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　　摘　要：　目的　探讨儿童头颈部淋巴管畸形（ｌｙｍｐｈａｔｉｃｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＬＭ）的ＣＴ表现及诊断价值。方法　回
顾性分析２０１６—２０２１年收治的５７例经手术及病理证实的头颈部 ＬＭ患者的 ＣＴ资料。结果　２岁以内４１例，病
灶位于左侧２６例，右侧２６例，双侧５例；位于颈部、咽旁２６例，头面部８例，跨越头面、颈或纵隔２３例。临床表现
无痛性肿块５３例，面容改变２５例，喉喘鸣、呼吸困难或吞咽困难７例，上述临床表现可单独或者同时出现。单房
型２５例，多房型３２例；瘤内合并出血者３０例；５５例ＣＴ诊断ＬＭ，阳性率９６．５％（５５／５７）。ＣＴ可表现单房或多房，
呈圆形、不规则形及分叶状低密度或等密度影，沿着组织间隙呈现爬行性生长，边界清楚或不清，部分患者可见分

隔影，增强后囊内容物不强化，纤维状分隔及囊壁呈点状、条状、条索状及网格状强化。合并感染或出血时ＣＴ值升
高，部分患者可见液－液平面。结论　ＣＴ检查能清晰显示头颈部ＬＭ的位置、大小和累及范围，且具有一定的特征
性表现，对ＬＭ的诊断和制定治疗方案具有重要价值。
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　　儿童头颈部淋巴管畸形（ｌｙｍｐｈａｔｉｃｍａｌｆｏｒｍａ ｔｉｏｎ，ＬＭ）是由于淋巴管先天发育异常，原始淋巴囊
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未能向中央静脉引流，正常淋巴结构异常或未能与

正常引流通道建立联系而隔离的淋巴管和淋巴囊所

致［１３］。该病仅有淋巴管腔的形态的异常，并没有

淋巴管内皮细胞的异型增生，属于错构瘤的一种，并

非真正的肿瘤。因此，１９９８年国际脉管性疾病研究
会将淋巴管瘤更名为 ＬＭ［４］。ＬＭ发病率为１／４０００
～１／２０００，约占婴幼儿良性肿瘤的５％，７５％～８０％
的ＬＭ累及头颈部［５６］，８０％ ～９０％的病例发生在
２岁以内［３，７９］。鉴于本病并非恶性肿瘤，至今未受

到足够的重视和关注，目前也无国际性的指南性文

献可供参考。本研究，对近年来收治的头颈部 ＬＭ
进行回顾性分析，旨在为临床一线诊治 ＬＭ时提供
一些借鉴。

１　资料与方法

１．１　临床资料
回顾性分析２０１６年１月—２０２１年２月收入上

海交通大学医学院附属儿童医院耳鼻咽喉头颈外

科，经手术及病理确诊的５７例ＬＭ的ＣＴ资料。
１．２　检查方法

均行 ＣＴ平扫及增强扫描。采用 ＧＥＬｉｇｈｔ
ＳｐｅｅｄＶＣＴ扫描仪，扫描参数：层厚０．６２５ｍｍ，层间
隔２．５～５．０ｍｍ，螺比 ０．９８４，重建层厚 ２．５～
５．０ｍｍ，管电压１２０ｋＶ，管电流２４０ｍＡ；所得原始
图像传入后处理工作站进行冠状面及矢状面等多平

面重建，其重建层厚与层间距均为３ｍｍ。增强扫描
采用经肘前静脉注射对比剂碘海醇注射液

（３００ｇ／Ｌ），剂量２ｍＬ／ｋｇ。对不能有效配合检查的
患儿给予口服 １０％水合氯醛镇静，使用剂量为
０．５ｍＬ／ｋｇ。
１．３　图像分析

由１名耳鼻咽喉头颈外科主任医师、１名耳鼻
咽喉头颈外科主治医师及１名影像科主治医师共同
对影像进行评价，观察 ＬＭ的 ＣＴ表现，并计算影像
检查的阳性率（阳性例数／总检查例数×１００％）。

