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　 　 患者女，２８ 岁，２０２１ 年 ５ 月出现阵发性血压升高，伴头

痛、大汗、心悸， 血压最高可达 ２１０ ／ １２５ ｍｍＨｇ（１ ｍｍＨｇ ＝
０ １３３ ｋＰａ），发作间期血压可恢复正常，为查明高血压原因

入本院。 高血压按病因可分为原发性高血压和继发性高血

压，患者为青年女性，原发性高血压的可能性较小，首先需排

除继发性高血压，如肾血管性高血压、肾实质性高血压及内

分泌性高血压，其中内分泌性高血压的病因又包括嗜铬细胞

瘤 ／副 神 经 节 瘤 （ ｐｈｅｏｃｈｒｏｍｏｃｙｔｏｍａｓ ａｎｄ ｐａｒａｇａｎｇｌｉｏｍａｓ，
ＰＰＧＬ）、原发性醛固酮增多症、库欣综合征、甲状腺功能亢进

症等。 患者入院后实验室检查提示：血 ３⁃甲氧基去甲肾上腺

素（３⁃ｎｏｒｍｅｔａｎｅｐｈｒｉｎｅ， ３⁃ＮＭＮ） １２． １ ［正常参考值范围 （下

同）：＜０．９］ ｎｍｏｌ ／ Ｌ、 ３⁃甲氧基肾上腺素（３⁃ｍｅｔａｎｅｐｈｒｉｎｅ， ３⁃
ＭＮ） ０．１（＜０．５） ｎｍｏｌ ／ Ｌ、３⁃甲氧基酪胺（３⁃ｍｅｔｈｏｘｙｔｙｒａｍｉｎｅ， ３⁃
ＭＴ） ０．０３８（＜０．０３９） ｎｍｏｌ ／ Ｌ，２４ ｈ 尿去甲肾上腺素（ｎｏｒｅｐｉｎｅｐｈ⁃
ｒｉｎｅ， ＮＥ） １ １２４．７ （＜７６．９） μｇ、肾上腺素 ６．４（＜１１．０） μｇ、多巴胺

