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􀅰腹部影像学􀅰
ErdheimＧChester病泌尿系统受累CT影像学表现

吴哲,江国露,高慧,孙昊,金征宇

【摘要】　目的:ErdheimＧChester病(ECD)诊断依赖临床、影像及组织病理学结合.本文主要探讨

ECD患者泌尿系统受累 CT 影像学特征.方法:分析北京协和医院２０１４年１月－２０１９年９月确诊

ECD４１例患者(男２５例,女１６例;年龄４~６３岁,３９．２±１７．１岁)腹盆部 CT 图像,研究其泌尿系统影

像学特征,包括病灶形态、密度、累及部位及强化特点等.结果:４１例患者２１例累及泌尿系统.腹部

CT示２１例患者肾脏受累,１５例患者输尿管受累,８例患者肾动脉受累.２例患者临床表现尿崩症,１１
例患者肾积水.本研究１４例(１４/２１)ECD 患者发现特有肾周软组织浸润影像学表现,呈典型“卷发

征”.结论:泌尿系统是ECD患者常累及系统之一,对于腹部CT出现肾周软组织浸润患者即使未出现

泌尿系统相关临床症状也应考虑ErdheimＧChester病.
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CTimagingfindingsofurinarysysteminvolvementinErdheimＧChesterdisease　WUZhe,JIANGGuoＧ
lu,GAO Hui,etal．FushunCentralHospitalofLiaoningProvince,RadiologyDepartment,１１３００６

【Abstract】　Objective:ThediagnosisofErdheimＧChesterdiseasedependsonthecombinationof
clinical,imagingandhistopathology．ThispapermainlydiscussestheCTimagingfeaturesofurinary
systeminvolvementinpatientswithECD．Methods:TheabdomenCTimages４１ECDpatients(２５
males,１６females;aged４－６３years,３７．２±１７．１years)inPekingUnionMedicalCollegeHospital
fromJanuary２０１４toSeptember２０１９wereanalyzedretrospectively,andtheimagingfeaturesofurinaＧ
rysystem,includingtheshape,density,involvedsiteandenhancementcharacteristicsofthelesions,

werestudied．Results:TwentyＧonepatientswereinvolvedtheurinarysystem．AbdominalCTshowed
renalinvolvementin２１patients,ureterinvolvementin１５patients,andrenalarteryinvolvementin８
patients．Theclinicalmanifestationsof２patientswerediabetesinsipidusand１１patientswerehydroneＧ
phrosis．Theuniqueimagingfindingsofperirenalsofttissueinfiltration werefoundin１４(１４/２１,

６６．７％)patientswithECD,whichshowedatypical＂hairykidney＂sign．Conclusion:Urinarysystemis
oneofthemostcommonsystemsinpatientswithECD．ForpatientswithperirenalsofttissueinfiltraＧ
tioninabdominalCT,ErdheimＧchesterdiseaseshouldbeconsideredeveniftherearenoclinicalsympＧ
tomsrelatedtourinarysystem．

【Keywords】　ErdheimＧchesterdisease;Tomography,XＧraycomputed;Kidney;Ureter;Renal
artery

　　ErdheimＧChester病(ECD)是一种原发性非朗格

汉斯组织细胞增生症,由JakobErdheim 和 William
Chester于１９３０年首次报道,２０１６年世界卫生组织将

其归为起源于髓系组织细胞肿瘤[１,２].ECD可累及全

身任何组织器官,其临床表现由肿瘤组织细胞浸润和

无法控制炎症引起[３,４].骨痛、中枢性尿崩症及双侧

突眼为ECD临床特征,但患者大多呈单一器官受累或

者多系统受累,表现广泛、缺乏足够特异性,常出现诊

断延迟或误诊情况,最终引起致命性损伤.此外,ECD
患者病程初期及进展过程中常无任何明显临床表现,
而其影像学表现往往先于临床症状出现且骨骼系统

“补丁”征、循环系统“涂层主动脉征”及肾脏“卷发征”
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为ECD影像学特征,所以 ECD患者影像学表现在其

诊疗过程中不可或缺[４,５].

