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　 　 患者男，５１岁，间断性肠梗阻 ２ 年余，伴体质量减轻 １５ ｋｇ。
患者 １ 周前无明显诱因出现反酸呕吐，伴腹胀、阵发性腹部

绞痛及肛门停止排气排便。 急诊腹盆腔 ＣＴ 检查示十二指肠

近端梗阻伴胃及十二指肠扩张积液、左上腹多发小肠肠壁增

厚、腹盆腔积液和渗出，临床诊断为肠梗阻。 予胃肠减压等

对症治疗后，于 ２０２１ 年 ７ 月 ２２ 日行“腹腔镜探查术＋肠粘连

松解术＋十二指肠⁃空肠吻合术”，术中见腹腔内广泛粘连，小
肠肠管无明显扩张，小肠肠管、结肠系膜上可见脂肪样爬行，
系膜多发硬化，术中快速病理提示（小肠壁）纤维胶原组织增

生伴淋巴细胞浸润及泡沫样组织细胞反应增生（图 １）。 术

后病理免疫组织化学结果示：广谱细胞角蛋白 ＡＥ１ ／ ＡＥ３
（－），ＣＤ６８（＋），ＣＤ１α（－），ＣＤ２０７（Ｌａｎｇｅｒｉｎ； －），Ｓ⁃１００（ －），
细胞增殖核抗原 Ｋｉ⁃６７（＋，１％）。 出院后 １ 周，患者因“纳差

伴呕吐、腹胀 ２ ｄ”再次入院，临床拟诊肠梗阻，予抗感染治

疗、鼻肠管减压等对症治疗。 复查腹盆部增强 ＣＴ 示：（１）十
二指肠降段、水平段扩张积液，多发小肠肠壁增厚、肠腔扩张

（考虑不全性肠梗阻），腹腔系膜大量渗出性改变，腹盆腔大

量积液；（２） 多发骨质密度异常，考虑转移可能，建议行

ＳＰＥＣＴ 骨显像；（３）左下肺心脏⁃脊柱旁团片状影；（４）两肺大

量条索状阴影，广泛对称，考虑自身免疫性疾病；（５）心包腔

少量积液；（６）两侧肾盂增粗伴软组织密度影。
遂行９９ Ｔｃｍ ⁃亚甲基二膦酸盐 （ｍｅｔｈｙｌｅｎｅ ｄｉｐｈｏｓｐｈｏｎａｔｅ，

ＭＤＰ；上海欣科医药有限公司苏州分公司提供）全身骨显像

（德国 Ｓｉｅｍｅｎｓ Ｓｙｍｂｉａ Ｔ６ 型 ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ）示：下颌骨、双侧桡

骨、双侧股骨中下段及胫骨对称性弥漫性显像剂异常浓聚，
干骺端浓聚尤为明显，以股骨及胫骨为主，考虑 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃
Ｃｈｅｓｔｅｒ 病（Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ ｄｉｓｅａｓｅ， ＥＣＤ）可能（图 ２）。 结合

患者病情、全身骨显像、多次腹盆腔 ＣＴ 及免疫组织化学等结

果，会诊考虑符合以肠梗阻为首要症状的 ＥＣＤ。 予激素治疗

后，患者腹部症状减轻，一般状况改善后出院。 后随访再次

行９９ Ｔｃｍ⁃ＭＤＰ 骨显像 （德国 Ｓｉｅｍｅｎｓ Ｓｙｍｂｉａ Ｉｎｔｅｖｏ Ｂｏｌｄ 型

ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ），见双侧桡骨、双侧股骨下段及双侧胫骨干骺端

对称性显像剂异常浓聚，与治疗前相仿；下颌骨显像剂摄取

轻度增高，较治疗前减低（图 ３）。
讨论 　 ＥＣＤ是１种罕见的系统性非朗格汉斯细胞组织

图 １　 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ 病患者（男，５１ 岁）小肠肠壁离体标本的

病理检查图（ＨＥ ×１００）。 可见大量富含脂肪空泡的组织细胞

浸润及散在炎性细胞聚集

细胞增生症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ ｃｅｌｌ ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ， ＬＣＨ），病因不明，
目前其诊断标准为基于临床表现及影像学特征的病理学证

实［１］ 。 ＥＣＤ 通常累及四肢长骨的骨干和干骺端，半数以上患

者有骨外表现，如心血管系统、呼吸系统、腹膜后、肾脏、消化

道、眼眶、皮肤等，以胃肠道受累为主要临床表现的病例少

见。 骨骼病变表现多为骨痛，ＣＴ 上以股骨远端及胫骨近端

为主的对称性骨皮质增厚及骨髓腔硬化为主，骨显像表现为

中下肢长骨远端对称性显像剂异常浓聚。 心血管系统的特

征性改变为胸腹主动脉及其分支的环状软组织浸润（主动脉

鞘）；亦可见心包积液、心包增厚、右心房占位等其他表

现［１⁃２］ 。 呼吸系统受累以慢性炎性反应、弥漫性间质浸润为

主［２］ 。 腹膜后受累特征表现为肾周软组织浸润（肾脏“毛发”
征）、腹膜后纤维化及淋巴结增大。 胃肠道表现除反酸呕吐、
体质量减轻等非特异性症状外，光学显微镜下可见黄色肉芽