５６６．６（＜４５９．９） μｇ；肾功能及尿常规、甲状腺功能、血钾、血皮

质醇及促肾上腺皮质激素、肾血管超声检查结果均正常。 由

于患者 ＮＥ 及代谢产物明显升高，临床考虑 ＰＰＧＬ 可能性大。
ＰＰＧＬ 是一类起源于嗜铬细胞的儿茶酚胺类肿瘤，发生

于肾上腺髓质的肿瘤称为嗜铬细胞瘤，发生于肾上腺外的交

感或副交感神经者称为副神经节瘤。 ＰＰＧＬ 的诊断分 ２ 步：
定性诊断和定位诊断。 定性诊断依赖于患者的临床表现及

血、尿儿茶酚胺水平。 本例定性诊断是否明确？ 首先，患者

的临床症状十分典型———即阵发性头痛、心悸、大汗“三联

征”；其次，血、尿 ＮＥ 及代谢产物水平升高。 需要注意的是，
儿茶酚胺升高不一定都是 ＰＰＧＬ 导致的，文献报道儿茶酚胺

升高的假阳性率可达 ２０％ ［１］ 。 不恰当的抽样方式或检测方

法可以导致假阳性，这时需要多次采样检测；此外，某些药物

可能干扰人体内儿茶酚胺的代谢，从而导致假阳性，如 ５⁃羟
色胺重吸收抑制剂、三环类抗抑郁药等可抑制血清儿茶酚胺

的重吸收，单胺氧化酶类药物可抑制儿茶酚胺向其他物质的

转化，拟交感神经类药物如咖啡因、尼古丁、麻黄碱等可增加

儿茶酚胺类物质的释放。 这些药物可以导致患者体内儿茶

酚胺水平升高，应至少停药 ２ 周再进行检测［１］ ，但在临床实

践中，部分患者可能因合并其他疾病难以停药，这为 ＰＰＧＬ
的诊断带来一定的困难。 一般来说，因检测不当或药物影响

而升高的儿茶酚胺水平一般很少超过正常上限的 ３～４ 倍，超
过的情况多是病理性因素导致的［１］ 。 本例患者临床表现典

型，多次检测血、尿 ＮＥ 及其代谢产物水平升高 １０ 倍以上，考
虑 ＰＰＧＬ 定性诊断明确。 下一步进行病灶的定位诊断。

在儿茶酚胺类肿瘤中，嗜铬细胞瘤占 ８０％～８５％，副神经

节瘤占 １５％～２０％ ［２］ ，所以可先行肾上腺 ＣＴ，以明确肾上腺

是否有占位。 本例患者肾上腺 ＣＴ 未见异常。 不同部位的

ＰＰＧＬ 分泌的儿茶酚胺类物质有所区别，一般来说，嗜铬细胞

瘤以分泌肾上腺素为主，而起源于交感神经的副神经节瘤则

主要分泌 ＮＥ，这是因为 ＮＥ 转化为肾上腺素时需要大量皮质

醇作为催化反应的辅助因子；而起源于副交感神经的副神经

节瘤（如位于头颈部者）则可以无功能，不分泌儿茶酚胺类物

质［１］ 。 本例患者的儿茶酚胺升高以 ＮＥ 及其代谢产物升高

为主，而肾上腺素的水平正常，表明定位诊断应该是位于肾

上腺外的交感神经起源的副神经节瘤，这也是肾上腺 ＣＴ 未

见异常的原因。
由于 ＰＰＧＬ 具有高表达生长抑素受体（ ｓｏｍａｔｏｓｔａｔｉｎ ｒｅ⁃

ｃｅｐｔｏｒ， ＳＳＴＲ） 并摄取 ＮＥ 的类似物间碘苄胍 （ ｍｅｔａ⁃ｉｏｄｏ⁃
ｂｅｎｚｙｌｇｕａｎｉｄｉｎｅ， ＭＩＢＧ）的特点，ＳＳＴＲ 显像及１３１ Ｉ⁃ＭＩＢＧ 也是

ＰＰＧＬ 定位诊断的重要工具。 ＳＳＴＲ 显像诊断嗜铬细胞瘤的

灵敏度约 ５０％，但对肾上腺外的副神经节瘤的灵敏度达

９０％；而１３１ Ｉ⁃ＭＩＢＧ 显像诊断嗜铬细胞瘤的灵敏度为 ８５％，诊
断副神经节瘤的灵敏度为 ５６％～７５％［３］，这其中的差别可能与

嗜铬细胞瘤和肾上腺外副神经节瘤的功能不同、２ 种显像的生

物分布和图像分辨率不同有关。 本例患者行９９Ｔｃｍ⁃联肼尼克

酰胺⁃酪氨酸 ３⁃奥曲肽（ｈｙｄｒａｚｉｎｏｎｉｃｏｔｉｎａｍｉｄｅ⁃Ｔｙｒ ３⁃ｏｃｔｒｅｏｔｉｄｅ，
ＨＹＮＩＣ⁃ＴＯＣ）ＳＳＴＲ 显像和１３１ Ｉ⁃ＭＩＢＧ 肾上腺髓质显像，均可

见盆腔类圆形肿物，大小约 ６．３ ｃｍ×６．０ ｃｍ，显像剂摄取异常

增高（图 １，２）。
本例定性诊断已明确———ＰＰＧＬ 所致的继发性高血压，

所以盆腔占位考虑 ＰＰＧＬ 可能性大。 值得注意的是，部分非

ＰＰＧＬ（或非神经内分泌肿瘤）也可能在ＳＳＴＲ显像或肾上腺
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图 １　 副神经节瘤患者（女，２８ 岁） ９９Ｔｃｍ ⁃联肼尼克酰胺⁃酪氨酸 ３⁃奥曲肽（ＨＹＮＩＣ⁃ＴＯＣ）生长抑素受体显像图。 １Ａ．平面显像见膀胱上方类

圆形显像剂摄取增高灶；１Ｂ，１Ｃ． ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 横断层图上见盆腔混杂密度占位，显像剂摄取不均匀增高　 　 图 ２　 该患者１３１ Ｉ⁃间碘苄胍（ＭＩＢＧ）
肾上腺髓质显像图。 ２Ａ．平面显像见盆腔类圆形病灶，显像剂摄取异常增高；２Ｂ，２Ｃ． ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 横断层图上见盆腔占位，显像剂摄取异常