ECD为罕见病例,目前病例约５００例[１]且大多为

病例报道缺乏对ECD患者大量单个或多个系统影像

学描述.本研究通过分析 ECD 患者泌尿系统受累

CT影像表现从而提高 ECD 患者临床诊断准确率对

治疗及预后给予指导.

材料与方法

１􀆰患者基本资料

分析２０１４年１月－２０１９年９月在北京协和医院

综合临床、影像及病理确诊为 ECD４１例患者,男２５
例,女１６例,年龄范围４~６３岁,中位年龄(３７．２±
１７．１)岁.从中筛选出累及泌尿系统２１例患者作为研

究对象,男１１例,女１０例,男女比例接近１:１;年龄范

围４~６０岁,中位年龄(４１．８±１６．９)岁.

２􀆰检查方法

２１例泌尿系受累患者均行全腹部 CT 检查.使

用德国西门子双源双能量 CT(Somatom Definition
Flash),患者取仰卧位,先行常规腹部屏气定位相,然
后行腹部平扫.平扫参数:开启实时动态曝光剂量调

节(CareDose４D),管电压１２０kVp,球管旋转时间

０．５s,准直１２８mm×０．６mm,螺距０．９,重建层厚和间

距均为１mm.１４例患者接受全腹部 CT 增强检查,
扫描范围均为膈顶至盆底水平.增强检查前４５min
内嘱咐患者饮水约１０００mL 并憋尿以充盈膀胱.平

扫后在患者肘前静脉埋置１８G 套管针,采用高压注射

器注入约１００mL非离子型对比剂,速度４．５~５mL/s,
皮质期 利 用 CT 示 踪 软 件 在 腹 主 动 脉 阈 值 达 到

１００HU时自动延迟７s触发扫描,注射完对比剂后再

以同等速度注射１００mL０．９％氯化钠溶液.延迟７５s
行肾实质期双能量扫描.扫描参数:A、B 球管管电

压/管电流分别为 Sn１４０kVp/１７８mAs和１００kVp/

２３０mAs,球管旋转时间０．５s,准直３２mm×０．６mm,
螺距０．９,视野 ３３０mm,双能量图像构成比为 ０．５
(Sn１４０kVp和１００kVp数据比率分别为５０％,通过

后处理计算合成１２０kV 图像),自动重建层厚和间距

均为 １ mm,KERNEL D３０f 中 度 平 滑,得 到 Sn
１４０kVp、１００kVp和后处理合成１２０kV共３组图像.
排泄期Flash大螺距扫描在对比剂注射完毕后延迟

５５０s实施,排泄期 Flash大螺距扫描参数:开 Care
Dose４D,管电压１００kVp,球管旋转时间０．２８s,准直

１２８mm×０．６mm,螺距３．０,重建层厚１mm,重建间

距１mm,KERNELD３０f中度平滑.２１例患者CT影

像图像对１４例全腹部 CT 增强患者病灶行 CT 值动

态监测,以便排除容积效应干扰造成 CT 值测量误差

出现.

结　果

１􀆰CT平扫

确诊 ECD４１ 例患者 ２１ 例患者 泌 尿 系 统 受 累

(表１).其中肾脏受累２１例,输尿管受累１５例,肾动

脉受累８例.肾脏体积增大６例(双侧５例,单侧１
例),肾实质密度减低１例,肾盂、肾盏扩张积水１１例

(双侧１０例,单侧１例).双侧肾周稍低软组织密度影

包绕１４例,CT影像具有一定特征性,呈双侧对称性、
“闭环状态”软组织增厚,边缘欠规整,呈星芒状,似“卷
发征”样改变,平扫即可观察到病灶密度均匀,CT 值

１８~３９HU,未见出血、坏死、囊变及钙化,与肾实质分

界欠清晰(图１).肾窦内见与肾周病灶成分相似絮状

软组织密度影１３例(双侧１１例,单侧２例,图２、３),
输尿管起始部管壁增厚、毛糙,似鞘样包裹１１例(图

３,双侧９例,单侧２例),输尿管上段扩张４例(双侧３
例,单侧１例).肾动脉开口处狭窄８例(双侧８例,单
侧０例).肾结石５例(双侧２例,单侧３例).