２　结果

本组５７例，男３５例，女２２例，起病年龄１ｄ至
１４岁６月，其中１ｄ至２岁４１例，占７１．９％（出生
即有２９例，占５０．９％），２岁以上１６例。病灶位于
左侧２６例，右侧２６例，双侧５例；病变位于颈部、咽
旁２６例，位于头面部 ８例，跨越头面、颈或纵隔

２３例；大小２．１６ｃｍ×１．１４ｃｍ×１．９９ｃｍ～７．７９ｃｍ
×９．０ｃｍ×１１．７ｃｍ；临床表现无痛性肿块 ５３例
（９３％），面容改变２５例，喉喘鸣、呼吸困难或吞咽
困难７例，上述临床表现可单独或者同时出现。短
期内瘤体增大３２例，诱因包括囊内出血３０例、外伤
２例。

单房型２５例，多房型３２例；５５例ＣＴ诊断ＬＭ，
阳性率９６．５％。ＣＴ表现单房或多房，呈圆形、不规
则形及分叶状低密度或等密度影，沿着组织间隙呈

现爬行性生长或钻缝样生长，边界清楚或不清，部分

病例囊内可见分隔影，增强后囊内容物不强化，纤维

状分隔及囊壁呈点状、条状、条索状及网格状强化。

合并感染或出血时 ＣＴ值升高，部分病例可见液 －
液平面。单囊型呈圆形或类圆形，多房型呈不规则

形且囊内可见分隔影。

单纯开放性手术１例，单纯硬化剂注射１０例，
开放手术联合硬化剂治疗４６例。１次手术３２例，
２次手术１２例，３～８次手术１３例。入院后气管插
管３例，气管切开１例。囊内容物为黄色、淡黄色清
亮或黏稠液体２４例，暗红色、陈旧性血性液体或含
血凝块１９例，淡血性液体１１例，清亮液体３例。

３　典型病例

病例１，患者为出生３ｈ男婴，足月，剖宫产，出
生体重３５４０ｇ，呼吸平稳，因右侧颈部巨大占位转
诊我院，查体：肿块触之柔软伴波动感，皮肤稍许淡

紫色，皮温不高，透光试验阳性。遂行颈部增强 ＣＴ
检查，见一约７．５ｃｍ×８．６ｃｍ×９．４ｃｍ囊状低密度
团块影，密度尚均，内部见分隔，增强后囊内容物无

改变，边界尚清，形态不甚规整，上至右侧耳后枕区

头皮下、向下延伸至锁骨下腋侧胸壁深部筋膜内；术

前给予穿刺抽液减压，见大量黄色清亮液体；确诊

ＬＭ。完善术前检查后，行右侧颈部巨大淋巴管瘤切
除术＋术腔博来霉素盥洗术，中可见囊内大量网格
状纤维分隔，尽量全部摘除、破坏残余囊泡；术后

３个月颈部伤口照片，未见复发。见图１。
病例２，患儿，男，２３ｄ，右侧颈部增强 ＣＴ见一

约５．８ｃｍ×３．７ｃｍ×５．７ｃｍ囊状低密度团块影，增
强后囊内容物无强化，密度尚均，内部见网状分隔，

边界尚清，形态不规整，上至右侧颞枕部头皮下、向

下延伸至右侧上胸壁内，向内浸润右侧咽旁间隙，气

管受压移位。见图２。
病例３，患儿，女，２岁６个月，术前ＣＴ见右侧颞
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部皮下脂肪间隙内见一椭圆形异常密度影，大小约

２．７ｃｍ×１．８ｃｍ×４．１ｃｍ，形态规则，边界清，内外
边缘光整，密度不均，见液液平面，考虑 ＬＭ伴囊内
出血，术中见囊内为淡血性液体。见图３。

病例４，患儿，男，４岁，术前增强 ＣＴ见左侧颌
下至咽旁间隙见一不规则低密度影，约 ４．８ｃｍ×
３．１ｃｍ×６．２ｃｍ，可见病灶沿着组织间隙呈钻缝样
生长，边界尚清，密度尚均匀，增强后囊内无强化。

