多层螺旋CT对原发性肾上腺淋巴瘤的诊断价值

(附4例报告并文献复习)
     曹代荣 吴小丽 刘颖 邢振
【摘要】  目的 探讨原发性肾上腺淋巴瘤的CT表现。  资料与方法 回顾性分析4例确诊为原发性肾上腺淋巴瘤患者的CT影像学资料。  结果 本组中双侧病灶3例，单侧病灶1例，共计7侧病灶；瘤体较大，长径5.6～7.8cm，平均6.3cm；边界清晰6例，边界不清1例；肾上腺明显增粗伴局部肿块4侧，肾上腺轮廓消失、呈不规则形3侧；CT平扫密度均匀6例，密度不均匀1例；行双期增强扫描，均匀强化5例，不均匀强化2例，其中1例病灶内见不规则无强化区。  结论 原发性肾上腺淋巴瘤的CT表现具有一定特征性，据此可提示诊断。
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【Abstract】Objective  To explore multiple-detector row CT findings of primary adrenal lymphoma.   Materials and Methods  The multiple-detector row CT image data of 4 cases with primary adrenal lymphoma proved by pathology was analyzed retrospectively.   Results  There were 7 lesions including 3 bilateral lesions and 1 unilateral lesions , maximum diameter of lesions was 5.6 cm～7.8 cm, with a mean diameter o f 6.3 cm. 6 lesions had clear margin and the other was poorly circumscribed. 4 lesions keeped adrenal shape and 3 lesions were showed as irregular mass. Most lesions presented as homogeneous density on noncontrasted CT and showed homogeneous enhancement with CT contrast. In 2 lesions of heterogeneous enhancement, one contained necrosis or cystic part without enhancement.   Conclusion  CT scan is useful for prompting primary adrenal lymphoma diagnosis .
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肾上腺淋巴瘤分为原发性和继发性，原发性肾上腺淋巴瘤( primary adrenal lymphoma, PAL) 相对罕见。笔者搜集 2007年1月至2011年5月期间4例经组织病例证实的原发性肾上腺淋巴瘤患者的CT影像资料，通过分析其影像学特征并复习相关文献，探讨多层螺旋CT对原发性肾上腺淋巴瘤的诊断价值。

1 资料与方法

本组4例PAL中，男性3例，女性1例；年龄35～68岁，平均年龄53岁；1例为体检偶然发现，另3例分别因发热、中上腹部疼痛、左侧腰腿痛入院后检查发现；血浆乳酸脱氢酶升高2例；血浆促肾上腺皮质激素升高1例。
采用Toshiba16层Aquilion或Toshiba 320排Aquilion One多层螺旋CT扫描机，120 kV，200mA或350mA，0.5s /圈，矩阵512×512。患者取仰卧位，层厚和层间距均为3mm。4例均行CT平扫及增强扫描， 以肘前静脉为注射部位， 使用非离子型对比剂碘必乐(300 mgI /ml)，注射流率为3.5ml/s，剂量为1.5ml/kg。注射对比剂35 s～40s后行动脉期扫描，2 min后行实质期扫描。获得原始数据后重组出层厚为1mm的薄层图像，层间距为1mm，并行冠状面多平面重组( MPR)。

由两位对临床病史不知情的高级职称医师(从事CT诊断工作10年以上) 单独阅片，综合出一致意见。观察内容包括双侧肾上腺病变的形态、大小、边缘、密度及强化方式等。

2 结果
本组病例经手术或穿刺组织病理证实为非霍奇金肾上腺淋巴瘤，行全身18F-FDG PET/CT显像检查，显示肾上腺或肾上腺区占位伴FDG异常高代谢，并排除其他组织及器官受累；行外周血或骨髓检查，排除同细胞型白血病。双侧病灶者3例，单侧病灶者1例，共计7侧病灶；肿瘤较大，长径5.6～7.8cm，平均6.3cm；边界清晰6例，边界不清1例；肾上腺明显增粗伴局部肿块4侧，肾上腺轮廓消失、呈不规则形3侧；CT平扫密度均匀6例，密度不均匀1例；行双期增强扫描，均匀强化5例，不均匀强化2例，其中1例病灶内见不规则无强化区。其中1例双侧病灶患者化疗后4个月复查示双侧肾上腺肿块体积明显缩小，双侧肾上腺形态可见。
本组4 例PAL的 CT 表现见表1。
表1  4例原发性肾上腺淋巴瘤患者的CT表现

	病例
	病灶侧
	最大径
	边界
	密度
	CT值
	强化方式
	动脉期CT变化值
	实质期CT变化值

	
	
	
	(cm)
	
	
	（Hu）
	
	（Hu）
	（Hu）

	1
	双侧
	左
	7.7
	清晰
	均匀
	24
	均匀
	24
	37

	
	