表１　２１例患者泌尿系统受累影像学特征和人口统计学

累及器官及影像学表现 病例数目(n＝２１)
肾 ２１(２１/２１)
肾实质密度减低(单侧) １(１/２１)
肾窦软组织浸润 １３(１３/２１)
　双侧 １１(１１/２１)
　单侧 ２(２/２１)
肾周软组织浸润 １４(１４/２１)
　双侧 １４(１４/２１)
　单侧 ０(０/２１)
肾盂、肾盏扩张积水 １１(１１/２１)
　双侧 １０(１０/２１)
　单侧 １(１/２１)
输尿管 １５(１５/２１)
输尿管壁起始部管壁增厚 １１(１１/２１)
　双侧 ９(９/２１)
　单侧 ２(２/２１)
输尿管上段扩张 ４(４/２１)
　双侧 ３(３/２１)
　单侧 １(１/２１)
肾动脉开口处狭窄 ８(８/２１)
　双侧 ８(８/２１)
　单侧 ０(０/２１)
肾结石 ５(５/２１)
　双侧 ２(２/２１)
　单侧 ３(３/２１)

２􀆰CT增强

肾周浸润患者病灶平扫呈不规则、低密度“闭环

状”软组织密度影,呈典型卷发征,肾周筋膜增厚;增强

扫描病灶呈轻度强化.病灶平扫、皮质期、实质期及排

泄期４期 CT 值分别为(３２±７)HU、(４２±１１)HU、
(５７±１３)HU、(６０±１２)HU.

讨　论

ErdheimＧChester病最初被描述为类脂样肉芽肿,
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图１　男,４５岁.a)平扫轴面示双侧肾周“闭环状”(箭)不规则形软组织低

密度影,环绕肾周围,呈典型“卷发征”(箭)改变,CT 值约３５HU,略低于

肾实质密度;b)皮质期CT值约４５HU,病灶呈轻度强化;c)实质期肾周病

灶CT值约６９HU,病灶进一步中度强化;d)排泄期病灶 CT 值约５８HU,
仍呈中度强化.

同一层面实质期轴面图示双侧肾周软组织“卷发征”样改变;双侧肾窦受累,左侧为著,肠系膜上动脉周围软

组织包绕.　图３　女,４８岁,a)皮质期冠状面示双侧输尿管近端受累,呈软组织密度影,输尿管管壁增厚、
毛糙;b)皮质期冠状面示双侧肾窦受累,肾窦内软组织密度影;c)肾动脉 VR 图示双侧肾动脉起始部狭窄

(箭);d)肾动脉 MIP示双肾动脉起始部狭窄(箭).