见图４。

４　讨论

ＬＭ可发生在身体具有淋巴管网的任何部位，
在头颈部发生率约占７５％ ～８０％，如颈后、颈侧三
角区、口腔、舌体、口咽、腮腺、颌下腺等，向下可达

肩、腋下和胸上部，甚至延伸至上纵隔内，男女无差

异，约有８０～９０％的病例发生在２岁以内，约５０％
患者出生时即发现罹患此病［３，５１０］。本组病变位于

颈部、咽旁２６例，位于头面部８例，跨越头面、颈或
纵隔２３例。男３５例，女２２例，２岁以内占７１．９％
（４１／５７），出生即有占５０．９％（２９／５７），与文献报道
基本一致。ＬＭ患者多因发现头颈部肿块就诊，呈
囊性、多无疼痛、大小不一、表面肤色正常、光滑、柔

软、波动感明显、边缘较清晰。当有感染、外伤或囊

内出血发生时，肿物可突然增大，可引起面容改变、

呼吸困难、言语障碍、吞咽困难及面瘫表现［２３，１１１２］。

本组患儿，ＬＭ大小不一，范围２．１６ｃｍ×１．１４ｃｍ×

１．９９ｃｍ～７．７９ｃｍ×９．００ｃｍ×１１．７０ｃｍ；临床主要
表现为无痛性肿块，约占 ９３％（５３／５７），面容改变
２５例，呼吸困难及吞咽困难７例，３例入院后行气管
插管，１例术中同时行气管切开术；３２例因囊内出血
及外伤，瘤体短期内出现突然增大。与上述文献描

述一致。

ＣＴ可显示肿瘤与相邻甲状腺、气管、食管及颈
鞘之间的关系，同时还能显示囊壁及分隔的情况，对

于伴有感染、出血的病例，ＣＴ有其独特表现。典型
特征为沿疏松结缔组织间隙呈“爬行性”生长，其形

状与周围组织间隙相吻合，与周围肌肉或脂肪等组

织结构分界清晰。因颈部组织比较疏松，故肿块常

体积较大，范围广，形状各异，邻近血管或肌肉有包

饶或移位现象，范围可上达颌下间隙甚至颞部，下至

纵隔，向外可达腋窝［３，１０］。ＣＴ一般表现：边界清楚、
单囊或多囊、水样密度肿块（ＣＴ值为０～２０Ｈｕ）、密
度均匀，囊壁多菲薄以致在 ＣＴ图像上可能显示或
不能显示。单囊型主要表现为圆形或类圆形，而多

囊型则呈现出不规则形，或可见囊内分隔呈网状轻

度强化，增强囊壁及分隔轻度强化，囊内不强化。当

伴有囊内出血时，可见囊内增高的片状密度影，可出

现“液液平面”征像，上层液体为低密度，下层液体
为血细胞沉积的缘故，呈高密度［２３］。本组病例，单

房型２５例，多房型３２例，部分合并瘤内出血病例，
可见液液平面，部分多房型病例可见分隔。５５例
ＣＴ诊断ＬＭ，阳性率９６．５％。与文献报道相符。

图１　病例１图片资料　１Ａ：出生时外观；１Ｂ：术前颈部增强ＣＴ；１Ｃ：术前穿刺抽液，见大量黄色清亮液体；１Ｄ：术中见囊内大
量网状分隔；１Ｅ：术后３个月外观　　图２　病例２术前增强ＣＴ　　图３　病例３术前ＣＴ　　图４　病例４术前增强ＣＴ
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　　ＣＴ下需要与颈部常见的囊性病变相鉴别，主要
有①甲状舌管囊肿。ＣＴ显示囊性低密度肿块，边缘
光滑、边界清、常与舌骨相连，一般位于颈前正中。