肿样组织（包括泡沫组织细胞、少量巨细胞和慢性炎性反应细

胞混合浸润）。 ＥＣＤ 活组织检查首选部位是皮肤病变（主要是

黄斑瘤）或肾周组织［２］，病变组织细胞为富含脂质的非朗格汉

斯细胞伴泡沫状组织细胞及纤维化，ＣＤ６８、ＣＤ１６３、ＸⅢα 因子

表达阳性，而 ＣＤ１α、Ｓ⁃１００、ＣＤ２０７（Ｌａｎｇｅｒｉｎ）表达阴性。 本例

患者首发肠梗阻症状，术中病理活组织检查结果与此相符。
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图 ２　 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ 病患者（男，５１ 岁）治疗前９９Ｔｃｍ ⁃亚甲基二膦酸盐（ＭＤＰ）全身骨显像示下颌骨、双侧桡骨、双侧股骨下段及双侧胫骨

干骺端显像剂异常浓聚　 　 图 ３　 同一患者治疗后影像学检查图。 ３Ａ．全身骨显像示双侧桡骨、双侧股骨中下段及胫骨显像剂摄取与治

疗前相仿，下颌骨显像剂摄取较治疗前减低；３Ｂ． ＣＴ 图像示骨皮质增厚，下颌骨骨质密度增加，双侧股骨、双侧胫骨骨髓腔见斑片状致密

影；３Ｃ． ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 融合图像示下颌骨、双侧股骨、双侧胫骨显像剂摄取异常增高

　 　 本例患者以胃肠道非特异性症状起病，其骨骼、心血管、
肺部、腹膜后表现，组织病理学，骨显像结果均与文献报道一

致［１⁃２］ ，但无骨外摄取征象。 ＥＣＤ 的慢性炎性反应伴纤维化

表现需要和免疫球蛋白 Ｇ４ 相关性疾病（ ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎ Ｇ４⁃
ｒｅｌａｔｅｄ ｄｉｓｅａｓｅ， ＩｇＧ４⁃ＲＤ）相鉴别：（１） ＩｇＧ４⁃ＲＤ 腹膜后纤维

化倾向于主动脉前外侧，包裹下腔静脉和远端输尿管；ＥＣＤ
的腹膜后浸润倾向于肾周间隙、主动脉周围区域。 （２） ＩｇＧ４⁃
ＲＤ 多系统表现相较于 ＥＣＤ 缺乏长骨受累、中枢神经系统实

质病变和心肌浸润。 （３） ＩｇＧ４⁃ＲＤ 病理学表现为大量淋巴

浆细胞浸润在 ＩｇＧ４ 阳性表达的浆细胞周围和闭塞性静脉

炎［２⁃３］ 。 ＥＣＤ 患者骨显像的特征性表现是四肢长骨对称性显

像剂摄取异常增高，但需要注意与肺性肥大性骨关节病、进
行性骨干发育不良等相鉴别。 肺性肥大性骨关节病为肺癌

的伴随症状之一，骨显像表现为四肢长骨骨皮质的摄取异常

增高多呈“轨道”征或“双条”征，肺癌原发病灶切除后其骨

骼表现可随之消失。 进行性骨干发育不良也表现为四肢长

骨对称性显像剂摄取增高，但以骨干摄取为主，很少累及干

骺端［４］ 。 作为组织细胞疾病，ＥＣＤ 还需要与 ＬＣＨ 相鉴别，
ＬＣＨ 的不同点在于：（１）好发于颅骨、脊椎等扁骨的溶骨性

病变；（２）腹部受累较 ＥＣＤ 多见，但胃肠道影像学表现相似；
（３）组织病理学检查可见 ＬＣＨ 细胞“咖啡豆”样核及纵向核

槽，免疫组织化学检测结果不同于 ＥＣＤ，ＣＤ１α、 Ｓ⁃１００ 和

ＣＤ２０７（Ｌａｎｇｅｒｉｎ）表达阳性［３］ 。
ＥＣＤ 的预后欠佳，目前治疗多为干扰素⁃α 和聚乙二醇

干扰素⁃α，其次为丝氨酸 ／苏氨酸激酶抑制剂等，但方法及剂

量选择取决于疾病的严重程度和受累器官［１］ 。
本例患者并没有明显骨痛症状，表现为反复发作非特异

性肠梗阻症状，临床多次行对症治疗及手术治疗，ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ
全身骨显像表现给临床诊断提供了重要线索，遗憾的是该患

者未进行１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像。 在 ＥＣＤ 的诊断及治疗中，
核医学显像可以协助诊断及鉴别诊断，探查多系统累及范围

并评估其预后及疗效。
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