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以双侧颌下腺肿物为主要表现的 ＩｇＧ４ 相关性疾病
１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像 １ 例
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图 １　 免疫球蛋白 Ｇ４⁃相关性疾病（ＩｇＧ４⁃ＲＤ）患者（男，７１ 岁） １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图（箭头示病灶）。 Ａ． ＰＥＴ 最大密度投影（ＭＩＰ）图示

全身多发１８Ｆ⁃ＦＤＧ 高代谢灶。 Ｂ，Ｃ．双侧腮腺、双侧颌下腺弥漫性显像剂摄取增高，ＳＵＶｍａｘ ５．３；Ｄ～ Ｆ．纵隔、双肺门多发葡萄糖代谢增高肿

大淋巴结，较大者位于气管隆突下，大小 ３．２ ｃｍ×３．４ ｃｍ，ＳＵＶｍａｘ ７．６； Ｇ．肾脏葡萄糖代谢普遍增高，ＳＵＶｍａｘ ５．８；Ｈ．脾脏葡萄糖代谢普遍轻度

增高，ＳＵＶｍａｘ ４．６；Ｉ．腹腔内多发葡萄糖代谢增高肿大淋巴结，较大者位于髂血管旁，大小 ２．０ ｃｍ×１．６ ｃｍ，ＳＵＶｍａｘ ８．１

　 　 患者男，７１岁。 因“双侧颌下腺肿物 １年，头晕、乏力 １个月”
入院。 患者于 １ 年前发现双侧颌下腺肿物，进行性增大，无
疼痛，未予重视，１ 个月前无明显诱因出现头晕、乏力伴左侧

头痛、眼痛及纳差。 体格检查：双侧颌下触及肿物，５ ｃｍ×
５ ｃｍ 大小；耳前、耳后、颌下、颈前、颈后、腋窝及腹股沟均可

触及肿大淋巴结，最大者 ２ ｃｍ×１ ｃｍ，质韧，无压痛，活动可。
实验室检查：免疫球蛋白（ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎ， Ｉｇ）Ｇ ８２．９５（括号内

为正常参考值范围，下同：＜１７．４０） ｇ ／ Ｌ，ＩｇＧ４ ５６．７０（＜１．４０） ｇ ／ Ｌ，
补体 Ｃ３ ０．３７（０．７３～ １．４６） ｇ ／ Ｌ，Ｃ４ ０．０１（０．１０～ ０．４０） ｇ ／ Ｌ，肿
瘤标志物未见明显异常。 为评估全身情况，患者行全身１８Ｆ⁃
ＦＤＧ（北京原子高科股份有限公司提供）ＰＥＴ／ ＣＴ（德国 Ｓｉｅｍｅｎｓ
Ｂｉｏｇｒａｐｈ ｍＣＴ）显像。 ＰＥＴ 最大密度投影及 ＰＥＴ ／ ＣＴ 断层融

合图（图 １）示：双侧腮腺、双侧颌下腺、脾脏、双肾葡萄糖代

谢普遍增高；双侧锁骨区、双侧颈旁、纵隔及双肺门、双侧腋

窝、心膈角、腹盆腔及双侧腹股沟多发对称性肿大淋巴结（葡
萄糖代谢增高），最大者位于气管隆突下，３．２ ｃｍ×３ ４ ｃｍ 大

小，ＳＵＶｍａｘ ７．６；骨髓代谢未见异常增高。 ＰＥＴ ／ ＣＴ 提示全身

多系统病变，结合临床考虑自身免疫性疾病可能性大。 为进

一步明确诊断，根据１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 提示的高代谢灶进行

右侧颌下腺肿物、左侧腋窝淋巴结穿刺活组织检查（简称活

检）以及骨髓穿刺、流式细胞学检测，结果提示有较多的淋巴

细胞及浆细胞浸润，每高倍镜视野下 ＩｇＧ４＋ 浆细胞＞８０ 个，
ＩｇＧ４＋ ／ ＩｇＧ＋浆细胞比率＞４０％，骨髓增生活跃，未见明确轻链

限制。 ２０２０ 年更新版 ＩｇＧ４ 相关性疾病（ＩｇＧ４⁃ｒｅｌａｔｅｄ ｄｉｓｅａｓｅ，
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ＩｇＧ４⁃ＲＤ）综合诊断标准［１］如下：（１）临床及影像学特征为单

个或多个器官存在特征性的弥漫性和（或）局限性肿大、肿块

形成或结节样表现；单一器官受累时，不包括单纯淋巴结肿大。
（２）血清学诊断标准为血清 ＩｇＧ４ 水平升高（≥１．３５ ｇ ／ Ｌ）。 （３）
病理学诊断标准包括 ３ 条（３ 条中要符合 ２ 条）。 ①大量淋

