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　 　 患者女，２６ 岁，因“发现颈部淋巴结肿大 １ 年余”就诊。
患者曾于外院行淋巴结穿刺活组织检查（简称活检），病理提

示“淋巴结炎”，予中药及理疗效果不佳。 １ 年前出现讲话困

难，并逐渐进展为声音嘶哑、吸气性呼吸困难。 外院复查发

现鼻腔、鼻咽及声门下多发肿物，喉镜检查未明确诊断。 辅助

检查血常规、肝肾功能、红细胞沉降率正常，Ｃ 反应蛋白 ３．６１
（正常参考范围 ０～３．００） ｍｇ ／ Ｌ。 患者为明确诊断行１８Ｆ⁃ＦＤＧ
ＰＥＴ ／ ＣＴ 检查（图 １），可见右侧上颌窦、双侧鼻腔前部、鼻咽

后壁、左侧声门下、右主支气管前壁多发代谢增高的软组织

影，ＳＵＶｍａｘ １１．２；双侧咽旁间隙、双侧颈部、双侧锁骨上区多

发代谢增高的淋巴结，最大者短径 １．７ ｃｍ，ＳＵＶｍａｘ １３．７；右侧

颌面部、双侧上臂、左背部皮下可见多发代谢增高结节灶，最
大者 ２．１ ｃｍ×１．０ ｃｍ，ＳＵＶｍａｘ ４．７；此外，由于患者处于哺乳期，
双侧乳腺可见对称性、不均匀的代谢增高。

患者病程 １ 年余，以颈部淋巴结肿大起病，后１８ Ｆ⁃ＦＤＧ
ＰＥＴ ／ ＣＴ 发现除淋巴结受累外，还有副鼻窦、鼻腔、鼻咽、喉部

多发病灶，以及皮下多发结节，病灶以头颈部分布为主。 鉴

别诊断方面，首先需除外头颈部肿瘤伴颈部淋巴结转移。 头

颈部肿瘤最常见的类型为鳞状细胞癌（简称鳞癌），除鼻咽癌

主要由 Ｅｐｓｔｅｉｎ⁃Ｂａｒｒ 病毒感染引起，烟草、酒精、人乳头瘤病

毒感染是导致其他头颈部鳞癌的主要原因。 由于口咽、下
咽、食管黏膜是同一起源，因此头颈部和食管肿瘤时常会出

现重复癌的情况。 但本例患者先出现颈部淋巴结肿大，后出

现声音嘶哑、呼吸困难症状（提示鼻腔、喉部病灶后出现），并
且有多发的皮下结节，不符合实体瘤转移的规律。 在系统性

疾病中，需考虑的鉴别诊断包括淋巴瘤、肉芽肿性多血管炎

（韦格纳肉芽肿）、组织细胞疾病、结核、Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病等。 在

以上鉴别诊断中，结核和 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病虽常见淋巴结受累，但
较少累及鼻窦、鼻咽腔、声门［１⁃ ２］ 。 肉芽肿性多血管炎虽常侵

犯鼻、鼻窦、喉及气管、肺，并可形成经典的“三联征” （合并

下呼吸道与肾脏受累），但该病较少以淋巴结肿大起病［３］ ，且
本例患者缺乏下呼吸道、肾脏受累及抗中性粒细胞胞质抗体

阳性的证据［４⁃５］ 。 淋巴瘤［如弥漫性大 Ｂ 细胞淋巴瘤、自然杀

伤（ｎａｔｕｒａｌ ｋｉｌｌｅｒ， ＮＫ） ／ Ｔ 细胞淋巴瘤］可解释鼻窦、鼻腔、淋

巴结和皮下结节多发病灶，但少见声门受累，需结合活检病

理鉴别。 在组织细胞疾病中，朗格汉斯细胞组织细胞增生症

与窦组织细胞增生伴巨大淋巴结病（Ｒｏｓａｉ⁃Ｄｏｒｆｍａｎ ｄｉｓｅａｓｅ，
ＲＤＤ）均常出现淋巴结受累，发生率分别约为 ２０％与 ３３％［６⁃７］，
其中 ＲＤＤ 更常累及鼻窦、鼻腔及咽腔［８］；而 Ｅｒｄｈｅｉｍ⁃Ｃｈｅｓｔｅｒ
病（为非朗格汉斯组织细胞肿瘤）较少累及淋巴结，头颈部受

