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核素显像在戈谢病诊治中的应用价值
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【摘要】 　 戈谢病（ＧＤ）是溶酶体贮积病，与葡萄糖脑苷脂酶活性下降导致其底物葡萄糖脑苷脂

在巨噬细胞溶酶体内贮积有关。 该病罕见且缺乏特异性的临床表现，易误诊和漏诊，导致延误最佳

治疗时机。 早期诊断、临床评估、定期监测对 ＧＤ 酶替代治疗具有重要的临床意义。 近年来研究显示，
核素显像在 ＧＤ 诊治中发挥着越来越重要的作用。 该文介绍了核素显像在 ＧＤ 诊治中的应用价值。

【关键词】 　 戈谢病；９９ｍ 锝甲氧基异丁基异腈；９９ｍ 锝美罗酸盐；脱氧葡萄糖；发展趋势

基金项目：国家重点研发计划（２０１６ＹＦＣ０９０１５００）；中国医学科学院医学与健康科技创新工程

（２０１８⁃Ｉ２Ｍ⁃３⁃００１）
ＤＯＩ：１０．３７６０ ／ ｃｍａ．ｊ．ｃｎ３２１８２８⁃２０２００４０８⁃００１４１

Ａｐｐｌｉｃａｔｉｏｎ ｏｆ ｒａｄｉｏｎｕｃｌｉｄｅ ｉｍａｇｉｎｇ ｉｎ ｔｈｅ ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ａｎｄ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ Ｇａｕｃｈｅｒ′ｓ ｄｉｓｅａｓｅ
Ｈａｏ Ｚｈｉｘｉｎ１， Ｑｉｕ Ｚｈｅｎｇｑｉｎｇ２， Ｈａｎ Ｂｉｎｇ３， Ｊｉａｎｇ Ｘｉｕｃｈｕｎ４， Ｈｕｏ Ｌｉ１， Ｚｈａｎｇ Ｓｈｕｙａｎｇ４

１Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｎｕｃｌｅａｒ Ｍｅｄｉｃｉｎｅ， Ｐｅｋｉｎｇ Ｕｎｉｏｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｃｏｌｌｅｇｅ Ｈｏｓｐｉｔａｌ， Ｐｅｋｉｎｇ Ｕｎｉｏｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｃｏｌｌｅｇｅ，
Ｃｈｉｎｅｓｅ Ａｃａｄｅｍｙ ｏｆ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅｓ； Ｂｅｉｊｉｎｇ Ｋｅｙ Ｌａｂｏｒａｔｏｒｙ ｏｆ Ｍｏｌｅｃｕｌａｒ Ｔａｒｇｅｔｅｄ Ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ａｎｄ Ｔｈｅｒａｐｙ
ｉｎ Ｎｕｃｌｅａｒ Ｍｅｄｉｃｉｎｅ， Ｂｅｉｊｉｎｇ １００７３０， Ｃｈｉｎａ； ２Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｐｅｄｉａｔｒｉｃｓ， Ｐｅｋｉｎｇ Ｕｎｉｏｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｃｏｌｌｅｇｅ Ｈｏｓ⁃
ｐｉｔａｌ， Ｐｅｋｉｎｇ Ｕｎｉｏｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｃｏｌｌｅｇｅ， Ｃｈｉｎｅｓｅ Ａｃａｄｅｍｙ ｏｆ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅｓ， Ｂｅｉｊｉｎｇ １００７３０， Ｃｈｉｎａ；
３Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｈｅｍａｔｏｌｏｇｙ， Ｐｅｋｉｎｇ Ｕｎｉｏｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｃｏｌｌｅｇｅ Ｈｏｓｐｉｔａｌ， Ｐｅｋｉｎｇ Ｕｎｉｏｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｃｏｌｌｅｇｅ， Ｃｈｉｎｅｓｅ
Ａｃａｄｅｍｙ ｏｆ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅｓ， Ｂｅｉｊｉｎｇ １００７３０， Ｃｈｉｎａ； ４Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｃａｒｄｉｏｌｏｇｙ， Ｐｅｋｉｎｇ Ｕｎｉｏｎ Ｍｅｄｉｃａｌ
Ｃｏｌｌｅｇｅ Ｈｏｓｐｉｔａｌ， Ｐｅｋｉｎｇ Ｕｎｉｏｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｃｏｌｌｅｇｅ， Ｃｈｉｎｅｓｅ Ａｃａｄｅｍｙ ｏｆ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅｓ， Ｂｅｉｊｉｎｇ １００７３０，
Ｃｈｉｎａ
Ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇ ａｕｔｈｏｒ： Ｈｕｏ Ｌｉ， Ｅｍａｉｌ： ｈｕｏｌｉ＠ ｐｕｍｃｈ．ｃｎ