巴细胞和浆细胞浸润、纤维化；②组织中浸润的 ＩｇＧ４＋ ／ ＩｇＧ＋浆

细胞比率＞４０％，且每高倍镜视野下 ＩｇＧ４＋浆细胞＞１０ 个；③典

型的组织纤维化，尤其是席文状纤维化或闭塞性静脉炎。 符合

上述（１）（２）（３）３条标准，可确诊；符合（１）＋（３）为可能诊断；符
合（１）＋（２）为可疑诊断。 本病例符合上述诊断标准中的 ３条，因
此，最终确诊为 ＩｇＧ４⁃ＲＤ。 由于 ＩｇＧ４⁃ＲＤ 对激素敏感，患者随即

行甲泼尼龙＋泼尼松＋ＣＤ２０ 单克隆抗体治疗。 ２ 个月后随访，
ＩｇＧ 下降至 １８．００ ｇ ／ Ｌ，ＩｇＧ４ 下降至 ８．５４ ｇ ／ Ｌ（较前下降 ８５％），
超声示腋窝淋巴结较前缩小，腮腺病变较前好转，头晕较前改

善，证实诊断及治疗有效。
讨论　 ＩｇＧ４⁃ＲＤ 是一种由免疫介导的慢性炎性疾病，病

因及发病机制尚不明确，病理特征为以 ＩｇＧ４＋浆细胞为主的

淋巴浆细胞浸润［２］ 。 该病是系统性疾病，一般为多脏器受

累，最常见的受累部位为涎腺（特别是下颌下腺）、胰腺、肝胆

系统以及腹膜后，几乎可累及人体所有器官［３⁃４］ 。 影像学检

查是 ＩｇＧ４⁃ＲＤ 的重要诊断依据，１８ Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 可通过一

次显像显示全身各脏器的受累情况、判断病灶代谢活性，指
导临床活检部位选择等［５］ ，且在血管、唾液腺及淋巴结受累

方面的灵敏度要明显优于常规检查。 既往文献报道，当唾液

腺受累时，１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 表现为非感染性、均匀性、对称

性的代谢增高；累及胰腺时，表现为胰腺弥漫性肿大伴中 ～
高度代谢增高，无胰胆管梗阻；累及主动脉时，表现为主动脉

管壁不均匀增厚伴中～高度代谢增高，增高范围不局限于血

管内膜；腹膜后占位伴中 ～高度代谢增高［２］ 。 同时，１８Ｆ⁃ＦＤＧ
ＰＥＴ ／ ＣＴ 对于 ＩｇＧ４⁃ＲＤ 会出现假阴性表现，特别是对于微小

病灶、肾脏及脑受累，早期显像病变部位代谢等于或略高于

正常组织，而延迟显像病变部位代谢会显著升高，因此，需要

行延迟显像［６］ 。
本例患者入院时 Ｉｇ 升高，尤其是 ＩｇＧ４ 增高明显，鉴别诊

断除 ＩｇＧ４⁃ＲＤ 外，还包括多发性骨髓瘤（ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｍｙｅｌｏｍａ，
ＭＭ）、原发性轻链型淀粉样变性以及 ＰＯＥＭＳ 综合征（又名

Ｃｒｏｗ⁃Ｆｕｋａｓｅ 综合征）等：（１） ＭＭ 多表现为骨髓和骨组织内

瘤细胞浸润，１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 表现包括骨髓弥漫性显像剂

摄取增高、骨和（或）髓外软组织摄取增高，一般多表现为全

身多发、弥漫性穿凿样骨质破坏伴代谢增高。 （２）原发性轻链

型淀粉样变性确诊需组织学活检证实有淀粉样蛋白沉积，血液

或尿中出现单克隆 Ｉｇ 或游离轻链。 （３） ＰＯＥＭＳ 综合征１８ Ｆ⁃
ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 多表现为骨硬化性病变，主要累及脊柱、肋骨

及骨盆。 本例患者１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 未显示明显的骨组织病

变，骨髓活检未见明确轻链，因此排除以上诊断。 结合本例

患者多发淋巴结肿大的表现，临床上与淋巴瘤、结节病、成人

Ｓｔｉｌｌ 病、Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病及转移瘤也需要进行鉴别：（１）淋巴瘤１８Ｆ⁃
ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 表现比较典型，常表现为全身多发淋巴结肿大

伴摄取增高，且淋巴结会出现融合情况，表现为非对称性；
（２）结节病通常以肺及胸内淋巴结受累比较常见，大多数出

现在肺门周围，影像上呈“八字征”改变；（３）成人 Ｓｔｉｌｌ 病１８Ｆ⁃
ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 一般表现为全身多发反应性淋巴结，以颈部、腋
窝为著，同时可见肝脾肿大、骨髓的代谢增高；（４） Ｃａｓｔｌｅｍａｎ
病１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 也可表现为全身多发淋巴结肿大，肝脾

