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　 　 患者男，５２ 岁，因“反复右侧腰痛 ２ 年”于 ２０２３ 年 ３ 月

２７ 日入院。 入院前外院 ＣＴ 检查示双侧肾盂⁃肾盂输尿管移

行处及右侧输尿管上段肿物，双侧肾盏扩张积水，双肾周脂

肪少量浸润，考虑双肾盂输尿管恶性肿瘤（图 １）。

图 １　 伴双侧肾脏集合系统肿物的 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ 病（ＥＣＤ）
患者（男，５２ 岁）胸腹部 ＣＴ 图　 Ａ．平扫 ＣＴ 示双侧肾脏集合系

统肿物 （ 左侧 ４７ ｍｍ × ３１ ｍｍ；右侧 ４１ ｍｍ × ３３ ｍｍ）， ＣＴ 值

３６ ＨＵ（绿箭头示）；Ｂ．增强 ＣＴ 动脉期示双侧肾脏集合系统肿

物（ＣＴ 值 ５４ ＨＵ，绿箭头示），肾周脂肪（“毛肾”，黄箭头示）及
血管受累（蓝箭头示）不明显；Ｃ．增强 ＣＴ 排泄期示双侧肾脏集

合系统肿物（ＣＴ 值 ５６ ＨＵ，绿箭头示），红箭头示肾脏集合系统

尿液分布

患者既往尘肺病史，２ 年前因“双膝关节痛 ７ 年余”于骨

科就诊，诊断为“双下肢远端股骨和近端胫骨骨坏死”。 既往

无高血压及糖尿病病史，实验室检查（括号内为正常参考值

范围）：Ｃ 反应蛋白 １０．５ （＜８．２） ｍｇ ／ Ｌ，白细胞介素⁃６ １５．０３ （＜
５．４１） ｎｇ ／ Ｌ。 入院后行１８ Ｆ⁃ＦＤＧ（由本院 ＰＥＴ ／ ＣＴ 中心生产）
ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像（荷兰 Ｐｈｉｌｉｐｓ Ｉｎｇｅｎｕｉｔｙ ＴＦ），结果示双侧肾盂⁃肾
盂输尿管移行处不规则软组织肿物，右输尿管上段软组织结

节，延迟显像摄取均增高；双肺弥漫性摄取增高病变；垂体窝

结节状摄取异常增高灶；左侧上颌窦壁、颅骨、双侧肱骨、股
骨、胫骨、腓骨及双足诸骨多发斑片状骨质密度增高灶，显像

剂摄取轻度增高（图 ２、３），考虑多系统受累疾病。 经多学科会

诊评估后，在 ＣＴ 引导下行右肾集合系统肿物穿刺活组织检查

（简称活检），病理：间质纤维化伴淋巴细胞和浆细胞浸润，局
灶可见泡沫样组织细胞片状浸润；免疫组织化学检查结果：
ＣＤ６８阳性、Ｓ１００和 ＣＤ１ａ 阴性（图 ４）；分子病理检测到 Ｂ⁃Ｒａｆ 原
癌基因丝氨酸 ／苏氨酸蛋白激酶（Ｂ⁃Ｒａｆ ｐｒｏｔｏ⁃ｏｎｃｏｇｅｎｅ， ｓｅｒｉｎｅ ／

ｔｈｒｅｏｎｉｎｅ ｋｉｎａｓｅ， ＢＲＡＦ）Ｖ６００Ｅ突变，最终诊断为 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ
病（Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ ｄｉｓｅａｓｅ， ＥＣＤ）。

讨论　 ＥＣＤ 是一种罕见的非朗格汉斯细胞组织细胞增生

症，目前全球报道约 ２ ０００ 例［１］。 ＥＣＤ 高发年龄为 ５０～ ７０ 岁，
男性居多（男 ∶女 ＝ ３ ∶１），其特征为泡沫 ＣＤ６８＋ＣＤ１ａ－组织细

胞浸润多个器官［１⁃２］ 。 ＥＣＤ 是多系统疾病，几乎可以影响所

有系统和器官，下肢骨痛是最常见的首发症状（约 ５０％） ［１］ 。
ＥＣＤ 的诊断依据是特征性的临床及影像学表现和组织活检

病理结果，典型的临床及影像学表现包括腿部对称性骨干和

干骺端骨硬化（ＰＥＴ ／ ＣＴ 最明显）、肾周浸润（“毛肾”，ＣＴ 最

明显）、主动脉周围鞘（“鞘样主动脉”，ＣＴ 最明显）、右心房

假瘤（ＭＲＩ 最明显）、皮肤黄瘤等；组织病理结果包括典型泡

沫状或富含脂质的组织细胞伴纤维化，通常伴 Ｔｏｕｔｏｎ 巨细

胞，ＣＤ６８ 或 ＣＤ１６３ 免疫组织化学染色阳性，ＣＤ１ａ 阴性，特别

是检测 ＢＲＡＦＶ６００Ｅ突变（超过 ５０％患者阳性）或丝裂原活化蛋

白激酶通路其他基因突变已成为诊断 ＥＣＤ 的“金标准” ［１］ 。

图 ２　 伴双侧肾脏集合系统肿物的 ＥＣＤ 患者（男，５２ 岁） １８ Ｆ⁃
ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图　 Ａ．最大密度投影图示双侧肺部弥漫性

