(箭),实性部分 CT值约５５HU,团块内见液性低密度区,肿块左缘旁心包脂肪尚存,右缘旁右肺中叶受压实变;

b)增强后动脉期肿块实性部分明显强化,其内见多发血管穿行(箭);c)静脉期实性部分持续强化(箭);d)镜下囊内见胆固醇裂

隙伴周围大小不等淋巴滤泡分布(HE,×２０);e)TDT显示未成熟 T细胞几乎完全缺失(HE,×２０).

图１　病例１,男,５８岁.a)CT平扫示

前纵隔多个大小不等软组织结节,CT
值约３５HU,较大两个结节粘连(箭);

b)增强后结节边缘实性成分中度强化

(箭);c)静脉期强化程度下降(箭),结

节中间低密度区无强化.　图２　病

　　病例资料　病例１,男,５８岁;病例２,女,５２岁;病
例３,女,５１岁.病例１、２为体检发现前纵隔病变,病
例３因“胸闷、气促１月余”就诊.３例患者临床实验

室检查、既往史及家族史均无特殊.CT 检查于前纵

隔见不规则囊实性病变(图１~３),最后均接受纵隔肿

瘤切除术,术后病理诊断:淋巴上皮涎腺炎样胸腺增

生.３例患者影像及病理特征见表１.
讨论　胸腺增生是前纵隔区域常见的良性病变,

传统分类包括真性胸腺增生(truethymichyperplasiＧ
a,TTH)与滤泡性胸腺增生(follicularthymichyperＧ

plasia,FTH).２０１２年,Weissferdt等[１]在病理学研

究中首次报道了 LESAＧlikeTH,该病变的病理形态

学特征与淋巴上皮性涎腺炎(lymphoepithelialsialadＧ
enitis,LESA)类似[２],被描述为“第三种形式的胸腺增

生”.其病因尚未明确,有研究提示其可能是胸腺黏膜

相关淋巴组织 (mucosaＧassociatedlymphoidtissue,

MALT)淋巴瘤的前驱增生性病变[３].目前未有儿童

患者的报道,性别统计差异不明显,患者多因体检发现

或因肿瘤压迫出现症状而就诊,部分患者同时患有自

身免疫性疾病,如硬皮病、类风湿性关节炎、系统性红

斑狼疮、重症肌无力和哮喘等.

LESAＧlikeTH 的病理形态学具体特点包括胸腺

小叶内胸腺上皮增生,呈扩大的岛状伴 Hassall小体,
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表１　淋巴上皮涎腺炎样胸腺增生(LESAＧlikeTH)患者影像及病理特征

项目 病例１ 病例２ 病例３
CT表现

　部位 前纵隔(中Ｇ左) 左前纵隔 右前纵隔

　最大径 ２．１６cm×１．９８cm ４．８３cm×２．５２cm ７．５０cm×６．４２cm

　平扫特点
多发软组织结节(３５HU),部分
融合 不规则肿块(３２HU) 不规则团块(５５HU)

　强化特点 囊实性,实 性 部 分 中 度 强 化(６５
→４９HU),囊性部分无强化

囊实性,实性及分隔明显持续
性强化(７８→８０HU),囊性部
分无强化

实 性 部 分 显 著 强 化 (１０７→１２３
HU),低密度区无强化

　边界/继发改变 与周围脂肪分界清晰 与周围脂肪分界基本清晰 邻近肺叶压迫性实变,与心包腔脂
肪界限清晰

　初诊印象 胸腺瘤 侵袭性胸腺瘤 淋巴瘤

　病理诊断 LESAＧlikeTH LESAＧlikeTH LESAＧlikeTH
病理特征

　胸腺实质 萎缩伴局灶囊肿 萎缩伴浆细胞浸润 囊内胆固醇裂隙

　淋巴结构 淋巴滤泡形成 淋巴滤泡形成 淋巴滤泡形成
免疫组化特征

　上皮标记 CK(＋)、P６３(＋)、CK１９(＋) CK(＋)、P６３(髓上皮＋) CK(＋)、P６３(＋)
　B细胞标记 CD２０(滤泡＋) CD２０(滤泡＋) CD２０(滤泡＋)
　T细胞标记 CD３(间区＋)、CD５(T区＋) CD５(间区＋) CD３(＋)、CD５(间区＋)