肿大，常伴有全身的炎性反应及浆膜腔积液；（５）转移瘤通常

有原发灶，且淋巴结有坏死倾向。 以上诊断通过患者临床病

史、体征以及１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 的典型表现，均可排除。 在鉴

别诊断上还需要和其他恶性肿瘤和感染性病变相鉴别，激素

治疗可以在一定程度上帮助区分［７］ 。
综上，ＩｇＧ４⁃ＲＤ 是多系统病变，不同组织间的病理及影

像学表现各异，１８ Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 对于全身多系统疾病的诊

断较其他影像学方法具有较大的优势，可通过一次显像获得

全身各脏器的代谢信息，显示病变累及的范围及程度，指导

临床对 ＰＥＴ ／ ＣＴ 高代谢部位进行穿刺活检，１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ
对于 ＩｇＧ４⁃ＲＤ 全身受累情况的诊断具有重要的指导价值。
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ＩｇＧ４⁃ｒｅｌａｔｅｄ ｄｉｓｅａｓｅ ａｎｄ ｕｒｅｔｅｒａｌ ｃａｎｃｅｒ： ａ ｃａｓｅ ｓｔｕｄｙ ｕｓｉｎｇ ＰＥＴ ／
ＣＴ ａｎｄ ＰＥＴ ／ ＭＲ［ Ｊ］ ． Ｃｈｉｎ Ｊ Ｎｕｃｌ Ｍｅｄ Ｍｏｌ Ｉｍａｇｉｎｇ， ２０２５， ４５
（１）： ４３⁃４４． ＤＯＩ：１０．３７６０ ／ ｃｍａ．ｊ．ｃｎ３２１８２８⁃２０２４０５２１⁃００１７３．

［５］ Ｂａｉ Ｚ， Ｚｈｏｕ Ｔ， Ｙｕ Ｚ， ｅｔ ａｌ． Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｖａｌｕｅ ｏｆ １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ ｉｎ
ＩｇＧ４⁃ｒｅｌａｔｅｄ ｄｉｓｅａｓｅ［ Ｊ］ ． Ａｎｎ Ｎｕｃｌ Ｍｅｄ， ２０２２， ３６（７）： ６５１⁃６６０．
ＤＯＩ：１０．１００７ ／ ｓ１２１４９⁃０２２⁃０１７４９⁃１．

［６］ Ｕｍｅｈａｒａ Ｈ， Ｏｋａｚａｋｉ Ｋ ， Ｍａｓａｋｉ Ｙ， ｅｔ ａｌ． Ｃｏｍｐｒｅｈｅｎｓｉｖｅ ｄｉａｇｎｏｓｔｉｃ
ｃｒｉｔｅｒｉａ ｆｏｒ ＩｇＧ４⁃ｒｅｌａｔｅｄ ｄｉｓｅａｓｅ （ＩｇＧ４⁃ＲＤ）， ２０１１［Ｊ］． Ｍｏｄ Ｒｈｅｕｍａｔｏｌ，
２０１２， ２２（１）： ２１⁃３０． ＤＯＩ：１０．１００７／ ｓ１０１６５⁃０１１⁃０５７１⁃ｚ．

［７］ Ｓｈｉｇｅｋａｗａ Ｍ， Ｙａｍａｏ Ｋ， Ｓａｗａｋｉ Ａ， ｅｔ ａｌ． Ｉｓ １８Ｆ⁃ｆｌｕｏｒｏｄｅｏｘｙｇｌｕｃｏｓｅ
ｐｏｓｉｔｒｏｎ ｅｍｉｓｓｉｏｎ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ｍｅａｎｉｎｇｆｕｌ ｆｏｒ ｅｓｔｉｍａｔｉｎｇ ｔｈｅ ｅｆｆｉｃａｃｙ ｏｆ
ｃｏｒｔｉｃｏｓｔｅｒｏｉｄ ｔｈｅｒａｐｙ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｐａｎｃｒｅａｔｉｔｉｓ？ ［Ｊ］ ．
Ｊ Ｈｅｐａｔｏｂｉｌｉａｒｙ Ｐａｎｃｒｅａｔ Ｓｃｉ， ２０１０， １７ （ ３）： ２６９⁃２７４． ＤＯＩ： １０．
１００７ ／ ｓ００５３４⁃００９⁃０１７２⁃９．

（收稿日期：２０２４⁃０７⁃２５）

·４０３· 中华核医学与分子影像杂志 ２０２５ 年 ５ 月第 ４５ 卷第 ５ 期　 Ｃｈｉｎ Ｊ Ｎｕｃｌ Ｍｅｄ Ｍｏｌ Ｉｍａｇｉｎｇ， Ｍａｙ ２０２５， Ｖｏｌ． ４５， Ｎｏ． ５


