
鉴别，由于血管瘤出血后含铁血黄素的沉积，在病灶周围常有

环形的短Ｔ２ 信号，增强明显而均匀强化，有助于两者的鉴别。
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图１　全景片示右侧下颌骨磨牙

区多发囊状骨质破坏缺损（箭）。

图２　胸片示左侧第５叉状肋

（箭）。　图３　头颅ＣＴ示大脑

镰及小脑幕钙化（箭）。

　　基底细胞痣综合征（ｂａｓａｌｃｅｌｌｎｅｖｕｓｓｙｎｄｒｏｍｅ，

ＢＣＮＳ）又名Ｇｏｒｌｉｎ综合征、多发性基底细胞癌、痣样基

底细胞癌、多囊瘤、痣样基底细胞瘤综合征等［１］，是由

易恶变为基底细胞癌的多发性基底细胞痣、多发颌骨

囊肿、脊柱和肋骨畸形、颅内钙化以及其他缺陷所组成

的一种复杂少见的综合征。

病例资料　患者，男，１８岁，学生，右侧颌面部反

复肿胀５年，曾口服消炎药可缓解。查体：发育正常，

智力正常，右足底可见褐色小凹陷，患者无家族史。

影像检查资料：曲面断层片见右侧下颌角磨牙区

可见多发囊状骨质破坏缺损区，考虑多发囊肿（图１）；

胸片可见左侧第５叉状肋（图２）；头颅ＣＴ见大脑镰及

小脑幕广泛钙化（图３）。患者右侧下颌骨囊肿行手术

治疗，术中见囊内大量豆渣样物，病理诊断：多发性角

化囊肿（右侧下颌骨）。

讨论　ＢＣＮＳ的发病机制尚不完全清楚，大多认

为是一种常染色体显性遗传性疾病，其外显率和表现

度不同，有家族史，也可散发［２］，为一种罕见的综合征，其发病

率为１／５６０００
［３］，男女发病比例约３∶１。本综合征目前已知有

皮肤、骨骼、眼、神经、生殖等６个主要器官系统，其中以多发基

底细胞痣、颌骨囊肿、手掌或足底角化不良和骨骼异常最多见。

一般认为，只要有３项符合即可诊断本征
［２］。①皮肤改变：为

在儿童期或青春期在暴露或非暴露区皮肤出现多发性痣样基

底细胞痣或皮肤多发性良性囊肿和肿瘤，如上皮囊肿、脂肪瘤、

纤维瘤等；②足跖和手掌皮肤角化不良：足跖和手掌皮肤角化

不良性小窝，常见于儿童和青春期，数目多，直径０．１～０．３ｃｍ。

因皮肤角质缺损，毛细血管扩张，故呈红色，加压变白。其原因

是表皮基底细胞分化为棘细胞，角质形成过程中的酶功能缺陷

所致；③多发性颌骨囊肿：以下颌骨角化囊肿多见，是Ｘ线检查

最突出的临床表现；④骨骼系统异常：包括肋骨分叉，掌和拇指

骨末节缩短、脊柱后凸、侧凸或骨性结合等；⑤其它：可有先天

性脑积水、硬脑膜钙化、隐睾、先天失明、发育迟缓、脉络膜裂和

视神经缺陷等。

本例患者符合后４项改变，可诊断为ＢＣＮＳ，追问无家族

史，应为散发病例。由于本病表现度不同，症状表现各异，影像

学检查有重要价值，临床遇见儿童和青少年患有颌骨囊肿的病

例，需怀疑与本病有关，应做相关影像检查以提供充足的诊断

依据。
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