病变，双侧肱骨、股骨、胫骨、腓骨代谢增高灶；Ｂ～ Ｄ．肾脏轴位

（Ｂ）、冠状位（Ｃ）及矢状位（Ｄ） ＰＥＴ ／ ＣＴ 图像显示双侧肾脏集

合系统代谢异常增高肿物（口服呋塞米并充分水化、排尿后

２ ｈ 延迟显像），ＳＵＶｍａｘ为 ６．５
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图 ３　 伴双侧肾脏集合系统肿物的 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ 病（ＥＣＤ）患者（男，５２ 岁）垂体、肺部和骨骼病灶１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图　 ３Ａ．垂体窝

见结节状显像剂摄取异常增高灶，ＳＵＶｍａｘ为 １３．７，为 ＥＣＤ 累及中枢神经系统的典型表现之一；３Ｂ．双肺见弥漫结节、斑片及团片影，显像剂

摄取轻度增高，ＳＵＶｍａｘ为 ６．４；３Ｃ，３Ｄ．双侧胫、腓骨见多发斑片状骨质密度增高灶，显像剂摄取轻度增高，ＳＵＶｍａｘ为 ３．６　 　 图 ４　 同一患者

右肾集合系统肿物穿刺病理及免疫组织化学检查图（×２００）　 ４Ａ． ＨＥ 染色示间质纤维化伴淋巴细胞和浆细胞浸润，局灶可见泡沫样组织

细胞片状浸润；４Ｂ～４Ｄ．免疫组织化学检测（ＥｎＶｉｓｉｏｎ 二步法）示 ＣＤ６８（＋；４Ｂ）， ＣＤ１ａ（－；４Ｃ）， Ｓ⁃１００（－；４Ｄ）

　 　 ＥＣＤ 典型腹膜后（包括肾脏）受累表现为肾脏周围脂肪

环形浸润（“毛肾”），可延伸至肾盂和近端输尿管周围，引起

上尿路梗阻和肾积水，也可引起肾蒂血管浸润，导致肾动脉狭

窄，引起肾损伤，需与腹膜后纤维化等疾病相鉴别，但腹膜后

病变很少会向内浸润累及肾脏集合系统和（或）输尿管［２⁃４］。
本例 ＥＣＤ 患者的腹膜后表现呈现出一种非典型模式，其影

像学表现为双侧肾脏集合系统局灶性代谢增高的软组织肿

块，伴继发性肾积水。 这与文献中 ＥＣＤ 常引起梗阻性尿路

病变的报道相符［２］ ，印证了其沿尿路蔓延的生物学行为。 然

而，其形态学表现存在显著差异：本例主要表现为局灶性“不
规则肿块”引起尿路梗阻，而非典型的弥漫性“毛肾”样环状

肾周浸润延伸至肾盂和（或）近端输尿管［２⁃３，５］ 。
本例表现在 ＥＣＤ 中相对罕见（既往仅有几例单侧肾脏

孤立性肿块的报道［６⁃７］ ），是导致其初诊被误判为“上尿路恶

性肿瘤”的主要原因。 与此同时，患者长期双膝关节痛（可能

ＥＣＤ 骨骼受累）曾被归因于骨坏死；加上其有尘肺病史，也可

能掩盖 ＥＣＤ 的肺部浸润。１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像在本例诊断

中起到了关键作用，不仅确认了泌尿系肿块的代谢活性，而
且一次性揭示了特征性的多系统受累模式：包括双侧对称性

长骨骨硬化代谢增高、垂体窝高代谢结节以及双肺弥漫性代

谢增高影，从而将鉴别诊断从局部肿瘤转向全身性疾病，强
烈提示了全身性疾病（如 ＥＣＤ）的可能。

综上所述，ＥＣＤ 经典腹膜后受累表现为肾脏周围脂肪环

形浸润，也可向肾脏集合系统内浸润，引起双侧肾脏集合系

统肿物，需与上尿路恶性肿瘤相鉴别，避免误诊。
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ｐａｌｅｓｔｉｎｅ ａｎｄ ａ ｒｅｖｉｅｗ ｏｆ ｔｈｅ ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ［Ｊ］ ． Ａｍ Ｊ Ｃａｓｅ Ｒｅｐ， ２０２３，
２４： ｅ９４１９１２． ＤＯＩ：１０．１２６５９ ／ ＡＪＣＲ．９４１９１２．

（收稿日期：２０２５⁃１１⁃１８）

·４９４· 中华核医学与分子影像杂志 ２０２６ 年 ８ 月第 ４６ 卷第 ８ 期　 Ｃｈｉｎ Ｊ Ｎｕｃｌ Ｍｅｄ Ｍｏｌ Ｉｍａｇｉｎｇ， Ａｕｇ． ２０２６， Ｖｏｌ． ４６， Ｎｏ． ８