临床表现颈前正中无痛性肿块，可随吞咽活动而上

下移动。外瘘口少见，常常继发感染破溃或者切开

引流形成，内瘘口位于舌盲孔。囊内为清亮黏液或

黏液胶样物质，继发感染者为脓性分泌物［３，１３］；

②第一鳃裂囊肿。ＣＴ显示耳周或腮腺内囊状、分叶
状、管状低密度影，可延续至外耳道，增强扫描见囊

壁或管壁强化，部分见管腔与皮肤相通，病变可位于

腮腺浅叶或深叶，病灶一般位于 Ｐｏｃｈｅｔ’ｓ三角
区［１４］，病变与外耳道、腮腺、面神经关系密切。临床

表现耳周或颌下区无痛性肿块、反复肿胀流脓或耳

道溢液等症状。外瘘口常位于耳周或者颌下，舌骨

水平以上，内瘘口位于外耳道。囊内容物常为米汤

样浑浊液体或豆渣样分泌物［１５１６］；③第二鳃裂囊
肿。ＣＴ显示颈侧三角区均匀低密度囊性肿块，单
囊、边界清晰、囊壁光滑，如果继发感染或既往手术

史，则会出现囊内密度不均，囊壁强化、不规则，病灶

常常位于胸锁乳突肌内侧前缘、颌下腺后方和颈鞘

外侧［１７］。临床表现颈侧皮瘘、颈侧炎性肿块和颈侧

无痛性肿块等症状。囊内容物为水样、清亮液体、无

色透明黏性、奶样或米汤样液体，继发感染为绿色豆

渣样或有腥臭味［１８］；④梨状窝瘘。ＣＴ显示病灶多
位于左侧颈前三角，低密度、边界不规则，常累及左

侧甲状腺，引起甲状腺肿大、密度减低，左侧梨状窝

变浅或消失，肿块、瘘管、脓腔内可见点状、条状等多

发气体影［１９２０］。临床表现颈深部肿胀或类似化脓

性甲状腺炎症状。内瘘口位于左侧梨状窝，外瘘口

少见，多为继发颈深部感染后脓肿自然溃破或反复

切开引流所致的假性外瘘口，多见于胸锁乳突肌中

下１／３前缘，内镜下梨状窝可见内瘘口。囊内为米
汤样液体，继发感染为脓性分泌物［２０２２］。ＣＴ对于术
前手术方案制定具有重要参考价值。ＣＴ显示病灶
较小的或者单房无分隔的 ＬＭ，可以使用硬化剂注
射治疗，疗效良好；对于囊内有分隔的或者合并有囊

内出血的ＬＭ，硬化剂注射治疗效果很差，而且硬化
剂注射治疗的彻底性和根治性较差，往往需要后期

的多次注射治疗［２３２４］。对于巨大ＬＭ或者合并囊内
出血，危及生命时，如出现呼吸困难，ＣＴ显示气管、
食管受压移位，浸润咽旁间隙、口咽、下咽部的 ＬＭ，
如果使用硬化剂治疗，可能会导致病变区肿胀，加重

呼吸困难，甚至死亡［２５］。这种情况首选开放性手

术，可于术前先行淋巴管瘤穿刺抽液，可以减小肿块

的张力，解决患儿的呼吸梗阻问题，还可以利于术中

插管麻醉及手术操作，防止损伤重要的神经、血

管［１２］。气管切开同时需要考虑到［２６２８］。当 ＣＴ显
示ＬＭ边界不清、广泛浸润或者有重要的神经、血管
（如颈鞘、面动脉、面神经等）被肿瘤包绕时，术者应

该意识到，不可苛求完整剥离，对于粘附在重要神经

血管上的瘤壁可酌情保留［２９３０］。此时联合硬化剂

（如博来霉素、平阳霉素等）灌洗术腔，可破坏残余

囊腔的淋巴管瘤内皮细胞，作为一种补救措施，可降

低术后复发率［２３，３１］。对于无功能障碍或严重美观

受损的ＬＭ，随诊观察可作为一种选择［６，３２］。本组患

儿，术前借助 ＣＴ影像特征，制定个性化治疗方案，
疗效显著。１例行开放性手术，１０例行硬化剂注射，
４６例（８０．７％）行开放手术联合硬化剂灌洗术腔，
２５例行２次及以上手术，随访至今愈合良好。囊内
含清亮淋巴液或淡黄色液体，合并出血时为血性浆

液［３］。本组患儿，２４例囊内容物为淡黄色清亮液
体；３０例合并瘤内出血患儿，内容物为陈旧性血性
液体或含血凝块，与文献描述一致。

综上所述，ＬＭ具有一定的 ＣＴ影像特征性表
现，ＣＴ对于头颈部ＬＭ的诊断及制定治疗方案具有
极其重要的参考价值。临床医生应当熟悉掌握 ＬＭ
和头颈部其他囊性病变的 ＣＴ影像特征，便于临床
工作中及时准确的诊治。
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