累多表现为球后软组织肿块［９］ 。 本例患者之后行鼻咽病变

活检，病理提示大量泡沫细胞、淋巴细胞及浆细胞，泡沫细胞

体积较大，免疫组织化学染色：ＣＤ３８（散在＋），ＣＤ１３８（散在＋），
ＣＤ２０（部分＋），ＣＤ３ （＋），ＣＤ６８（＋），Ｓ⁃１００ 蛋白（ ＋），细胞增

殖核抗原 Ｋｉ⁃６７ （１０％），病理诊断考虑 ＲＤＤ。
ＲＤＤ 是一种罕见的非朗格汉斯细胞组织细胞增生症。

约一半的 ＲＤＤ 是单系统受累，表现为孤立性的病灶或单系

统多个病灶（如多发淋巴结、多发皮下结节、上呼吸道多发病

灶等）；另一半 ＲＤＤ 为多系统受累［１０］ ，鉴别诊断更为困难，
需与淋巴瘤等疾病鉴别。 经典的 ＲＤＤ 主要表现为双侧、巨
大、无痛的颈部淋巴结肿大，可能伴有发热、盗汗、体质量减

轻等全身症状。 但随着病例的积累，越来越多的报道发现

ＲＤＤ 常伴有结外受累，只累及淋巴结的经典型 ＲＤＤ 占比不

到 １０％ ［１０］ 。 如图 ２ 为 １ 例诊断为 ＲＤＤ 的患者，其主要表现

为双侧颈部及纵隔代谢增高的淋巴结，此外该患者另有皮下

结节、鼻咽和声门、泪腺、腮腺、骶骨、胸膜受累，是一个表现

为淋巴结受累为主的多系统病变。
ＲＤＤ 的结外受累可累及全身几乎所有器官系统，其中最

常见的是上呼吸道和皮肤 ／皮下受累［１０］ 。 ＲＤＤ 累及上呼吸

道时可出现鼻塞、呼吸困难、声音嘶哑、听力下降等症状，影
像学可发现鼻腔、鼻咽、鼻窦、口咽、喉部肿物。 值得一提的

是，本例患者的声门区肿物是 ＲＤＤ 并不少见的表现形式，当
发现多发、多系统病灶，并且同时存在声门区病灶时，要考虑

到 ＲＤＤ 的诊断。
皮肤 ／皮下是另一常见的结外受累部位，表现为缓慢增

长、无痛性的黄色至红褐色结节、斑块或丘疹，可出现皮下结

节或肿物，可分布在颌面部、躯干、四肢任一部位（图 ３）。 其他

常见的结外受累包括骨骼、中枢神经系统、心血管系统（图 ４）；
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图 １　 窦组织细胞增生伴巨大淋巴结病（ＲＤＤ）患者（女，２６ 岁） １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图　 １Ａ． ＰＥＴ 最大密度投影（ＭＩＰ）图见颈部、上肢多

发代谢增高灶，双侧乳腺代谢对称性增高；１Ｂ． ＰＥＴ ／ ＣＴ 融合横断层见右侧上颌窦、双侧鼻腔前部、鼻咽后壁多发代谢增高软组织影（箭头

示），ＳＵＶｍａｘ １１．２；１Ｃ．左侧声门下可见代谢增高软组织肿物（箭头示），ＳＵＶｍａｘ １０．２；１Ｄ．双侧颈部见多发代谢增高的肿大淋巴结（箭头示），

ＳＵＶｍａｘ １３．７；１Ｅ．颌面部、右上肢、背部皮下多发代谢增高结节（箭头示），ＳＵＶｍａｘ ４．７　 　 图 ２　 ＲＤＤ 患者（男，４２ 岁） １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像

图　 ２Ａ． ＰＥＴ ＭＩＰ 图见颈胸部多发代谢增高灶；２Ｂ～２Ｃ． ＰＥＴ ／ ＣＴ 融合横断层见颈部、纵隔、腋窝多发代谢增高淋巴结，最大者短径 ２．９ ｃｍ，
ＳＵＶｍａｘ １４．７；２Ｄ．右侧泪腺肿胀、代谢异常增高，ＳＵＶｍａｘ１４．４；２Ｅ．右侧胸膜代谢增高结节

图 ３　 ＲＤＤ 患者（男，３９ 岁） １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图　 ３Ａ． ＰＥＴ ＭＩＰ 图见下腹部代谢轻度增高灶；３Ｂ～３Ｃ． ＰＥＴ ／ ＣＴ 融合图及 ＣＴ 横断层见

腹部皮下代谢增高软组织肿物，ＳＵＶｍａｘ ４．０　 　 图 ４　 ＲＤＤ 患者（女，５１ 岁） １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像图　 ４Ａ． ＰＥＴ ＭＩＰ 图见颈胸部多发代谢