	右
	5.9
	清晰
	均匀
	27
	均匀
	17
	31

	2
	双侧
	左
	5.6
	清晰
	均匀
	41
	均匀
	10
	39

	
	
	右
	5.5
	清晰
	均匀
	35
	均匀
	14
	42

	3
	双侧
	左
	7.8
	清晰
	不均匀
	26～37
	不均匀
	6～16
	25～43

	
	
	右
	6.1
	清晰
	均匀
	41
	均匀
	12
	42

	4
	单侧
	左
	5.6
	模糊
	均匀
	46
	不均匀
	　25～39
	27～44


3 讨论

3.1 PAL的病因、病理及临床表现

PAL是指双侧或单侧肾上腺非霍奇金淋巴瘤，不伴有淋巴结增大、无同细胞型白血病和结外器官的受侵(((。本组病例不但经组织病理证实，而且行全身18F-FDG PET/CT显像确定病灶局限于肾上腺或肾上腺区并排除其他组织及器官受累，行外周血或骨髓检查排除同细胞型白血病。因此，本组病例诊断为原发性肾上腺淋巴瘤是准确可靠的。
在非霍奇金淋巴瘤中，累及肾上腺者多达25％，但PAL仅约占结外淋巴瘤的3％。PAL的病因学尚不清楚，由于正常肾上腺组织不含有淋巴组织，部分学者认为PAL可能与自身免疫性肾上腺炎有关；亦有部分学者推测PAL可能起源于造血细胞，免疫功能减退可能是重要的发病因素(((。PAL的病理类型以弥漫性大B细胞淋巴瘤最常见，肿瘤细胞表达对B淋巴细胞特异性的抗原类物质，如CD20, CD74, CDw75, and CD79a，不表达对T淋巴细胞特异性的抗原类物质，如CD3, CD5, CD43, and CD45RO(((。本组病例中血管内大B细胞淋巴瘤1例，非霍奇金T细胞淋巴瘤2例，ALK阴性的间变性大细胞淋巴瘤，后者为非T非B型；本组病理类型均为临床较为少见。
PAL常见于老年男性，平均年龄为68岁，男女发病率约为2:1，约80％以双侧发生[2]，临床症状包括发热、消瘦、局部疼痛、肾上腺功能减退等。少数可无任何临床症状和体征, 由超声或 CT检查偶然发现。本组平均年龄53岁，低于文献报道；男女发病率3:1，高于文献报道；考虑与本组病例数较少有关。本组病例1例为体检偶然发现，另3例分别因发热、中上腹部疼痛、左侧腰腿痛入院后检查发现，临床表现与文献报道大致相符。日本 84%的病人血浆乳酸脱氢酶升高,可作为 PAL的标记物(((。本组病例中血浆乳酸脱氢酶升高者2例，余2例正常。50%～70%双侧肾上腺受累的病人伴有原发性肾上腺皮质功能低下 (即 Addsion病)，可表现为皮肤黏膜色素沉着、乏力、食欲不振、体质量下降和体位性低血压等[1]。PAL在出现临床症状或实验室检查异常之前，超过90%肾上腺组织已破坏，这不常见于单侧PAL以及双侧PAL早期(((。本组病例中1例双侧病灶患者血浆促肾上腺皮质激素升高者，余3例无明显肾上腺皮质功能低下表现，笔者推测本组病例无明显肾上腺皮质功能减退的表现，可能与肾上腺代偿功能有关。
3.2 CT影像学表现
PAL多数为双侧发生，单侧发生较为少见。本组病例双侧3例，单侧1例。肿瘤体积多较大, 最大径超过6 cm(((。本组病例长径5.6～7.8cm，平均6.3cm，与文献报道相符合；肿瘤有完整或部分的包膜，早期边界清晰，晚期可浸润生长可与周围血管、肾脏、腰大肌、脾脏、胰腺粘连，边界不清(((。本组病例中3例双侧病灶边界清晰，1例单侧病灶侵犯同侧肾脏、肾血管及输尿管，表现为边界不清。当肿瘤较小时，可表现为肾上腺弥漫性增大而保持原有肾上腺形态[1]；当肿瘤较大时，则呈不规则形团块状、类圆形或椭圆形等。本组病例中瘤体均较大，保持肾上腺轮廓4例，局部均见肿块，余3例肾上腺消失，均呈不规则团块状。

大多数学者认为肿瘤密度均匀，CT平扫时表现为均匀的软组织密度，与正常肌肉比较，可呈等或稍低密度(((。当体积较大时, 易发生囊变或坏死, 而出血和钙化非常少见。肾上腺淋巴瘤为乏血供或少血供肿瘤，双期增强扫描表现为轻度至中度强化，增强后肿瘤与邻近大血管及腹腔脏器显示更加清晰。本组病例密度均匀6例，其中呈均匀延迟强化5例，即动脉期轻度强化（<30 Hu），实质期强化更加明显（>30 Hu）；另1例扫密度均匀者即上述边界不清者，增强后呈不均匀强化，强化后与同侧肾脏、肾血管及输尿管分界变清。余1例增强后病灶内见不规则无强化区，提示病灶内存在囊变或坏死部分，故平扫密度呈不均匀。
3.3 鉴别诊断

