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婴幼儿尼曼灢皮克病肺部病变高分辨率斆斣表现

辛海燕棻棳刘暋嵘棽棳闫淯淳棻棳郭宏伟棻棳杨暋洋棻棳袁新宇棻灣
棬棻棶首都儿科研究所附属儿童医院放射科棳棽棶血液科棳北京暋棻棸棸棸棽棸棭

椲摘暋要椵暋目的暋观察婴幼儿尼曼灢皮克病肺部病变的高分辨率斆斣棬斎斠斆斣棭表现暎方法暋回顾性分析棻棻例经基因检测棷
骨髓穿刺活检棷酶学活性检测确诊尼曼灢皮克病患儿的胸部 斎斠斆斣表现棳包括气道病变征象暍间质病变征象暍肺泡病变征象

及其他肺或肺外改变暎对双肺主动脉弓层面暍气管隆嵴层面及膈面上层面的 斎斠斆斣异常及累及范围分别进行评分暎比

较不同种类病变及累及范围的差异暎结果暋气道病变和间质病变发生率均为棻棸棸棩棬棻棻棷棻棻棭棳肺泡受累为椄棻灡椄棽棩
棬椆棷棻棻棭椈上述棾类病变累及范围差异有统计学意义棬 椊棻棸灡椀椃棳 椉棸灡棸棻棭棳而左暍右肺野病变累及范围相近棬 椊棽椃灡椀棳 椊

暏椀棾椄棻暏中国医学影像技术棽棸棽棻年第棾椃卷第棻棽期暋斆旇旈旑斒斖斿斾斏旐斸旂旈旑旂斣斿斻旇旑旓旍棳棽棸棽棻棳斨旓旍棾椃棳斘旓棻棽



棸灡椂棿棭暎气道病变所致各种异常累及范围差异有统计学意义棬 椊椄灡椄棻棳 椊棸灡棸棾棭棳以支气管壁增厚和树芽征范围最广暎
肺间质病变所致小叶间隔增厚暍小叶内线及小叶中心阴影累及范围差异无统计学意义棬 椊椀灡椂椃棳 椊棸灡棸椂棭暎椆例患儿肺

