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　 　 患者女， ５２ 岁，因头痛 １ 年余，发现颅内占位 １ 个月、主
动脉周围软组织浸润性病变 １０ 余天入院。 患者 １ 年来间断

出现头部胀痛，１０ 余分钟缓解，偶有多饮多尿。 １ 个月前头

痛加重，外院头颅 ＭＲＩ：Ｔ１ 加权成像（ｗｅｉｇｈｔｅｄ ｉｍａｇｉｎｇ， ＷＩ）
显示小脑幕、直窦区见偏低信号 ～等信号不规则肿块，可疑

脑膜瘤。 １０ 余天前于外院行增强 ＣＴ 提示胸腹部主动脉周

围软组织浸润性病变，双肾积水。 实验室检查：血红细胞沉

降率［３１（正常参考值范围：０～２０） ｍｍ ／ １ ｈ］和 Ｃ 反应蛋白水

平［１５．９１（正常参考值范围：０～ ８．００） ｍｇ ／ Ｌ］均升高，血清肿

瘤标志物、肾功能、血管炎抗体、血清免疫球蛋白（ ｉｍｍｕｎｏ⁃
ｇｌｏｂｕｌｉｎ， Ｉｇ）Ｇ 均正常。

为明确脑部、主动脉周围浸润性病变性质，行１８ Ｆ⁃ＦＤＧ
（北京原子高科股份有限公司提供） ＰＥＴ ／ ＣＴ（德国 Ｓｉｅｍｅｎｓ
Ｂｉｏｇｒａｐｈ ｍＣＴ）显像，结果示颅内、主动脉周围病变部位葡萄

糖代谢均异常增高，双肺小叶间隔增厚，双侧股骨和胫骨多发

不均匀高密度灶伴葡萄糖代谢增高（图 １）。 进一步行９９Ｔｃｍ⁃
亚甲基二膦酸盐（ｍｅｔｈｙｌｅｎｅ ｄｉｐｈｏｓｐｈｏｎａｔｅ， ＭＤＰ）（北京原子

高科股份有限公司提供）全身骨显像（德国 Ｓｉｅｍｅｎｓ Ｓｙｍｂｉａ
Ｉｎｔｅｖｏ１６ 型 ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ）：颌面部、脊柱、下肢骨多发对称性骨

盐代谢增高灶（图 ２），结合 ＰＥＴ ／ ＣＴ 结果考虑 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ
病（Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ ｄｉｓｅａｓｅ， ＥＣＤ）可能。 为缓解颅内占位症

状及明确病灶性质，患者于神经外科接受枕后开颅幕下占位

切除术，病理示组织细胞样细胞及梭形纤维细胞样增生，伴
少许多核图顿巨细胞样细胞（图 ３）。 免疫组织化学检查结

果：ＣＤ１６３（＋）、ＣＤ６８（＋）、ＣＤ１ａ（－）、Ｓ⁃１００（－），考虑为组织

细胞样细胞增生性肿瘤样疾病。 结合影像及病理结果最终

确诊为 ＥＣＤ。 术后半年随访，患者头痛消失，无明显多饮多

尿，因个人原因未行 ＥＣＤ 相关治疗及后续检查。
讨论　 ＥＣＤ 是一种罕见的非朗格汉斯细胞组织细胞增

生症（Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ ｃｅｌｌ ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ， ＬＣＨ），中老年人好发，男
女患病比约为 ３ ∶ １［１］ ，病因及发病机制不明，通常需要综合