【Ａｂｓｔｒａｃｔ】 　 Ｇａｕｃｈｅｒ′ｓ ｄｉｓｅａｓｅ （ＧＤ） ｉｓ ａ ｌｙｓｏｓｏｍａｌ ｓｔｏｒａｇｅ ｄｉｓｅａｓｅ， ａｎｄ ｔｈｅ ｅｔｉｏｌｏｇｙ ｏｆ ＧＤ ｉｓ ｔｈｅ
ｄｅｃｒｅａｓｅｄ ａｃｔｉｖｉｔｙ ｏｆ ｇｌｕｃｏｃｅｒｅｂｒｏｓｉｄａｓｅ， ｗｈｉｃｈ ｌｅａｄｓ ｔｏ ｔｈｅ ａｃｃｕｍｕｌａｔｉｏｎ ｏｆ ｇｌｕｃｏｃｅｒｅｂｒｏｓｉｄｅ ｉｎ ｔｈｅ ｌｙｓｏ⁃
ｓｏｍｅｓ ｏｆ ｍａｃｒｏｐｈａｇｅｓ． Ｂｅｃａｕｓｅ ＧＤ ｉｓ ｒａｒｅ ａｎｄ ｌａｃｋｓ ｓｐｅｃｉｆｉｃ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ， ｉｔ ｉｓ ｅａｓｙ ｔｏ ｂｅ ｍｉｓｄｉ⁃
ａｇｎｏｓｅｄ， ｗｈｉｃｈ ｄｅｌａｙｓ ｔｈｅ ｂｅｓｔ ｔｉｍｅ ｆｏｒ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ． Ｅａｒｌｙ ｄｉａｇｎｏｓｉｓ， ｃｌｉｎｉｃａｌ ｅｖａｌｕａｔｉｏｎ， ａｎｄ ｒｅｇｕｌａｒ ｍｏｎｉｔｏ⁃
ｒｉｎｇ ｏｆ ｔｈｅ ｄｉｓｅａｓｅ ｈａｖｅ ｉｍｐｏｒｔａｎｔ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｓｉｇｎｉｆｉｃａｎｃｅ ｆｏｒ ｅｎｚｙｍｅ ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ ｔｈｅｒａｐｙ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ＧＤ．
Ｒｅｃｅｎｔ ｓｔｕｄｉｅｓ ｈａｖｅ ｆｏｕｎｄ ｔｈａｔ ｒａｄｉｏｎｕｃｌｉｄｅ ｉｍａｇｉｎｇ ｉｓ ｐｌａｙｉｎｇ ａｎ ｉｎｃｒｅａｓｉｎｇｌｙ ｉｍｐｏｒｔａｎｔ ｒｏｌｅ ｉｎ ｔｈｅ ｄｉａｇｎｏｓｉｓ
ａｎｄ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ＧＤ． Ｔｈｉｓ ａｒｔｉｃｌｅ ｉｎｔｒｏｄｕｃｅｓ ｔｈｅ ａｐｐｌｉｃａｔｉｏｎ ｏｆ ｒａｄｉｏｎｕｃｌｉｄｅ ｉｍａｇｉｎｇ ｉｎ ｔｈｅ ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ａｎｄ
ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ＧＤ．

【Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ】　 Ｇａｕｃｈｅｒ ｄｉｓｅａｓｅ； Ｔｅｃｈｎｅｔｉｕｍ Ｔｃ ９９ｍ ｓｅｓｔａｍｉｂｉ； Ｔｅｃｈｎｅｔｉｕｍ Ｔｃ ９９ｍ ｍｅｄｒｏｎａｔｅ； Ｄｅ⁃
ｏｘｙｇｌｕｃｏｓｅ； Ｔｒｅｎｄｓ