增高　 　 图 ３　 该患者盆腔增强 ＣＴ 及增强 ＭＲＩ 图。 ３Ａ．盆腔平扫 ＣＴ；３Ｂ．增强 ＣＴ；３Ｃ． ＭＲＩ Ｔ１ 加权成像；３Ｄ． ＭＲＩ 增强扫描；均见盆腔肿

物明显不均匀强化，内部有坏死区　 　 图 ４　 该患者１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图。 ４Ａ．最大密度投影（ＭＩＰ）图示盆腔高代谢肿物，全身棕色脂

肪组织代谢异常增高；４Ｂ，４Ｃ．横断层图上见盆腔肿物代谢不均匀增高

髓质显像中表现为阳性，如胃肠道间质瘤、肾上腺皮质腺瘤、
副脾、淋巴瘤、肝血管瘤、血管平滑肌脂肪瘤等在肾上腺髓质

显像中可能表现为阳性，而乳腺癌、肾癌、肺癌、淋巴瘤、正常

子宫或者子宫肌瘤等可在 ＳＳＴＲ 显像中出现高摄取［４］ 。 为进

一步明确病变诊断及其与周围组织、血管的关系，本例患者

行增强 ＣＴ 和 ＭＲＩ，结果显示盆腔肿物明显不均匀强化（图
３），符合 ＰＰＧＬ 的影像特点。

由于 ＰＰＧＬ 存在恶性潜能，并且 １ ／ ４ 的患者可有多个解

剖学起源（同时 ／异时存在多个病灶） ［５］ ，患者之后行１８ Ｆ⁃
ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 以评估病变良恶性及探测病灶数量，显像见盆

腔病灶代谢异常增高，中心坏死，全身棕色脂肪代谢异常增

高（图 ４），除此之外未发现其他病灶或转移灶。
一般来说，肿瘤的葡萄糖代谢越活跃，提示肿瘤的分化

程度越差、恶性程度越高。 但 ＰＰＧＬ 的 ＦＤＧ 代谢并不一定与
其分化程度相关，而是和参与三羧酸循环的酶的突变有关。
超过 １ ／ ３ 的 ＰＰＧＬ 患者为家族遗传性，以琥珀酸脱氢酶（ｓｕｃｃｉ⁃
ｎａｔｅ ｄｅｈｙｄｒｏｇｅｎａｓｅ， ＳＤＨ）、冯希佩尔⁃林道（Ｖｏｎ Ｈｉｐｐｅｌ⁃Ｌｉｎｄａｕ，
ＶＨＬ）、多发性内分泌腺肿瘤病 ２ 型（ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｅｎｄｏｃｒｉｎｅ ｎｅｏ⁃
ｐｌａｓｉａ ｔｙｐｅ ２， ＭＥＮ２）、神经纤维瘤病 １ 型（ｎｅｕｒｏｆｉｂｒｏｍａｔｏｓｉｓ
ｔｙｐｅ １， ＮＦ１）基因等胚系基因突变为主［５］ 。 ＳＤＨ 基因突变造
成 ＳＤＨ 失活，细胞内琥珀酸盐水平升高，葡萄糖代谢活跃。

此外，基因突变的类型也可以影响儿茶酚胺分泌的模式：
ＭＥＮ２、ＮＦ１ 基因突变者同时分泌 ＮＥ 和肾上腺素，而 ＶＨＬ 及

ＳＤＨ 基因突变的患者以分泌 ＮＥ 或多巴胺为主［６］ 。 因此，本
例患者比较符合 ＳＤＨ 突变的副神经节瘤特点。

本例患者１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 除发现盆腔病灶外，还显示

全身棕色脂肪广泛摄取，这是什么原因，又有什么提示呢？
文献报道 ２５％～３０％的 ＰＰＧＬ 患者会出现全身棕色脂肪组织

活化（健康人中仅 ６％出现此类情况，且多发生于寒冷刺激

后） ［７］ 。 ＰＰＧＬ 可通过 ３ 种机制使棕色脂肪组织活化：（１）交
感神经通过 β３ 受体激活棕色脂肪组织，使 ＦＤＧ 摄取增高；
（２）儿茶酚胺类物质通过化学作用刺激棕色脂肪组织活化；
（３）肾上腺能促进白色脂肪组织向棕色脂肪组织分化［８⁃９］ 。
有研究显示，棕色脂肪组织代谢增高的 ＰＰＧＬ 患者的基因突