　其他 CD２１(FDC＋),CD１a(少＋) CD３８(浆 细 胞 ＋ ),Kappa/
Lambda(部分＋)

CD２１(滤泡树突细胞＋),BclＧ２(滤
泡间区＋),CD１３８(浆细胞＋)

　特殊标记 TdT(少＋) IgG４(－) TdT(－)
可伴有囊性变,囊内可见均质嗜酸性物及胆固醇结晶,
淋巴上皮样病变显著,表现为小淋巴样细胞浸润增生

的上皮岛[４Ｇ５].病变组织内无 TdT 阳性的未成熟 T
淋巴细胞(图３e),提示胸腺实质萎缩[６].３例患者CT
检查均呈现前纵隔囊实性混杂密度灶(平扫 CT值３２
~５５HU),其中实性成分动脉期中度至明显强化(峰
值６５~１０７HU),而囊性区始终无强化.这一特点对

应胸腺上皮萎缩形成的囊肿(病例１)、浆细胞浸润区

(病例２)或胆固醇裂隙(病例３),其本质是退行性/炎

性改变;实性强化区则反映淋巴滤泡增生伴间质富血

管化.
鉴别诊断:①TTH 指胸腺弥漫对称性增大,密度

均匀(CT 值６０~８０HU),无囊变或结节形成.这与

LESAＧlikeTH 的局灶性囊实性结节形成鲜明对比.
病理上 TTH 保持正常胸腺皮质/髓质结构,而本病以

淋巴滤泡增生和上皮萎缩为特征.②FTH 多表现为

胸腺弥漫增大伴分叶,但囊变罕见(发生率＜１０％).
本组３例患者均存在囊变,此征象具有重要鉴别意义.
病理上FTH 以生发中心增多为主,不伴胸腺上皮萎

缩破坏[７].③胸腺瘤:由胸腺上皮分化而来、多发于前

纵隔的肿瘤.依据 WHO 标准简易分为低危胸腺瘤、
高危胸腺瘤及胸腺癌.其中低危胸腺瘤病灶坏死少

见,边缘多光滑.高危胸腺瘤和胸腺癌边缘形态不规

则,与本组病例３鉴别困难,但高危胸腺瘤和胸腺癌多

以浸润生长为主,常伴随大血管受侵、肺受侵、淋巴结

及远处转移[８].④胸腺 MALT淋巴瘤:是一种起源于

淋巴结和脾以外的黏膜相关淋巴组织次级淋巴滤泡边

缘区B淋巴细胞的低级别非霍奇金淋巴瘤,与本病影

像表现高度重叠.胸腺 MALT 淋巴瘤 CT 表现为前

纵隔囊实性铸形肿块,宽基底与心包粘连,但心包间脂

肪间隙可消失,反映出该种淋巴瘤的低度恶性特点[９].

Weissferdt等[１]２０１２年报道的４例 LESA 样胸腺增

生与胸腺 MALT淋巴瘤具有更多重叠的组织学形态

和免疫表型结构,指出 LESAＧlikeTH 可能与胸腺

MALT 淋 巴 瘤 发 生 有 关.但 LESAＧlikeTH 缺 乏

MALT淋巴瘤中单核样 B细胞的形态,MALT 淋巴

瘤则未见LESAＧlikeTH 中的胸腺上皮增殖,并且胸

腺 MALT淋巴瘤正常的胸腺分叶结构损毁,病变细胞

包括显著的单核样B细胞和淋巴上皮性病变,多位于

增生的淋巴滤泡间.⑤后天性胸腺囊肿:可继发于炎

症、退行性变、自身免疫性疾病或胸腺肿瘤等后天因

素,其形成机制通常是正常胸腺结构被破坏,导致导管

阻塞、内容物潴留或组织液化坏死.CT 表现为边缘

清楚、密度不均的多房囊性肿块,囊壁可伴钙化.较大

或软组织成分较多者与 LESAＧlikeTH 鉴别困难,但
囊壁较厚,囊肿内含混浊液体或凝胶样物[１０].