Ｆｕｎｄ ｐｒｏｇｒａｍ： Ｎａｔｉｏｎａｌ Ｋｅｙ Ｒｅｓｅａｒｃｈ ａｎｄ Ｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔ Ｐｒｏｇｒａｍ ｏｆ Ｃｈｉｎａ （２０１６ＹＦＣ０９０１５００）；
Ｃｈｉｎｅｓｅ Ａｃａｄｅｍｙ ｏｆ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅｓ Ｉｎｎｏｖａｔｉｏｎ Ｆｕｎｄ ｆｏｒ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅｓ （２０１８⁃Ｉ２Ｍ⁃３⁃００１）

ＤＯＩ：１０．３７６０ ／ ｃｍａ．ｊ．ｃｎ３２１８２８⁃２０２００４０８⁃００１４１

　 　 戈谢病（Ｇａｕｃｈｅｒ′ｓ ｄｉｓｅａｓｅ， ＧＤ）又称葡萄糖脑苷脂沉积症，
为常染色体隐性遗传病。 全球发病率约为 １／ ４０ ０００～１／ ６０ ０００，
德系犹太人发病率最高，约为 １ ／ ８００［１］ ，目前我国暂无准确流

行病学数据。 ＧＤ 是由于染色体 １ｑ２１ 上编码葡萄糖脑苷脂

酶（ｇｌｕｃｏｃｅｒｅｂｒｏｓｉｄａｓｅ， ＧＢＡ）的基因突变导致 ＧＢＡ 活性下

降，造成其底物葡萄糖脑苷脂在肝、脾、骨髓、肺及脑的巨噬

细胞溶酶体内贮积而形成戈谢细胞，从而导致相应组织及器

官病变。 ＧＤ 的临床表现广泛，常见症状有肝脾肿大、贫血、
血小板下降、骨痛、神经系统表现等［１⁃２］ 。 近年来的研究显

示，核素显像在 ＧＤ 辅助诊断、临床评估和临床监测中有重

要价值［３］ 。 本文就核素显像在 ＧＤ 诊治中的应用价值进行

综述。
一、 ＧＤ 的临床特点

１．分型及临床特征。 根据神经系统是否受累，将 ＧＤ 分

为非神经病变型（Ⅰ型）和神经病变型（Ⅱ型及Ⅲ型）。 Ⅰ型

为最常见亚型，无原发性中枢神经系统表现，各年龄段均可

发病，发病越早，症状越重；Ⅱ型为急性神经病变型，婴儿期

发病，进展较快，病死率高，一般 ２ ～ ４ 岁前死亡；Ⅲ型为慢性
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或亚急性神经病变型，常发病于儿童期，病情进展缓慢，临床

表现与Ⅰ型相似，逐渐出现神经系统表现［２］ 。
骨髓及骨骼受累是 ＧＤ 的主要临床特征之一。 戈谢细

胞浸润引起骨髓衰竭是导致血液学指标异常的主要原因。
骨髓受累的方向与黄髓替代红髓的生理性转变方向相反，即
由中央骨髓向外周骨髓逐渐浸润［４］ 。 随着骨髓受累程度加