变类型与代谢不高的患者之间没有明显差异，但棕色脂肪代

谢增高患者的 ＮＥ 水平更高，预后也更差［１０］ 。 一方面，ＮＥ 水

平本身就是预后的预测因子之一， ＮＥ 水平高的患者交感神

经兴奋强、预后差；另一方面，棕色脂肪活化的患者可能产生

过多的能量消耗，更容易出现恶病质，从而导致更差的预后。
本例患者 ＰＰＧＬ 的定性和定位诊断都十分明确，鉴别诊

断不难。 需要注意的是，ＰＰＧＬ 是异质性很强的疾病，尤其是
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遗传相关性 ＰＰＧＬ，具有很大程度的多样性。 核医学检查对

ＰＰＧＬ 以及其相关综合征的全面评估非常重要，其提供的不

仅仅是定位诊断，还包括了分子遗传特征、提示预后的信息，
对 ＰＰＧＬ 的诊疗具有重要意义。
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本刊有关论文中法定计量单位的书写要求

本刊法定计量单位执行 ＧＢ ３１００ ／ ３１０１ ／ ３１０２—１９９３《国际单位制及其应用 ／有关量、单位和符号的一般原则 ／ （所有部分）
量和单位》的有关规定，具体执行可参照中华医学会杂志社编写的《法定计量单位在医学上的应用》第 ３ 版（人民军医出版社

２００１ 年出版）。 正文中时间的表达，凡前面带有具体数据者应采用 ｄ、ｈ、ｍｉｎ、ｓ，而不用天、小时、分钟、秒。 注意单位名称与单位

符号不可混合使用，如 ｎｇ·ｋｇ－１·天－１应改为 ｎｇ·ｋｇ－１·ｄ－１；组合单位符号中表示相除的斜线多于 １ 条时应采用负数幂的形式

表示，如 ｎｇ ／ ｋｇ ／ ｍｉｎ 应采用 ｎｇ·ｋｇ－１·ｍｉｎ－１的形式；组合单位中斜线和负数幂亦不可混用，如前例不宜采用 ｎｇ ／ ｋｇ·ｍｉｎ－１的形

式。 在叙述中，应先列出法定计量单位数值，括号内写旧制单位数值；但如同一计量单位反复出现，可在首次出现时注出法定

计量单位与旧制单位的换算系数，然后只列法定计量单位数值。 凡是涉及人体及动物体内的压力测定，可使用 ｍｍＨｇ 或

ｃｍＨ２Ｏ 为计量单位，但首次使用时注明与 ｋＰａ 的换算系数。 原子量改为相对原子质量（Ａｒ）。 分子量改为相对分子质量

（Ｍｒ）。 关于浓度，只有“Ｂ 的物质的量浓度”（Ｂ 代表物质的基本单元）可以称为“Ｂ 的浓度（ ｃＢ）”，定义为“Ｂ 的物质的量除以

混合物的体积”，单位为“ｍｏｌ ／ ｍ３”或“ｍｏｌ ／ Ｌ”。 正确使用以下量的名称：（１）以 Ｂ 的体积分数（φＢ）取代习用的 Ｂ 的体积百分浓

度（Ｖ ／ Ｖ）；（２）以 Ｂ 的质量分数（ωＢ）取代习用的 Ｂ 的质量百分浓度（Ｗ／ Ｗ 或 ｍ／ ｍ）；（３）以 Ｂ 的质量浓度（ρＢ）取代习用的以“Ｗ／
Ｖ”或“ｍ／ Ｖ”表示的浓度，单位为“ｋｇ ／ Ｌ”或“ｋｇ ／ ｍ３”。 量的符号一律用斜体字，如吸光度（旧称光密度）的符号为 Ａ，“Ａ”为斜体字。
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