活组织检查、影像学检查、临床症状和体征来诊断。 ＥＣＤ 以

药物治疗为主，可通过抑制异常细胞增殖、调节免疫、抑制炎

性病变来延缓疾病进展，手术治疗仅限于切除颅内病变或严

重眼眶病变情况下考虑。 ＥＣＤ 预后取决于病变累及器官的

部位、数量及浸润程度。
ＥＣＤ 常引起患者多组织器官受累，骨骼受累最常见，占

８０％～９５％ ［１］ 。 本病例 ＣＴ 以膝关节周围（股骨下段、胫骨上

段）干骺端部位对称性骨皮质和骨髓腔内硬化为主，硬化区

骨质内夹杂溶骨改变，ＰＥＴ ／ ＣＴ 和全身骨显像显示上述部位

葡萄糖及骨盐代谢均对称性异常增高，这些是 ＥＣＤ 累及骨

骼解剖和代谢的特征性改变［１］ 。 此外本例患者骨显像还发

现上下颌骨、脊柱多发骨盐代谢增高灶，检测出 ＰＥＴ 未发现

的异常成骨改变［２］ ，这显示出９９Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 骨显像全身一次显

像以及对成骨性病灶灵敏的优势。 在 ＥＣＤ 累及的骨外表现

中，有 ５０％患者出现神经系统症状和体征，表现为视觉障碍、
小脑共济失调、头痛等，影像上可表现为脑部肿瘤样改变，硬
脑膜、幕上脑实质、脑室旁区域、脑干、小脑均可受累［３］ 。 本

病例以头痛为主要表现，ＭＲＩ 首先发现小脑幕、直窦区肿瘤

样病变，占位主要位于小脑，未见累及下丘脑⁃垂体轴，所以

多饮多尿表现不明显。 ＰＥＴ ／ ＣＴ 半定量测定该占位病变

ＳＵＶｍａｘ为 ３５．４，虽不能完全除外肿瘤，但对诊断细胞增生性

疾病及指导选择病理取样部位起到了提示作用。 本病例亦

具有 ＥＣＤ 导致心血管、呼吸及泌尿系统受累的特征性改变，
表现为主动脉周围软组织浸润性改变（涂层主动脉）伴葡萄

糖代谢增高、双肺小叶间隔增厚、双肾积水及肾周软组织浸

润性改变（即“毛发肾”） ［４⁃５］ 。 ＰＥＴ ／ ＣＴ 全身影像提示了上述

征象，能同时评估骨骼和骨骼外疾病的程度，检测各组织器

官（如骨骼、脑、主动脉、肺、肾等）是否受累，为 ＥＣＤ 的诊断

提供全身脏器代谢和解剖异常变化的信息。 ＰＥＴ ／ ＣＴ 也可以

跟踪疾病变化过程和对治疗的反应，遗憾的是该患者未行

ＥＣＤ 相关治疗及后续检查。 ＥＣＤ 病理学表现主要为泡沫样

组织细胞增生，可伴有图顿巨细胞，免疫组织化学检查示

ＣＤ６８、ＣＤ１６３阳性，ＣＤ１ａ、ＣＤ２０７（Ｌａｎｇｅｒｉｎ）阴性，Ｓ⁃１００也很少
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图 １　 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ 病患者（女，５２ 岁） １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图（箭头示病灶）。 １Ａ． ＰＥＴ 最大密度投影（ＭＩＰ）图；１Ｂ． ＰＥＴ ／ ＣＴ 融合图可

见小脑幕、直窦区 ＦＤＧ 浓聚灶，ＳＵＶｍａｘ ３５．４；１Ｃ． ＣＴ 断层图可见小脑幕、直窦区不规则略低密度影；１Ｄ． ＣＴ 断层图可见双肺小叶间隔增厚；

１Ｅ～１Ｇ． ＰＥＴ ／ ＣＴ 融合图可见主动脉周围软组织浸润性病变，葡萄糖代谢增高，ＳＵＶｍａｘ ５．６；１Ｈ～ １Ｊ． ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图示双侧股骨下段、胫骨