重，多数 ＧＤ 患者会出现骨骼受累的表现。 国际戈谢病合作

组织的数据显示，７６％ ～ ９４％的Ⅰ型 ＧＤ 患者有不同程度的

骨骼受累［５］ 。 ＧＤ 骨骼受累的具体机制尚不清楚，可能与骨

内压增加及骨转换速度改变有关，但戈谢细胞浸润并替代正

常骨髓是最根本的原因［６］ 。 ＧＤ 可累及全身骨骼，患者常有

急性或慢性骨痛，在儿童期有时出现骨危象。 根据 ＧＤ 骨骼

病变的进展过程可分为原发性改变、继发性改变和第三改

变。 原发性改变指干骺端“烧瓶”样畸形、骨局部溶解、骨量

减少和骨皮质变薄等可逆性改变；继发性改变和第三改变均

为不可逆性改变，前者主要包括骨梗死、骨髓炎和病理性骨

折，后者主要包括骨硬化和关节畸形［７］ 。 骨坏死发生在关节

部位且严重影响日常生活的患者需行人工关节置换。 骨骼

病变是造成 ＧＤ 患者发生关节破坏、运动障碍等严重并发症

的原因，所以应重视 ＧＤ 的骨骼系统表现［８］ 。
２．实验室检查。 ＧＢＡ 活性检测是 ＧＤ 诊断的 “金标

准” ［９］ 。 血浆壳三糖酶活性与机体戈谢细胞总负荷相关，可
用于 ＧＤ 的辅助诊断及临床监测，但不能反映骨骼病变的严

重程度［１０］ 。 骨髓形态学检查为有创性操作，存在假阴性及

假阳性情况［９］ ，仅能为 ＧＤ 提供一定的诊断线索。
３．影像学检查。 Ｘ 线是最常用的 ＧＤ 骨骼病变检查方

法，缺点是不能早期诊断骨骼病变［１１］ ，且不能直接反映骨髓

受累情况。 双能 Ｘ 线吸收法在 ＧＤ 患者骨量减少和骨质疏

松的诊断方面具有重要价值［１２］ 。 ＭＲＩ 是目前指南推荐的评

估和监测 ＧＤ 骨髓浸润的检查方法，基于股骨 ＭＲＩ 平扫的骨

髓负荷评分法是临床和科研工作中应用最广泛的评分体系。
ＧＤ 骨髓浸润的典型 ＭＲＩ 表现为骨髓 Ｔ１ 加权成像（ｗｅｉｇｈｔｅｄ
ｉｍａｇｉｎｇ， ＷＩ）、Ｔ２ＷＩ 高信号降低［７］ 。 但由于儿童正常红髓在

Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ 均表现为低信号，ＭＲＩ 对患儿骨髓浸润的评估受

限［６］ 。 ＭＲＩ 或 ＣＴ 肝脾体积测定是目前推荐的评估和监测

ＧＤ 内脏受累的检查方法［１３］ 。
４．治疗。 近年来已研发并临床应用了 ＧＤ 的酶替代治疗

（ｅｎｚｙｍｅ ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ ｔｈｅｒａｐｙ， ＥＲＴ）。 在确定 ＥＲＴ 剂量前，需
要根据患者的严重程度、病情进展、合并症等情况进行风险

评估。 内脏受累、骨髓受累和骨骼的可逆性改变在 ＥＲＴ 后

可明显改善甚至逆转，但骨骼的不可逆性改变无法得到完全

改善［６］ 。 ＥＲＴ 的治疗目标是改善临床症状、提高生活质量以

及预防并发症（特别是骨骼并发症） ［１３］ 。 在达到治疗目标后

仍需对患者进行监测，以调整 ＥＲＴ 剂量进行个体化治疗。
二、核素显像在 ＧＤ 中的应用

１． ９９Ｔｃｍ ⁃甲氧基异丁基异腈 （ ｍｅｔｈｏｘｙｉｓｏｂｕｔｙｌｉｓｏｎｉｔｒｉｌｅ，
ＭＩＢＩ）骨髓显像。９９ Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 是临床中常用的非特异性肿瘤

显像剂，其以被动扩散的形式进入细胞并与线粒体结合，浓
聚程度与组织局部血流量、细胞膜电势差和线粒体含量有

关［１４］ 。 正常人９９Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 显像可见甲状腺、心肌、肝、脾、肠
道、肾和膀胱显影，骨髓不显影。 近年来研究发现 ＧＤ 骨髓