部见磨玻璃影棳累及范围相近暎结论暋尼曼灢皮克病肺部病变 斎斠斆斣表现以肺间质和肺泡受累为主棳间质病变多见于上肺

野和下肺野棳气道病变多见于上肺野棳而肺泡病变分布较广泛暍均匀暎
椲关键词椵暋儿童椈肺椈体层摄影术棳斬线计算机椈尼曼灢皮克病

椲中图分类号椵暋斠椃棽椀灡椂椈斠椄棻棿灡棿棽暋椲文献标识码椵暋斄暋暋椲文章编号椵暋棻棸棸棾灢棾棽椄椆棬棽棸棽棻棭棻棽灢棻椄棾椀灢棸棿

暋暋尼曼灢皮克病为罕见的常染色体隐性遗传性溶酶体

贮积病棳发病率棿棷棻棸棸棸棸棸暙棻棸棷棻棸棸棸棸棸棳可累及肝暍脾暍
肺暍骨髓和脑棳临床最常表现为肝暍脾显著肿大和骨质稀

疏棳肺部受累亦常见棳但婴幼儿期多无明确症状棳多于成

人期出现呼吸困难暍低氧血症棳甚至呼吸衰竭椲棻椵暎由于婴

幼儿常无法配合完成肺功能检查棳而支气管肺泡灌洗及

组织活检均有创棳使影像学检查成为评估婴幼儿尼曼灢皮

克病肺部病变的主要方法暎胸部斆斣暍尤其高分辨率斆斣
棬旇旈旂旇旘斿旙旓旍旛旚旈旓旑斆斣棳斎斠斆斣棭对于显示肺内病变棬气道病

变暍肺间质病变和肺泡病变棭具有明显优势椲棽灢棾椵暎本研究回

顾性分析尼曼灢皮克病累及婴幼儿肺部的 斎斠斆斣表现暎
棻暋资料与方法

棻灡棻暋一般资料暋回顾性分析首都儿科研究所附属儿

童医院棽棸棻椆年棿月暘棽棸棽棸年棻棻月收治的棻棻例经基

因检测棷骨髓穿刺活检棷酶学活性检测确诊尼曼灢皮克

病患儿棳男椆例棳女棽例棳年龄棿个月暙棾岁棳中位年龄

棻岁椂个月椈棻棻例均存在肝暍脾大棳仅棻例肺部听诊闻

及呼吸音粗棳余无明显呼吸道症状和体征暎检查前监

护人均签署知情同意书暎
棻灡棽暋仪器与方法暋采用 斍斉斚旔旚旈旐斸斆斣椂椂棸棻棽椄层

斆斣仪行胸部螺旋扫描棳扫描范围自胸廓入口至肺底暎
检查前对无法配合者予口服棻棸棩水合氯醛棸灡棽椀暙
棸灡椀棸旐旍棷旊旂体质量以镇静棳于患儿平静呼吸状态下完

成扫描暎参数椇管电压椄棸暙棻棸棸旊斨棳自动管电流棳斬线

管转速棸灡椂旙棷旘旓旚棳螺距棻灡棾椃椀棳层厚棸灡椂棽椀旐旐暎采用

骨算法重建层厚棸灡椂棽椀旐旐的高分辨率图像暎
由棽名经过评分标准培训并具有椃年以上儿科影

像学诊断经验的主治医师独立观察 斎斠斆斣表现棳调整

图像窗宽为棻椂棸棸斎斦暍窗位为棴椂椀棸斎斦棳对各征象进

行评分棳取其均值为最终结果暎分别对双侧肺部各棾
个层面进行评估棳即主动脉弓层面棬代表上肺野棭暍气管

隆嵴层面棬代表中肺野棭和右膈面高度水平层面棬代表

下肺野棭棳并参考文献椲棾椵标准对病变累及范围进行评

分椇棸分棳未见异常征象椈棻分棳棽椀棩以下肺野可见异常

征象椈棽分棳棽椀棩暙椀棸棩肺野内可见异常征象椈棾分棳
椀棸棩以上肺野见异常征象暎斎斠斆斣 异常征象包括气

道病变征象棬气体滞留暍支气管管壁增厚暍小支气管扩

张及树芽征棭暍间质病变征象棬小叶间隔增厚暍小叶内线

及小叶中心阴影棭暍肺泡病变征象棬磨玻璃密度影棭及其

他肺内棬索条征棭或肺外改变棬胸膜增厚棭椲棿灢椀椵暎气体滞

留指沿支气管树分布的局部肺野透亮度增高影暎小支

气管扩张指小支气管管径大于伴行动脉暎树芽征为类

似树芽状分支的阴影暎小叶间隔增厚指次级肺小叶之

间见线状影暎小叶内线指次级肺小叶内出现细线影暎
小叶中心阴影为次级肺小叶中央出现的点状小结节

影暎磨玻璃密度影指局限性密度增高棳其中并见支气

管血管束暎以各征象在各肺野中的评分之和为其评分

结果椈以各征象评分之和除以征象数为病变评分结果暎
棻灡棾暋统计学分析暋采用 斢斝斢斢棽椀灡棸统计分析软件暎
以中位数棬上下四分位数棭表示计量资料棳采用 斖斸旑旑灢
斪旇旈旚旑斿旟 检验或 斔旘旛旙旊斸旍灢斪斸旍旍旈旙 检验进行比较暎
椉棸灡棸椀为差异有统计学意义暎

棽暋结果

棻棻例 中棳气道病 变和肺间 质病变 发 生 率 均 为

棻棸棸棩棬棻棻棷棻棻棭棳椄棻灡椄棽棩棬椆棷棻棻棭累及肺泡棳见表棻暎婴

幼儿尼曼灢皮克病气道病变暍肺间质病变及肺泡病变评

分差异有统计学意义棬 椊棻棸灡椀椃棳 椉棸灡棸棻棭棳以间质

和肺泡病变累及较广泛暎左暍右肺野病变 斎斠斆斣评分

见表棽棳左暍右 侧各征 象评分之 和差异 无统计 学意

义棬 椊棽椃灡椀棸棳 椊棸灡椂棿棭暎
表棻暋棻棻例婴幼儿尼曼灢皮克病肺部病变评分结果

患儿

序号
性别 年龄

斎斠斆斣评分棬平均分棭
气道

病变

肺间

质病变

肺泡

病变

棻 男 棿个月 棽棶椃椀 棾棶棸棸 椃棶棸棸
棽 男 棽岁棾个月 椃棶棸棸 棻棽棶椂椃 棽棶棸棸
棾 男 棻岁棽个月 棻棶椃椀 椀棶棸棸 棸
棿 男 棻岁椂个月 棽棶棽椀 棻棿棶棾棾 椃棶棸棸
椀 女 棻岁棻棻个月 棽棶椀棸 棻椂棶棸棸 棻棻棶棸棸
椂 男 棾岁 棻棶椃椀 椂棶棾棾 棽棶棸棸
椃 男 棽岁椄个月 棾棶棸棸 椄棶棸棸 棻棶棸棸
椄 男 棻岁棻个月 椆棶椃椀 棻椃棶棸棸 棸
椆 男 棻岁棾个月 椄棶棸棸 棻棽棶棾棾 椀棶棸棸
棻棸 女 棻岁椂个月 棽棶椀棸 棻椂棶棸棸 棾棶棸棸
棻棻 男 棽岁 椀棶椀棸 棻椂棶棸棸 棻椄棶棸棸