上段骨髓腔内多发不均匀高密度影，葡萄糖代谢增高，ＳＵＶｍａｘ ４．２　 　 图 ２　 同一患者９９Ｔｃｍ ⁃亚甲基二膦酸盐（ＭＤＰ）全身骨显像图（箭头

示病灶）。 可见上颌骨、下颌体部位、双侧股骨下段、胫骨上段和下段、Ｔ２、Ｔ５、Ｔ９ 椎体多发骨盐代谢增高灶

图 ３　 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ 病患者（女，５２ 岁）颅内占位性病变病理

图（ＨＥ ×２００）。 光学显微镜下可见大量组织细胞样细胞增生

（箭头示）

出现阳性［６］ ，本病例病理检查结果与此相符。
鉴别诊断：（１）本病例累及骨骼、肺部及中枢神经系统，

首先要与 ＬＣＨ 相鉴别。 ＥＣＤ 骨骼受累 ＣＴ 表现为骨质增生

和硬化，而 ＬＣＨ 常表现为溶骨性病变，且病理免疫组织化学

ＣＤ１ａ、Ｌａｎｇｅｒｉｎ 阳性。 （２）要与 Ｒｏｓａｉ⁃Ｄｏｒｆｍａｎ 病鉴别。 此病

可累及包括骨骼系统在内的多个组织器官，ＣＴ 可发现纵隔

及肺门淋巴结肿大，骨骼出现溶骨性改变。 （３）进行性骨干

发育不良同 ＥＣＤ 一样，在 ＣＴ 表现为长骨的对称性硬化，但
在全身骨显像表现为四肢长骨摄取弥漫性增高，骨干摄取增

高为主，少累及骨骺及干骺端，ＥＣＤ 则经常累及骨骺及干骺

端［７］ 。
综上所述，ＥＣＤ 临床症状及影像学表现多样，中老年患

者以颅内占位首发症状起病且全身多组织器官出现影像异

常时，应考虑到 ＥＣＤ 的可能。 全身骨显像凭借对成骨性改

变的高灵敏度、长骨对称性代谢增高等特征，联合能提供全

身功能和解剖信息的 ＰＥＴ ／ ＣＴ 影像，可为诊断 ＥＣＤ 提供更为

全面及具有特征性的影像学信息。
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ｗｉｔｈ Ｌａｎｇｅｒｈａｎｓ ｃｅｌｌ ｈｉｓｔｉｏｃｙｔｏｓｉｓ ［ Ｊ］ ． Ｂｒ Ｊ Ｈａｅｍａｔｏｌ， ２０２１， １９４
（６）： １０２４⁃１０３３． ＤＯＩ：１０．１１１１ ／ ｂｊｈ．１７７１２．

［６］ Ｐｅｇｏｒａｒｏ Ｆ， Ｐａｐｏ Ｍ， Ｍａｎｉｓｃａｌｃｏ Ｖ， ｅｔ ａｌ． Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ ｄｉｓｅａｓｅ：
ａ ｒａｐｉｄｌｙ ｅｖｏｌｖｉｎｇ ｄｉｓｅａｓｅ ｍｏｄｅｌ ［ Ｊ］ ． Ｌｅｕｋｅｍｉａ， ２０２０， ３４ （ １１）：
２８４０⁃２８５７． ＤＯＩ：１０．１０３８ ／ ｓ４１３７５⁃０２０⁃０９４４⁃４．

［７］ 潘青青，罗亚平． Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ 病致骨显像双下肢长骨对称性

摄取增高一例［Ｊ］ ．中华核医学与分子影像杂志， ２０１８， ３８（２）：
１２１⁃１２３． ＤＯＩ：１０．３７６０ ／ ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．２０９５⁃２８４８．２０１８．０２．０１２．
Ｐａｎ ＱＱ， Ｌｕｏ ＹＰ． Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ ｄｉｓｅａｓｅ ｗｉｔｈ ｂｉｌａｔｅｒａｌ ｌｏｎｇ ｂｏｎｅ
ｉｎｖｏｌｖｅｍｅｎｔ ｉｎ ｌｏｗｅｒ ｅｘｔｒｅｍｉｔｉｅｓ： ａ ｃａｓｅ ｒｅｐｏｒｔ［Ｊ］ ． Ｃｈｉｎ Ｊ Ｎｕｃｌ Ｍｅｄ
Ｍｏｌ Ｉｍａｇｉｎｇ， ２０１８， ３８（ ２）： １２１⁃１２３． ＤＯＩ：１０． ３７６０ ／ ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ．
２０９５⁃２８４８．２０１８．０２．０１２．

（收稿日期：２０２３⁃１１⁃１５）

·５８６·中华核医学与分子影像杂志 ２０２４ 年 １１ 月第 ４４ 卷第 １１ 期　 Ｃｈｉｎ Ｊ Ｎｕｃｌ Ｍｅｄ Ｍｏｌ Ｉｍａｇｉｎｇ， Ｎｏｖ． ２０２４， Ｖｏｌ． ４４， Ｎｏ． １１