需与 PAL 鉴别的病变包括继发性肾上腺淋巴瘤、肾上腺结核、转移瘤、腺瘤、嗜铬细胞瘤和皮质癌等。

3.3.1继发性肾上腺淋巴瘤
继发性肾上腺淋巴瘤除肾上腺病灶外，全身其他部位亦有淋巴瘤病灶，因此行全身检查是必要的。继发性肾上腺淋巴瘤多为B细胞来源的非霍奇金淋巴瘤，常表现为肾上腺区较均质的软组织肿块，且常累及同侧肾脏及腹膜后淋巴结。肿瘤大者可呈长椭圆形或不规则形，内部强化多不均匀，常包绕同侧肾脏和相邻血管；冠状位图像肿块多呈三角形也是其特点(((。
3.3.2肾上腺结核
肾上腺结核是我国原发性肾上腺皮质机能减退症（Addison 病）的首要病因,

为血行播散所致, 以肺结核最常见，可伴胸腹腔、盆腔及泌尿系统结核。肾上腺结核病程较长，影像学表现与病程有关。肾上腺结核以双侧多见，早期表现为双侧腺体肿胀，形态不规则，密度不均匀，其内可见低密度区，周围脂肪间隙模糊， 若见软组织肿物则提示结核性肉芽肿形成，增强扫描呈环形强化; 晚期表现为不同程度的钙化，甚至为整个肾上腺钙化((((。
3.3.3 转移瘤
肾上腺转移瘤较 PAL常见，患者有原发恶性肿瘤病史，常见的原发瘤有肺癌、乳腺癌、肾癌、黑色素瘤、甲状腺癌和结肠癌等。但是二者在超声、CT及MRI上很难鉴别。全身18F- FDGPET/CT在鉴别二者上具有较高的价值，二者都表现为双侧或单侧肾上腺区FDG高代谢,但肾上腺转移瘤患者还可发现其他部位的原发恶性病灶FDG高代谢。
3.3.4腺瘤
功能性腺瘤临床上可表现为Cushing 综合征或Conn综合征，实验室检查亦具有典型表现。肿瘤可单发或多发，多数体积较小，直径多小于3cm。由于组织富含脂质，有研究认为，以CT值≤15 HU 作为腺瘤与非腺瘤的鉴别标准具有较高的特异性和敏感性。肿瘤较大时亦可出现出血、坏死。增强扫描典型表现为早期明显强化、其后对比剂迅速廓清。
3.3.5嗜铬细胞瘤
嗜铬细胞瘤的典型临床表现为阵发性或持续性高血压阵发性加剧，这是由于绝大多数嗜铬细胞瘤产生和分泌过量的儿茶酚胺。肿瘤直径多为3～5 cm，肿瘤体积较小时密度均匀，当肿瘤体积较大时因坏死、出血和囊变而密度不均。肿瘤血供丰富，增强扫描肿瘤实性部分明显强化。
3.3.6皮质癌
肾上腺皮质癌通常病史较短，进展较快，肿瘤体积通常较大，因肿瘤出血、囊变坏死和钙化而表现为密度不均匀, 常直接侵犯和包绕周围血管结构，易引起下腔静脉瘤栓，亦可转移至肝脏、淋巴结、骨等部位。
综上所述，双侧肾上腺肿块，CT平扫密度均匀、增强呈均强化，可有囊变或坏死区，应考虑肾上腺淋巴瘤可能，结合全身18F-FDG PET/CT显像、外周血及骨髓检查，有助于确诊原发性肾上腺淋巴瘤。
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图1A～C双侧肾上腺明显不均匀增粗，外形轮廓增大，边界清楚，密度均匀，增强扫描后


大致均匀强化，冠状位显示病灶更直观。D～F为化疗后复查示现肿块体积明显缩小，双侧


肾上腺形态可见。图2A～C双侧肾上腺轮廓消失，见团块状软组织影，边界清楚，密度均匀，


增强扫描后大致均匀强化。图3A～C双侧肾上腺区均见团块状软组织肿块影，左侧病灶密度


不均匀，其内可见更低密度影，增强时呈不均匀强化，可见无明显强化区。图4A～C左肾门


区见团块状软组织肿块影，境界欠清，边缘模糊，肿块包绕左肾动静脉，左肾动脉稍变窄，左静脉部分显示不清，增强扫描呈不均匀强化。
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