病变组织中有该显像剂浓聚，确切机制尚不清楚［１５⁃１６］ 。 目

前９９Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 显像在 ＧＤ 中应用研究多为下肢外周骨髓显

像。 ＧＤ 骨髓受累部位可见明显的显像剂摄取，可单侧或双

侧，摄取程度可高于、低于或接近邻近肌肉摄取。 随着疾病

进展，下肢骨髓典型的受累次序为股骨远端骨骺、胫骨近端

骨骺、股骨干、胫骨干，最后全段股骨及胫骨受累。 动态显像

示注射显像剂后数分钟内可见病变部位显影，１５～ ２０ ｍｉｎ 达

到摄取平台期并持续显影至少 ２ ｈ［１７⁃１８］ 。 另外，由于骨髓受

累部位对９９Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 特异性摄取而显像，因此该方法可以准

确评估 １８～２０ 岁以下（外周红髓向黄髓转变在 １８ ～ ２０ 岁完

成）患者外周骨髓受累的情况［４，６］ 。
Ａｈａｒｏｎｉ 等［１９］对 １１ 例 ＧＤ 患者（其中 ４ 例在显像前已接

受 ＥＲＴ）进行了双下肢及全身９９Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 显像（注射显像剂

后 ３０ ｍｉｎ 和 ２ ｈ 分别行局部早期和延迟显像， 注射后 １ ｈ 行

全身显像），并对双下肢显像结果进行视觉评分，结果显示

１０ 例患者有不同程度的骨髓受累，但视觉评分与临床严重程

度评分指数（ ｓｅｖｅｒｉｔｙ ｓｃｏｒｅ ｉｎｄｅｘ， ＳＳＩ）、Ｘ 线征象、骨密度、
ＥＲＴ 状态均无相关性。 该研究认为９９Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 显像对 ＧＤ 骨

髓受累的检测有较高的灵敏度，但由于纳入病例数有限，该
显像能否用于 ＥＲＴ 临床监测及骨骼病变风险预测仍需进一步

研究。 Ｍａｒｉａｎｉ 等［１８］对 ７４ 例 ＧＤ 患者（Ⅰ型 ７２ 例，Ⅲ型 ２ 例；其
中 ３１ 例在显像前已接受 ＥＲＴ）进行了双下肢９９ Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 骨

髓显像，显像结果的评价方式为对膝关节周围骨髓病变显像

剂摄取的范围（ ｅｘｔｅｎｓｉｏｎ， Ｅ）及强度（ ｉｎｔｅｎｓｉｔｙ， Ｉ）进行视觉

评分（图 １）；结果显示 ９６％的患者有不同程度的骨髓受累，
ＥＲＴ 组的视觉评分显著高于无 ＥＲＴ 组 （ χ２ ＝ ２０． ９７， Ｐ ＝
０􀆰 ０３４），并且视觉评分与临床 ＳＳＩ 存在高度相关性 （Ｐ ＝
０􀆰 ００２），其中血浆壳三糖酶活性与视觉评分的相关性最高（ｒ ＝
０．７８， Ｐ＜０．００１）。 该研究表明，９９ Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 显像是检测 ＧＤ
骨髓受累的可靠方法，且视觉评分可对骨髓受累程度进行准

确评估。 Ｅｒｂａ 等［２０］对 ５２ 例 ＥＲＴ 的 ＧＤ 患者（Ⅰ型 ５０ 例， Ⅲ
型 ２ 例；其中 １７ 例在显像前已接受 ＥＲＴ）进行了多次９９Ｔｃｍ⁃
ＭＩＢＩ 骨髓显像，显像结果的评价方式为 Ｍａｒｉａｎｉ 等［１８］ 提出的

视觉评分法，并基于线性混合模型建立了剂量⁃反应模型；结
果显示视觉评分与 ＥＲＴ（包括每月治疗剂量、治疗时间和治

疗总剂量）之间存在相关性。 该研究提示９９Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 显像可

以对 ＥＲＴ 后骨髓改善情况进行持续监测；还发现改善入组

前和入组后 ＥＲＴ 患者视觉评分的最低剂量分别为每月 ３５～
３６ Ｕ ／ ｋｇ 和 ２８ Ｕ ／ ｋｇ。 此外，有研究表明９９Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 视觉评分

法在评估 ＧＤ 骨髓受累严重程度方面与其他常用的视觉分

析或半定量分析方法具有一致性［２１⁃２２］ 。
２． ９９Ｔｃｍ ⁃亚 甲 基 二 膦 酸 盐 （ ｍｅｔｈｙｌｅｎｅ ｄｉｐｈｏｓｐｈｏｎａｔｅ，

ＭＤＰ）骨显像。９９Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 在临床中广泛用于骨骼系统疾病

诊断，其原理为显像剂与骨组织发生离子交换、化学吸附、与
新生胶原结合等作用。 核素骨显像不仅可以显示骨骼形态，
更能反映骨骼的血流和代谢情况，具有早期诊断和探查范围

