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图 １　 瓦尔登斯特伦巨球蛋白血症患者（女，３６ 岁） １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 躯干显像图。 Ａ． ＰＥＴ 最大密度投影图可见中央骨髓与外周骨髓代谢

轻度增高，ＳＵＶｍａｘ ２．４；Ｂ～Ｇ．横断面 ＰＥＴ ／ ＣＴ 图可见全身多发代谢轻度增高淋巴结（箭头示），ＳＵＶｍａｘ ３．５；Ｈ．矢状面 ＰＥＴ ／ ＣＴ 图可见中央骨

髓代谢弥漫轻度增高，未见骨质破坏

　 　 患者女，３６ 岁，４ 年前无诱因出现全头搏动性胀痛，每月

发作 １～２ 次，对症治疗症状可缓解。 １ 年前偶然发现双耳后

质硬肿物，大小约 ２ ｃｍ×２ ｃｍ，未诊治。 半年前出现间断性左

手麻木、精细活动障碍、言语不利，并伴有双侧臀部疼痛。 近
期再发头痛伴高热（Ｔｍａｘ ３９．０ ℃）、头面部可凹性水肿、张口

困难、视物模糊及盗汗。 实验室检查中，血常规提示 Ｈｂ ９６
（括号中为正常参考范围，下同；１１０ ～ １５０） ｇ ／ Ｌ，ＷＢＣ 计数、
血小板正常，血涂片正常；肝肾功能正常，超敏 Ｃ 反应蛋白

６０．８（＜８．０） ｍｇ ／ Ｌ，血红细胞沉降率 １０８（０ ～ １５） ｍｍ ／ １ ｈ，抗
核抗体 （ ａｎｔｉ⁃ｎｕｃｌｅａｒ ａｎｔｉｂｏｄｙ， ＡＮＡ）、抗双链 ＤＮＡ（ｄｏｕｂｌｅ⁃
ｓｔｒａｎｄｅｄ ＤＮＡ， ｄｓＤＮＡ）抗体（－），免疫球蛋白（ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎ，
Ｉｇ）检查提示 ＩｇＭ ４０．５（０．４～２．３） ｇ ／ Ｌ，ＩｇＧ 与 ＩｇＡ 正常；血清蛋

白电泳 Ｍ 蛋白阳性（定量 ２２．０ ｇ ／ Ｌ），血清免疫固定电泳提示

ＩｇＭ⁃κ 型 Ｍ 蛋白阳性，游离轻链 κ １８５．５（３．３～ １９．６） ｍｇ ／ Ｌ，游
离轻链 λ １７．４（５．７ ～ ２６．３） ｍｇ ／ Ｌ，κ ／ λ 比值 １０．７。 外院脑部

ＭＲＩ 提示右侧枕叶及相应区域皮下软组织异常信号影，另见

小脑扁桃体下疝畸形。 病程中曾多次行颈部淋巴结活组织

检查，病理提示 Ｂ 细胞为主的淋巴组织非典型增生性病变。
为进一步明确病因，患者行１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像（图 １，

２），可见双侧颈部、纵隔、腋窝、肝胃韧带、腹主动脉及双髂血
管旁多发稍大淋巴结，分布大致对称，代谢轻度增高，ＳＵＶｍａｘ

３．５；中央骨髓及外周骨髓代谢弥漫性增高，ＳＵＶｍａｘ ２． ４（图
１）。１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 脑显像另见右侧顶枕部颅板下梭形软
组织密度影，代谢轻度增高，邻近右侧顶枕叶白质区可见水
肿表现（图 ２）。

在１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 图像上，全身多发代谢稍高的淋巴

结、骨髓弥漫代谢增高这一组表现的诊断特异性并不高。 骨

髓兼具造血功能和单核吞噬细胞系统功能（吞噬和杀伤、参
与免疫应答），因此骨髓弥漫代谢增高可见于贫血、炎性反应

的反应性增生、接受生长因子治疗等情况；而淋巴结作为人

体重要的外周免疫器官，全身淋巴结的轻度肿大、代谢轻中

度增高，尤其当淋巴结分布比较对称且浅表淋巴结受累较明

显时，常见于感染及非感染性炎性反应伴随的淋巴结反应性

增生。 但另一方面，ＰＥＴ ／ ＣＴ 图像上骨髓和淋巴结的这种表
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现又不能排除肿瘤性病变，例如当血液系统肿瘤出现骨髓弥