暏椂棾椄棻暏 中国医学影像技术棽棸棽棻年第棾椃卷第棻棽期暋斆旇旈旑斒斖斿斾斏旐斸旂旈旑旂斣斿斻旇旑旓旍棳棽棸棽棻棳斨旓旍棾椃棳斘旓棻棽



图棻暋序号棻棻患儿暋斄棶轴位胸部 斎斠斆斣图示左上肺支气管管壁增厚棬箭棭椈斅棶不同层面轴位斆斣
图示右中肺野小叶间隔增厚棬白箭棭及小叶内线棬黑短箭棭棳双侧中肺野小叶中心阴影棬黑长箭棭及
双侧脊柱旁磨玻璃影棬椭圆圈棭

图棽暋序号棽患儿暋轴位胸部 斎斠斆斣图示右上肺野索条影棬短箭棭及双上肺气体滞留棬长箭棭暋暋
图棾暋序号椀患儿暋轴位胸部 斎斠斆斣图示左上肺小支气管扩张棬箭棭

表棽暋两侧肺叶中肺部病变征象 斎斠斆斣评分

肺叶

斎斠斆斣评分棬总分棭
气体

滞留

支气管壁

增厚

小支气管

扩张
树芽征

小叶间隔

增厚

小叶

内线

小叶

中心阴影

磨玻璃

影

左侧 椃 棾椆棶椀 棽棻 棿棽 椂椂棶椀 棿椄 椄棽 棾棻
右侧 椂 棿棻 棻椆棶椀 棿棻 椂棽 棿棽 椃椆棶椀 棽椂

表棾暋棻棻例婴幼儿尼曼灢皮克病病例气道病变不同肺野 斎斠斆斣评分

肺野区域

划分

气道病变征象 斎斠斆斣评分棬总分棭
气体滞留 支气管壁增厚 小支气管扩张 树芽征

上肺野 椀 棾椂 棻棽 棾棻棶椀
中肺野 棿 棻椂 棻棽 棽椆棶椀
下肺野 棿 棽椄棶椀 棻椂棶椀 棽棽
总分值 棻棾 椄棸棶椀 棿棸棶椀 椄棾

棽灡棻暋气道病变暋棻棻例尼曼灢皮

克病 患 儿 胸 部 气 道 病 变 征 象

斎斠斆斣评分见表 棾暎棿种征象棳
包括气体滞留暍支气管壁增厚暍小
支气管扩张暍树芽征评分总体差

异有统计学意义棬 椊椄灡椄棻棳 椊
棸灡棸棾棭棳以支气管壁增厚棬图棻棭和
树芽征累及范围最广棳气体滞留

最少见棬图棽棭暎支气管壁增厚多

见于上肺野棳树芽征多见于上暍中
肺野棳气体滞留和小支气管扩张

棬图棾棭分布较均匀暎
棽灡棽暋肺间质病变暋棻棻例尼曼灢
皮克 病 患 儿 肺 间 质 病 变 征 象

斎斠斆斣评分情况见表棿暎棾种征

象包括小叶间隔增厚暍小叶内线

及小叶中心阴影评分总体差异无

统 计 学 意 义 棬 椊椀灡椂椃棳 椊
棸灡棸椂棭棳见图棻斅棳均较多见于上暍
下肺野暎
棽灡棾暋肺泡病变及肺内暍外其他病

变暋棻棻例中棳椆例见肺泡受累而

出现的磨玻璃影棬图棻斅棭棳其在

上暍中和下肺野的 斎斠斆斣评分分

别为棻椆暍棻椄和棽棸分棳累及范围相

近椈棾例见叶间胸膜增厚棳棽例见

肺内索条征棬图棽棭暎
棾暋讨论

尼曼灢皮克病罕见棳以受累组

织中网状内皮细胞内出现鞘磷脂

蓄积棳形成泡沫样细胞为特点暎
依据累及器官不同棳本病可分为

棾型椇斄 型和 斅型因酸性鞘磷脂

酶活性明显减低引起神经鞘磷脂

蓄积而致病椈斆型因细胞内胆固

醇转运障碍出现二次鞘糖脂蓄积

而发病椈以 斅 型最常见椲椂椵椈其共

同点为泡沫样网状内皮细胞浸润

及肝暍脾肿大椈不同之处在于 斄
型和斆 型均可见严重神经系统

病变暎本病虽可累及肺部棳但多