广的优势。 Ｌｅｂｔａｈｉ 等［２３］ 对 ２７ 例Ⅰ型 ＧＤ 患者进行了９９Ｔｃｍ ⁃
ＭＤＰ 全身骨显像，结果显示 ２０ 例患者有不同类型的骨病变，
且显像结果与 ＭＲＩ 存在明显相关性，表明该检查方法对 ＧＤ
骨骼病变有较好的灵敏度；该研究还发现９９Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 显像可

早于其他临床资料提示ＧＤ骨骼病变可能。当儿童患者出
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图 １　 ９９Ｔｃｍ ⁃甲氧基异丁基异腈（ＭＩＢＩ）视觉评分法示意图（引自参考文献［１８］）。 图像上方分别为 ＧＤ 骨髓受累病变显像剂摄取的范围

（Ｅ）评分与强度（Ｉ）评分，图像下方为 Ｅ 与 Ｉ 评分相加所得的总视觉评分。 显像剂摄取范围方面，无显像剂摄取为 Ｅ ＝ ０，股骨远端骨骺显

像剂摄取为 Ｅ＝ １，股骨远端和胫骨近端骨骺显像剂摄取为 Ｅ＝ ２，股骨远端和胫骨近端骨骺、股骨干显像剂摄取为 Ｅ＝ ３，股骨远端和胫骨近

端骨骺、股骨干、胫骨干显像剂摄取为 Ｅ＝ ４，股骨和胫骨全段显像剂摄取为 Ｅ＝ ５；显像剂摄取强度方面，无显像剂摄取为 Ｉ ＝ ０，显像剂摄取

程度低于、接近、高于肌肉摄取分别为 Ｉ ＝ １、Ｉ＝ ２、Ｉ＝ ３。 综合 ２ 项评分，骨髓未受累为 ０ 分（Ｅ ＝ ０， Ｉ ＝ ０），骨髓受累最低为 ２ 分（Ｅ ＝ １， Ｉ ＝
１），最高为 ８ 分（Ｅ＝ ５， Ｉ＝ ３）。 注射显像剂前使患者安静休息至少 ３０ ｍｉｎ 可使骨骼肌的生理性摄取最低

现骨危象时，其临床症状与急性骨髓炎非常相似，而 ＧＤ 患

者又容易合并骨髓炎，由于两者的治疗方式迥异，因此在治

疗前需明确是否合并骨髓炎。 Ｘ 线和 ＭＲＩ 对此不易鉴别，
但９９Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 骨显像有助于区别两者：骨危象临床症状出现

后 ３ ｄ 内行９９ Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 骨显像可见疼痛部位显像剂摄取减

低，骨髓炎则表现为相应部位显像剂摄取增高。 人工关节置

换是 ＧＤ 骨骼病变引起严重关节并发症后的一种有效治疗

手段，假体松动与感染是常见的术后并发症，两者的临床表

现不易区分，而９９ Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 骨显像可准确对其鉴别［２４⁃２５］ ，从
而指导临床治疗。

３． １８Ｆ⁃脱氧葡萄糖 （ ｆｌｕｏｒｏｄｅｏｘｙｇｌｕｃｏｓｅ， ＦＤＧ） 代谢显

像。１８Ｆ⁃ＦＤＧ 是葡萄糖类似物，可反映机体利用葡萄糖的分布

和摄取水平。 Ｅｒｂａ 等［２６］对 ７ 例Ⅰ型 ＧＤ 患者进行了１８Ｆ⁃ＦＤＧ
ＰＥＴ ／ ＣＴ 检查，显像评价方式同上述９９ Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 视觉评分