漫性浸润时、淋巴结和结外受累不显著时、肿瘤较惰性时，１８Ｆ⁃
ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 可有类似表现。 本例患者同时还存在脑部病

变，并出现神经系统症状，因此诊断方面要先排除肿瘤。

图 ２　 瓦尔登斯特伦巨球蛋白血症患者（女，３６ 岁） １８ Ｆ⁃ＦＤＧ
ＰＥＴ ／ ＣＴ 脑显像图。 横断面图可见右侧顶枕部内外侧颅板代

谢轻度增高的梭形软组织密度影（绿箭头示），另见右侧顶枕

叶白质区低密度水肿带（红箭头示）

影像的分析除掌握常见的疾病影像特征和基本的鉴别

诊断外，还需要更深入的了解一些疾病的临床特征，方能形

成完整的鉴别诊断知识框架。 本例患者的实验室检查其实

已有明确的诊断指向性———存在 ＩｇＭ 型的 Ｍ 蛋白。 Ｍ 蛋白

一般包括 ＩｇＧ 型、ＩｇＡ 型、ＩｇＭ 型和 ＩｇＤ 型，其中 ＩｇＧ 型和 ＩｇＡ
型最多见，ＩｇＤ 型最少见。 与 Ｍ 蛋白相关的疾病包括多发性

骨髓瘤，原发性淀粉样变，淋巴浆细胞淋巴瘤［包括瓦尔登斯

特伦巨球蛋白血症（Ｗａｌｄｅｎｓｔｒöｍ ｍａｃｒｏｇｌｏｂｕｌｉｎｅｍｉａ， ＷＭ）］，
Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病，多发性周围神经病、器官肿大、内分泌病、Ｍ 蛋

白和皮肤改变（ｐｏｌｙｎｅｕｒｏｐａｔｈｙ， ｏｒｇａｎｏｍｅｇａｌｙ， ｅｎｄｏｃｒｉｎｏｐａｔｈｙ，
Ｍ⁃ｐｒｏｔｅｉｎ， ｓｋｉｎ ｃｈａｎｇｅｓ， ＰＯＥＭＳ）综合征，意义未明的单克隆

免疫球蛋白血症（ｍｏｎｏｃｌｏｎａｌ ｇａｍｍｏｐａｔｈｙ ｏｆ ｕｎｄｅｔｅｒｍｉｎｅｄ ｓｉｇ⁃
ｎｉｆｉｃａｎｃｅ， ＭＧＵＳ），其他一些 Ｂ 细胞淋巴瘤（如边缘带淋巴