LESAＧlikeTH 是胸腺良性增生的独特亚型,其
囊实性影像特征与淋巴上皮病变的病理本质具有强关

联性.病灶“囊变无强化Ｇ实变富血供Ｇ周围结构无浸

润”三联征,可显著提高与胸腺瘤/淋巴瘤的鉴别能力.
对于合并自身免疫疾病的前纵隔病变,应将其纳入鉴

别诊断谱系,避免不必要扩大切除.未来需扩大样本

验证囊变CT值、强化幅度等量化指标的诊断阈值.
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　　病例资料　患儿,男,１３岁,３天前无明显诱因突

发持续性上腹痛,腹肌紧张,面色苍白,呕吐后腹痛缓

解,后疼痛再次加重,病程中无发热,咳喘,无腹泻及便

血等不适.既往体健,体格检查上腹部压痛明显,相关

实验室检查结果提示,白细胞及中性粒细胞计数明显

升高,肝功能示总胆红素和直接胆红素略有升高,甲胎

蛋白、神经元特异烯醇化酶及癌胚抗原阴性.
影像学检查:CT增强示肝、胃间“舌形”乏血供病

灶伴周围渗出(图１~３);彩超提示肝左外叶旁中等偏

低回声团块(图４).
腹腔镜探查:肝胃韧带处见一质硬肿物,与尾状叶

相连,肝胃韧带水肿肥厚,肿物自根部扭转约７２０°,表
观肿大,呈紫黑色,与邻近组织粘连.术中诊断肝叶发

育异常(副肝叶)并扭转.
病理检查:镜下显示副肝组织细胞出血伴炎性细

胞浸润(图５).免疫组化:GluTＧ１(红细胞＋),CD３４
(－),Hepatocyte(＋),CK８/１８(＋),CK１９(＋),KiＧ
６７(＋＜１％),AFP(－),GPCＧ３(－).

讨论　副肝叶是一种罕见的先天性肝脏畸形,国
内外文献中相关报导尚不多见,并常误诊为腹腔肿物.

Morgagni[１,２]于１７６７年首次提出并描述了这一发育

畸形,其发生率低于１％,通常无症状,多在腹部手术

中偶然发现,大部分有症状的副肝叶因反复腹痛或肝

功能受损接受手术治疗时发现.副肝叶大致可分为两

型:一类是异位肝,是由于胚胎时期肝脏主体分裂出的

肝细胞岛附着于邻近脏器形成,独立于正常肝组织;另
一类在副肝叶与肝脏主体之间有明确的含有血管及间

质的组织相连接,较小的副肝叶(＜３０g)可直接附于

肝脏主体[２,３],此型在剧烈活动或突然体位改变时容

易发生扭转[４],副肝组织发生肝缺血、坏死、肝内压力

增高甚至包膜破裂,导致急腹症发生[３Ｇ４],而异位肝发

生肝叶扭转的可能性极小.
副肝叶常出现在如胆囊、肝的韧带、网膜、肾上腺

等不同位置,这是由于在妊娠第３~４周,前肠远端内

胚层腔腹侧呈囊状突起形成肝芽,肝芽向体前壁生长,
延伸至横隔膜,并占据大部分原始腹侧肠系膜,因此副

肝叶组织最常见于原始肠系膜残留物如肝胃韧带、镰
状韧带中[５,６],也可发生于肝膈面,疝入肺底易误诊为

肺肿瘤.相关研究显示副肝叶扭转的发生与儿时脐膨

出修补术有关,手术或者先天因素导致的肝韧带的缺

失可能是副肝叶扭转的重要驱动因素,对于有过脐膨

出修补病史的患者应提高副肝叶扭转的警惕[７].

Calame等[８]的报道显示副肝叶彩超检查呈低回

声肿块,MRI平扫 T１WI序列呈等信号,T２WI序列呈

高信号,且 MRI增强后病灶内无强化,而腹腔肿瘤增

强后可出现程度不等的强化,有无强化是二者主要鉴
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