法［１８］ ，结果显示所有入组患者均有不同程度的骨髓受累，且
视觉评分与临床 ＳＳＩ 具有高度相关性；其中 １ 例患者 ＥＲＴ 后

ＣＴ 肝脾体积比值下降，与血液学和酶学指标的改善具有一

致性。 该研究认为１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 不仅是检测 ＧＤ 骨髓受

累的可靠方法，还能提供肝脾体积信息从而对患者进行风险

评估和疗效监测。 Ｈｏｓｏｂａ 等［２７］报道了 １ 例疑诊胃癌的患者

在术前行１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 时发现外周骨髓代谢异常增高，
后经病理检查和 ＧＢＡ 活性检测证实为 ＧＤ，提示１８ Ｆ⁃ＦＤＧ
ＰＥＴ ／ ＣＴ 可为 ＧＤ 诊断提供线索并为骨髓穿刺部位提供参

考。 为了提高 ＧＤ 的诊断率，Ｍｉｓｔｒｙ 等［２８］ 建立了针对非德系

犹太人群的 ＧＤ 诊断流程，值得注意的是，在行 ＧＢＡ 活性检

测以确诊或排除 ＧＤ 前需除外血液系统恶性疾病。１８ Ｆ⁃ＦＤＧ
ＰＥＴ ／ ＣＴ 对白血病、淋巴瘤、多发性骨髓瘤均有较好的诊断效

能［２９］ ，有助于 ＧＤ 的早期诊断。
以上 ３ 种显像剂中，９９Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 骨髓显像在 ＧＤ 中应用

的时间最长（３０ 余年），视觉评分方法完善成熟，是潜在的可

以替代 ＭＲＩ 用于 ＧＤ 临床评估和疗效监测的影像学检查方

法。 其次为９９Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 骨显像，主要用于全身骨骼评价，有
助于早期发现病变，解决骨危象与骨髓炎、假体松动与感染

的鉴别等临床问题。１８Ｆ⁃ＦＤＧ 代谢显像不仅能筛查 ＧＤ 患者

是否合并恶性肿瘤从而提供诊断线索，还能通过 ＣＴ 进行肝

脾体积测量辅助 ＧＤ 的风险评估和疗效监测，其应用价值待

更多证据支持。 另外，放射性胶体骨髓显像可通过显示正常

骨髓的造血功能和分布状况来间接反映 ＧＤ 骨髓受累情

况［６］ ，但由于无法直接评估骨髓病变且特异性较差，该法在

ＧＤ 中的应用已逐渐被 ＭＲＩ 和９９Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ 显像取代。１３３Ｘｅ 可

以被 ＧＤ 骨髓受累组织特异性摄取而显像，但检查的可操作

性差、图像分辨率低、病变组织对显像剂的洗脱速度快、数据

定量分析难度大，１３３Ｘｅ 在 ＧＤ 中的应用价值较小［３０］ 。
三、小结与展望

核素显像在 ＧＤ 的辅助诊断、治疗前风险评估及 ＥＲＴ 疗

效监测中有重要的应用价值。 随着 ＧＤ 诊断与治疗的规范

逐步完善，在治疗过程中进行病情评估以确定个性化 ＥＲＴ
剂量和预防严重并发症的发生，将成为临床越来越关注的问

题。 核素显像将在 ＧＤ 诊治中发挥越来越重要的作用，成为

新的临床研究热点。
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２００６， ２２（６）： １０４５⁃１０６４． ＤＯＩ：１０．１１８５ ／ ０３００７９９０６Ｘ１０４６２３．
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１００７ ／ ｓ００２５６⁃０１０⁃０９９２⁃３．

［２５］ 李原，王茜，岳明纲． ９９Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 显像用于人工髋关节置换术后

关节感染的鉴别诊断［ Ｊ］ ．中华核医学与分子影像杂志， ２０１３，
３３（４）： ２６７⁃２７０． ＤＯＩ：１０． ３７６０ ／ ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ． ２０９５⁃２８４８． ２０１３． ０４．
００８．
Ｌｉ Ｙ， Ｗａｎｇ Ｑ， Ｙｕｅ ＭＧ． ９９Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ ｉｍａｇｉｎｇ ｆｏｒ ｔｈｅ ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ｏｆ
ｊｏｉｎｔ ｉｎｆｅｃｔｉｏｎ ａｆｔｅｒ ｔｏｔａｌ ｈｉｐ ａｒｔｈｒｏｐｌａｓｔｙ［Ｊ］ ． Ｃｈｉｎ Ｊ Ｎｕｃｌ Ｍｅｄ Ｍｏｌ
Ｉｍａｇｉｎｇ， ２０１３， ３３（４）： ２６７⁃２７０． ＤＯＩ：１０．３７６０ ／ ｃｍａ．ｊ． ｉｓｓｎ．２０９５⁃
２８４８．２０１３．０４．００８．