图２　女,４０岁.a)皮质期冠状面

示肾周“卷发征”(箭)双侧肾窦受

累,左侧为著;b)实质期冠状面 CT
图示肾周“卷发征”(箭)轻度强化,

CT值约６１HU;c)皮质期轴面图示

肾周及肾窦受累,同时见肠系膜上

动脉轴面软组织包绕(箭);d)分别

１９７２年Jaffe首次将其命名为 ECD,最新组织细胞分

类将ECD归为组织细胞肿瘤“L”
组中不确定细胞组织细胞增生症

类别[６].ECD细胞组成和临床表

现具有异质性,一方面组织学上并

不总是显示典型泡沫组织细胞浸

润[４];另一方面,临床上病变范围

从惰性局灶性骨骼病变到骨外多

系统受累[７],无特异性.指南及专

家共识要求临床、放射学及组织学

检查结果相结合以诊断 ECD[８].
本文主要研究２１例患者泌尿系统

影像学表现.
首先泌尿系统受累是ECD骨

外最常见影像学表现之一[７],肾周

软组织浸润为ECD最常见腹膜后

受累形式[９].本研究２１/４１患者

影像表现为泌尿系受累,其中１４/

２１肾周浸润呈“卷发征”样改变.
北京协和医院在２０１９年１月前报

道研究样本为２８例,肾脏累及比例８/２８[１].随着临
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床、病理、及影像诊断水平提高ECD确诊率明显提高,
泌尿系统受累发生率也明显高于先前认识.CT常作

为ECD患者泌尿系统评估首选方式[９],本研究采用影

像学检查方法皆为 CT.在 ECD 患者影像学表现中

肾脏“卷发征”具有独特代表性,其描述是在肾囊和肾

筋膜之间延伸纤维组织肾周隔带相关增厚[１０].CT特

征表现为肾周低密度灶,不规则形状软组织肿块包绕,
增强扫描后轻中度强化.部分病例呈肾周浸润向肾

窦、近端输尿管延伸从而导致肾积水[７].本研究数据

中腹部增强CT图像表现为肾周不规则、“闭环状”低
密度软组织浸润,增强扫描轻中度强化,与文献报道一

致.此外,我们样本中所有肾周软组织呈完全性包裹

肾脏表现,未见局限性包裹状态病例.１３例肾窦软组

织浸润患者中１１例合并肾周软组织浸润,符合肾窦异

常软组织来源于肾周浸润延伸考虑.
其次本研究中泌尿系受累部位双侧占比分别为:

肾周(１４/１４)、肾窦(１１/１３)、输尿管(９/１１)及肾动脉

(８/８),可见ECD累及泌尿系器官具有明显双侧对称

性.本研究中输尿管及肾动脉软组织浸润部位均为开

口处,所以笔者认为 ECD具有累及输尿管、肾动脉近

端特点.ECD最常累及输尿管中段和远端[１１]与本研

究存在一定出入.
此外,本研究中需要注意是临床表现为尿崩症的

两例患者.大约１/５患者在于疾病开始时出现 DI(尿
崩症)症状[１２].尿崩症是 ECD患者常见一种中枢神

经系统表现,其发病机制是通过 CNS浸润性破坏垂

体Ｇ下丘脑轴来发展这一过程,而不是作为肾积水或其

他肾源性原因表现[１３].成人与儿童ECD患者神经系

统受累表现差异,成人患者(２５％~５０％)多表现为眼

部浸润如突眼、凝视等,而儿童患者(５４．５％)多表现为

多饮,多尿等[１４].本组２例尿崩症患者垂体及泌尿系

统均有受累.
本研究为回顾性研究,仅分析了ECD患者泌尿系

统CT表现,未分析同一患者其他系统影像表现和采

用其他影像学成像方法,也无详细临床及组织学分析.
临床上ECD肾脏受累患者常需要同肾脏其他疾病如

肾癌、肾盂癌等肿瘤相鉴别,我们仍需要掌握不同影像

技术下疾病表现,从而进行鉴别诊断[１５Ｇ１６],希望在以后

研究中可完善本研究不足之处.
综上所述,ECD 常见于成年人,累及泌尿系统器

官有肾脏、输尿管和肾动脉,分别具有一定影像学特

征.病灶多为双侧对称性分布,其中肾脏受累时主要

表现为肾周“闭环状”软组织浸润,呈典型“卷发征”样
改变,平扫时与肾实质密度近似,无明显分界,增强扫

描呈轻中度强化.输尿管及肾动脉受累管壁呈“鞘样”
改变.所以,识别ECD患者泌尿系统影像学表现至关

重要,提高疾病诊断准确率有助于干预逆转或延迟肾

功能衰竭及ECD其他并发症.
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