增高灶；４Ｂ～４Ｅ． ＰＥＴ ／ ＣＴ 融合横断层见双侧鼻咽部、下颌骨旁、主动脉弓旁见多发代谢增高灶，ＳＵＶｍａｘ １５．９

此外，眼眶、唾液腺、肾脏、肌肉软组织、肺、胸膜等也可受累。
当骨骼系统受累时，颅骨、颌面骨、脊柱、骨盆、肋骨、四肢骨

等均可受累，多表现为溶骨性的骨破坏［１１］ 。 中枢神经系统

受累时可表现为硬脑膜的肿物，也可为脑实质的实性或囊实

性肿物，也可有垂体柄、下丘脑等受累，临床上可有头痛、癫
痫、认知障碍、神经功能缺损、中枢性尿崩等症状。 心血管系

统受累时，更常表现为主动脉或肺动脉周围、心包内的肿物，
部分病例为孤立性的病灶。

ＲＤＤ 的诊断依赖于特征性的组织病理学表现，其核心特

征是在淋巴结窦内或结外组织中观察到大量胞质丰富、透亮

或“水样清澈”的组织细胞，这些细胞核大、染色质淡染、核仁

明显，表达 Ｓ⁃１００ 蛋白（胞核和胞质） 和 Ｆａｓｃｉｎ，同时表达

ＣＤ６８ 和可变表达 ＣＤ１６３，但不表达 ＣＤ１ａ，借此可与朗格汉

斯细胞组织细胞增生症区分。 ＲＤＤ 结外病变的病理诊断更

具挑战性，因为这些病变通常伴有显著的纤维化、丰富的淋

巴浆细胞浸润及不同程度的黄色瘤样反应，而典型的 ＲＤＤ
组织细胞可能数量很少且散在分布，容易被误判为非特异性

慢性炎性反应［９，１２］ 。
由于 ＲＤＤ 容易累及全身多系统，并且具有高代谢特征，

所以１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 是非常理想的评估 ＲＤＤ 的影像学工

具。 一项研究发现，ＲＤＤ 病灶的 ＳＵＶｍａｘ与患者的 Ｃ 反应蛋白

水平呈正相关［１０］，这提示 ＲＤＤ 的高代谢特征可能更多地与其

炎性反应活跃程度相关，而不一定反映肿瘤的恶性程度。
本例患者由于身处哺乳期，所以双侧乳腺呈现对称性的

代谢增高。 有研究表明，哺乳期乳腺中胰岛素非依赖性的葡

萄糖转运蛋白（ｇｌｕｃｏｓｅ ｔｒａｎｓｐｏｒｔｅｒ， Ｇｌｕｔ）⁃１ 表达增加，胰岛素

依赖性的 Ｇｌｕｔ⁃４ 表达缺失，停止哺乳后 Ｇｌｕｔ⁃１ 表达迅速下

降［１３］ ，这可能是哺乳期乳腺高摄取１８Ｆ⁃ＦＤＧ 的原因。 除１８Ｆ⁃
ＦＤＧ 以外，其他多种显像剂均可被哺乳期乳腺浓聚，如９９Ｔｃｍ ⁃
高锝酸盐、９９Ｔｃｍ ⁃甲氧基异丁基异腈（ｍｅｔｈｏｘｙｉｓｏｂｕｔｙｌｉｓｏｎｉｔｒｉｌｅ，
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ＭＩＢＩ）、９９ Ｔｃｍ ⁃亚 甲 基 二 膦 酸 盐 （ ｍｅｔｈｙｌｅｎｅ ｄｉｐｈｏｓｐｈｏｎａｔｅ，
ＭＤＰ）、１３１ Ｉ⁃ＮａＩ 等。 需要注意的是，被乳腺高摄取不等同于

乳汁中具有放射性，其中９９ Ｔｃｍ ⁃高锝酸盐、１３１ Ｉ⁃ＮａＩ 可分泌至

乳汁中，因此对于哺乳期患者进行核医学检查后的辐射防护

建议：９９Ｔｃｍ ⁃高锝酸盐检查后建议中断哺乳 １２ ｈ，１３１ Ｉ⁃ＮａＩ 检

查后建议终止哺乳，而１８Ｆ⁃ＦＤＧ、９９Ｔｃｍ ⁃ＭＩＢＩ、９９Ｔｃｍ ⁃ＭＤＰ 检查

后无需中断哺乳，但应避免母亲近距离亲喂婴儿时产生的外

照射［１４］ 。
对于平常很难遇到的少见病、罕见病，我们应有意识地梳

理其临床特点、典型影像特征，将“偶然相遇”转化为“有备之

战”，以便再次遇到时可以正确识别、使诊断难题迎刃而解。
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关于投稿提供伦理委员会批准文件及受试对象知情同意书的通告

根据中华医学会杂志社的相关规定，当论文的主体是以人为研究对象时，作者应该说明其遵循的程序是否符合伦理审核

委员会（单位性的、地区性的或国家性的）所制订的伦理学标准，并提供该委员会的批准文件（批准文号著录于论文中）及受试

对象或其亲属的知情同意书。 当论文主体以动物为研究对象时，需说明是否遵循了单位和国家有关实验动物管理和使用的

规定。 如获得实验动物福利伦理审查批准，应注明批准文号，并提交审批文件；如未进行实验动物福利伦理审查，应说明研究

是否遵循了“３Ｒ”原则，即减少（Ｒｅｄｕｃｔｉｏｎ）、替代（Ｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ）、优化（Ｒｅｆｉｎｅｍｅｎｔ）原则，对实验动物给予人道的保护。
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