［２６］ Ｅｒｂａ ＰＡ， Ｂｏｎｉ Ｒ， Ｓｏｌｌｉｎｉ Ｍ， ｅｔ ａｌ． Ｃｌｉｎｉｃａｌ ａｐｐｌｉｃａｔｉｏｎ ｏｆ ［ １８ Ｆ］
ＦＤＧ⁃ＰＥＴ ／ ＣＴ ｉｎ Ｇａｕｃｈｅｒ′ ｓ ｄｉｓｅａｓｅ ［ Ｊ］ ． Ｊ Ｎｕｃｌ Ｍｅｄ， ２０１２， ５３
（Ｓｕｐｐｌ １）： ２１４１．

［２７］ Ｈｏｓｏｂａ Ｓ， Ｋｉｔｏ Ｋ， Ｔｅｒａｍｏｔｏ Ｙ， ｅｔ ａｌ． Ａ ｎｏｖｅｌ ｍｕｔａｔｉｏｎ ｃａｕｓｉｎｇ
ｔｙｐｅ １ Ｇａｕｃｈｅｒ ｄｉｓｅａｓｅ ｆｏｕｎｄ ｉｎ ａ Ｊａｐａｎｅｓｅ ｐａｔｉｅｎｔ ｗｉｔｈ ｇａｓｔｒｉｃ
ｃａｎｃｅｒ： ａ ｃａｓｅ ｒｅｐｏｒｔ［Ｊ］ ． Ｍｅｄｉｃｉｎｅ （Ｂａｌｔｉｍｏｒｅ）， ２０１８， ９７（２７）：
ｅ１１３６１． ＤＯＩ：１０．１０９７ ／ ＭＤ．０００００００００００１１３６１．

［２８］ Ｍｉｓｔｒｙ ＰＫ， Ｃａｐｐｅｌｌｉｎｉ ＭＤ， Ｌｕｋｉｎａ Ｅ， ｅｔ ａｌ． Ａ ｒｅａｐｐｒａｉｓａｌ ｏｆ Ｇａｕｃｈｅｒ
ｄｉｓｅａｓｅ—ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ａｎｄ ｄｉｓｅａｓｅ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ａｌｇｏｒｉｔｈｍｓ［ Ｊ］ ． Ａｍ Ｊ
Ｈｅｍａｔｏｌ， ２０１１， ８６（１）： １１０⁃１１５． ＤＯＩ：１０．１００２ ／ ａｊｈ．２１８８８．

［２９］ Ｖａｌｌｓ Ｌ， Ｂａｄｖｅ Ｃ， Ａｖｒｉｌ Ｓ， ｅｔ ａｌ． ＦＤＧ⁃ＰＥＴ ｉｍａｇｉｎｇ ｉｎ ｈｅｍａｔｏｌｏｇｉ⁃
ｃａｌ ｍａｌｉｇｎａｎｃｉｅｓ［ Ｊ］ ． Ｂｌｏｏｄ Ｒｅｖ， ２０１６， ３０（４）： ３１７⁃３３１． ＤＯＩ：
１０．１０１６ ／ ｊ．ｂｌｒｅ．２０１６．０２．００３．

［３０］ Ｒｏｓｅｎｔｈａｌ ＤＩ， Ｂａｒｔｏｎ ＮＷ， ＭｃＫｕｓｉｃｋ ＫＡ， ｅｔ ａｌ． Ｑｕａｎｔｉｔａｔｉｖｅ ｉｍａ⁃
ｇｉｎｇ ｏｆ Ｇａｕｃｈｅｒ ｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］ ． Ｒａｄｉｏｌｏｇｙ， １９９２， １８５（３）： ８４１⁃８４５．
ＤＯＩ：１０．１１４８ ／ ｒａｄｉｏｌｏｇｙ．１８５．３．１４３８７７３．

（收稿日期：２０２０⁃０４⁃０８） 　 　
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