瘤、弥漫性大 Ｂ 细胞淋巴瘤等）也偶见 Ｍ 蛋白。 多发性骨髓

瘤、原发性淀粉样变多为 ＩｇＧ 型和 ＩｇＡ 型 Ｍ 蛋白，而 ＩｇＭ 型

的 Ｍ 蛋白多为 ＷＭ、ＭＧＵＳ。
ＷＭ 属于淋巴浆细胞淋巴瘤（ ｌｙｍｐｈｏｐｌａｓｍａｃｙｔｉｃ ｌｙｍｐｈｏ⁃

ｍａ， ＬＰＬ），是一种少见的惰性 Ｂ 细胞淋巴瘤，占所有非霍奇

金淋巴瘤的 １％ ～ ２％ ［１］ 。 ＷＭ 即分泌 ＩｇＭ 型 Ｍ 蛋白的淋巴

浆细胞淋巴瘤，因此其特征为骨髓中淋巴样浆细胞浸润、同
时伴血清单克隆 ＩｇＭ 异常增高。 ＷＭ 的肿瘤细胞为惰性且

在骨髓中弥漫浸润，当肿瘤发展时可累及髓外组织，如淋巴

结、肝、脾，以及其他结外器官。 ＷＭ 的临床表现也与骨髓中

肿瘤浸润和高 ＩｇＭ 血症相关，包括贫血及出血倾向，高 ＩｇＭ
蛋白相关的高黏滞血症、周围神经病等［２］ 。 此外，９０％以上

的 ＷＭ 患者存在 ＭＹＤ８８ Ｌ２６５Ｐ 基因突变，约 ４０％的患者存

在趋化因子 ＣＸＣ 亚家族受体 ４（ ＣＸＣ ｓｕｂｆａｍｉｌｙ ｒｅｃｅｐｔｏｒ ４，
ＣＸＣＲ４）基因突变［３⁃４］ 。

结合上述临床特征不难推断，ＷＭ 的１８ Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ
表现应包括：（１）骨髓弥漫轻中度代谢增高，不伴有骨质破坏

或密度改变［５］ ，对应惰性淋巴瘤在骨髓内弥漫浸润［６］ ；（２）
可同时伴全身多组淋巴结受累，但淋巴结 ＳＵＶ 普遍较低，符
合惰性淋巴瘤的代谢特点［７］ 。 上述特征与本例表现一致。
除骨髓和淋巴结外，一些病例还可出现其他结外器官受累，
如肝、软组织、中枢神经系统、肺、肠道等，髓外浸润是 ＷＭ 预

后不良的因素之一［８⁃９］ 。 当 ＷＭ 出现中枢神经系统受累时称

为宾⁃尼尔 （ Ｂｉｎｇ⁃Ｎｅｅｌ） 综合征，是 ＷＭ 少见的表现，仅占

１％ ［１０］ 。 Ｂｉｎｇ⁃Ｎｅｅｌ 综合征最常见的为软脑膜浸润性病变，其
次为脑实质病变和硬脑膜受累［１０⁃１１］ 。 本例的颅内病灶符合

Ｂｉｎｇ⁃Ｎｅｅｌ 综合征的表现，病灶的低代谢活性符合肿瘤的惰性

特征。
患者后续行骨髓活组织检查，提示造血组织中见淋巴样

细胞浸润，结合免疫组织化学检查结果，符合 Ｂ 淋巴细胞淋

巴瘤。 骨髓基因检测发现 ＭＹＤ８８ Ｌ２６５Ｐ 突变阳性。 脑脊液

检查见异常 Ｂ 细胞克隆，提示中枢神经系统受累。 综合临床

情况，患者最终诊断为 ＷＭ、 Ｂｉｎｇ⁃Ｎｅｅｌ 综合征，随后接受利

妥昔单克隆抗体＋氟达拉滨＋环磷酰胺（ｒｉｔｕｘｉｍａｂ＋ｆｌｕｄａｒａｂｉｎｅ＋
ｃｙｃｌｏｐｈｏｓｐｈａｍｉｄｅ， Ｒ⁃ＦＣ）方案联合鞘内化疗，治疗后头痛及

淋巴结肿大明显缓解。
作为一种惰性淋巴瘤，虽然１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 在 ＷＭ 中

的阳性率不高（文献报道为 ２０％～ ８０％） ［５］ ，但显像可评估髓

外受累情况，且对 ＷＭ 侵袭性转化（类似 Ｒｉｃｈｔｅｒ 转化）有提

示意义，病灶较高的１８Ｆ⁃ＦＤＧ 摄取可能是 ＷＭ 转化为侵袭性

淋巴瘤的预测因素［５，１２］ 。
影像诊断往往始于对特征性征象的识别，并以此作为诊

断线索，但有时仅凭影像学表现仍难以明确鉴别。 影像诊断

并非一座孤岛，而是影像特征与临床背景知识相互融合的综

合判断过程。 熟练掌握相关疾病的临床背景知识，是核医学

医师必备的基本功。
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