无明显临床症状棳尤其儿童期患者暎本组棻棻例患儿

中棳仅棻例就诊时可闻及呼吸音粗棳其余棻棸例均无呼

吸系统相关临床表现棳与文献椲椃椵报道相符合椈究其原

因棳可能在于婴幼儿病程相对较短棳虽有肺部病变棳但

暏椃棾椄棻暏中国医学影像技术棽棸棽棻年第棾椃卷第棻棽期暋斆旇旈旑斒斖斿斾斏旐斸旂旈旑旂斣斿斻旇旑旓旍棳棽棸棽棻棳斨旓旍棾椃棳斘旓棻棽



其程度和范围均较成人为轻棳故病程早期无明显呼吸

道症状及体征暎
表棿暋棻棻例婴幼儿尼曼灢皮克病不同肺野肺

间质病变征象 斎斠斆斣评分

肺野区域

划分

肺间质病变征象 斎斠斆斣评分棬总分棭
小叶间隔增厚 小叶内线 小叶中心阴影

上肺野 椀棻 棾椄 椂棸
中肺野 棾椀棶椀 棽棸 棿椆
下肺野 棿棽 棾棽 椀棽棶椀
总分值 棻棽椄棶椀 椆棸 棻椂棻棶椀

斆斣暍尤其 斎斠斆斣可明确诊断肺部病变暍评估病变

严重程度棳为检查和评估婴幼儿尼曼灢皮克病患者肺部

病变的主要手段暎尼曼灢皮克病肺部表现中棳肺泡病变

棬磨玻璃影棭和间质病变棬网点状阴影棭较为常见椲椀椵暎本

组棻棻例中棳胸部 斎斠斆斣 显示气道病变和间质病变发

生率均为棻棸棸棩棳肺泡受累率椄棻灡椄棽棩棳其累及范围差

异存在统计学意义棳以间质和肺泡病变累及范围较为

广泛棳提示婴幼儿期尼曼灢皮克病所致肺部病变以累及

肺间质和肺泡为主棳与既往文献椲椄灢椆椵报道相近暎本组

棻棻例年龄均曑棾岁棳结果提示病变早期泡沫细胞即可

浸润小叶间隔棳致小叶间隔增厚和小叶内线阴影增多棳
且泡 沫 细 胞 可 脱 落 或 浸 润 肺 泡 腔 而 形 成 磨 玻 璃

影椲椂棳棻棸椵椈同时棳泡沫细胞还可浸润至支气管壁内棳导致

支气管壁增厚等气道受累表现暎
本研究发现左暍右肺野病变累及范围差异无统计

学意义棳提示尼曼灢皮克病累及肺部表现为双肺弥漫性

发病暎气道病变中棳以支气管壁增厚和树芽征最常见棳
且支气管壁增厚主要见于上肺野棳而树芽征主要见于

上暍中肺野暎病变早期泡沫细胞浸润支气管壁棳不仅导

致管壁增厚棳亦引起受累支气管管腔狭窄棳分泌物不易

排出棳从而导致支气管填塞而出现树芽征暎本组肺间

质病变各种异常范围相近棳且间质病变多见于上暍下肺

野棳与既往报道椲棻椵一致棳其具体原因尚未清楚暎肺泡病

变主要以磨玻璃影为主棳其病理基础可能与泡沫细胞

部分填塞肺泡有关暎成人尼曼灢皮克病肺部可见肺实

变椲棻棻椵棳可能为病情进展导致肺泡填充所致暎另外棳本
组棾例见胸膜增厚暍棽例见肺内索条影棳与文献椲棻棸椵报道

相似棳推测可能与既往肺部感染有关暎

总之棳婴幼儿尼曼灢皮克病肺部疾病 斎斠斆斣 表现

以肺间质和肺泡受累为主棳肺间质病变多见于上暍下肺

野棳气道病变多见于上肺野棳而肺泡病变则较广泛均匀

分布暎本组样本量小棳有待扩大样本量进一步深入

观察暎
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