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图 １　 胰腺多发病变患者（女，５３ 岁）腹部增强 ＣＴ 图。 １Ａ，１Ｂ．动脉期横断层图可见胰腺全程多发囊性病灶（箭头示），未见明显强化；１Ｃ，
１Ｄ．胰头及钩突多发高强化结节（箭头示），强化程度与腹主动脉接近　 　 图 ２　 同一患者１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 图。 ２Ａ． ＰＥＴ 最大密度投影图

可见右上腹一高代谢灶，全身其余部位代谢未见异常；２Ｂ． ＰＥＴ ／ ＣＴ 融合图可见胰头一高代谢结节（箭头示），ＳＵＶｍａｘ为 ６．６；２Ｃ．胰腺另见多

发囊性病灶，代谢活性不高（箭头示）

　 　 患者女，５３ 岁，间断餐后腹部胀痛 ２ 个月，疼痛程度：疼痛

数字等级量表评分 ３～４ 分，多于进食量大、进食油腻食物后出

现，每次持续 １ ｈ 左右后自行缓解，发作频率：３～ ４ 次 ／周。 腹

部超声显示胰头、胰尾极低回声区，提示胰腺囊性占位。 腹

部增强 ＣＴ 提示胰腺多发囊性病变，胰腺钩突边缘持续强化

小结节，似与小血管相连（图 １）；左肾囊肿；双肾盏多发小结

石。 血糖类抗原（ｃａｒｂｏｈｙｄｒａｔｅ ａｎｔｉｇｅｎ， ＣＡ）１９⁃９、癌胚抗原、
ＣＡ７２⁃４ 和甲胎蛋白水平均正常。 既往史：２０ 余年前行阑尾

切除术；诊断慢性乙型肝炎 １ 年，本次入院检查 ＨＢＶ⁃ＤＮＡ 为

２．６１×１０３ ｋＵ ／ Ｌ。
为明确患者胰腺多发病变的性质，行１８ Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ

检查，显像图（图 ２）上可见胰头一代谢增高灶，其定位与增

强 ＣＴ 所示胰头高强化结节 （图 １Ｃ） 一致，大小 １． ５ ｃｍ ×
１􀆰 ３ ｃｍ，ＳＵＶｍａｘ为 ６．６；胰腺其余部分形态失常，见多发囊性密

度影，无明显代谢活性。 结合腹部增强 ＣＴ 和１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／

ＣＴ 表现，本例胰腺病变可分为 ２ 类：（１）胰腺囊性病灶，多
发、遍布整个胰腺，病灶无明显强化、代谢活性不高，未见胰

管扩张、胆管扩张表现，未提示囊性病灶与胰管相通；（２）多
发富血供病灶，分布于胰头和钩突，边界清晰，为经典的胰腺

神经内分泌肿瘤表现，其中胰头一较大病灶代谢活性呈中度

增高，其余病灶代谢不高，也符合不同级别神经内分泌肿瘤

的１８Ｆ⁃ＦＤＧ 代谢不同的特征［１⁃２］ 。
考虑到胰腺多发神经内分泌肿瘤的诊断，对患者进一步

行９９Ｔｃｍ ⁃联肼尼克酰胺⁃酪氨酸 ３⁃奥曲肽 （ ｈｙｄｒａｚｉｎｏｎｉｃｏｔｉ⁃
ｎａｍｉｄｅ⁃Ｔｙｒ３⁃ｏｃｔｒｅｏｔｉｄｅ， ＨＹＮＩＣ⁃ＴＯＣ） 生长抑素受体显像评

估，结果示胰头病灶呈可疑轻度显像剂摄取，符合胰腺神经

内分泌肿瘤表现，另在全身平面显像后位图发现胸部 １ 个显

像剂摄取轻度增高灶，ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 提示该病灶位于胸段椎管

内（图 ３Ａ，３Ｂ）。 椎管内病灶可能来源于脊膜或脊髓。 鉴于

生长抑素受体显像这一意外发现，回顾患者的腹部增强ＣＴ
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图 ３　 胰腺多发病变患者（女，５３ 岁） ９９Ｔｃｍ ⁃联肼尼克酰胺⁃酪氨酸 ３⁃奥曲肽（ＨＹＮＩＣ⁃ＴＯＣ）显像及增强 ＣＴ 图。 ３Ａ． ９９Ｔｃｍ ⁃ＨＹＮＩＣ⁃ＴＯＣ 平面

显像后位图可见胸部一显像剂摄取轻度增高灶（箭头示）；３Ｂ． ９９Ｔｃｍ ⁃ＨＹＮＩＣ⁃ＴＯＣ ＳＰＥＣＴ ／ ＣＴ 横断层图见胸部摄取增高灶位于胸段椎管内

（箭头示）；３Ｃ．腹部增强 ＣＴ 图见同层面胸髓点状高强化灶（箭头示） 　 　 图 ４　 同一患者 １８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 矢状位图示胸髓代谢未见异常

图 ５　 同一患者胸髓增强 ＭＲＩ 矢状位图示胸髓明显强化结节，伴血管流空影（箭头示）

图，发现同层面图像上胸髓有一高强化灶（图 ３Ｃ），证实胸髓

存在 １ 个病灶，高强化特征提示该病变可能为血管源性病

变。 回顾１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 图，胸髓病灶处未见异常代谢活

性（图 ４），之后患者行胸髓增强 ＭＲＩ，检出胸髓高强化结节，
内见血管流空影，支持胸髓血管源性肿瘤的诊断（图 ５）。

本例患者开始被检出胰腺多发病灶，并且胰腺病灶呈现

多发囊性病变和神经内分泌肿瘤表现，之后检查又发现胸髓

病灶，这些病变是否同源？ 之间是否存在关联？ 对于这一多

发病变的组合（胰腺多发神经内分泌肿瘤、多发囊性病变、脊
髓血管源性肿瘤），需高度怀疑冯·希佩尔⁃林道（ｖｏｎ Ｈｉｐｐｅｌ⁃
Ｌｉｎｄａｕ， ＶＨＬ）病。 ＶＨＬ 病是 ＶＨＬ 基因发生种系致病变异引

起的常染色体显性遗传综合征，以多种良、恶性肿瘤为特征。
ＶＨＬ 病相关肿瘤包括中枢神经系统（ｃｅｎｔｒａｌ ｎｅｒｖｏｕｓ ｓｙｓｔｅｍ，
ＣＮＳ）血管母细胞瘤、视网膜毛细血管母细胞瘤、肾透明细胞

癌、嗜铬细胞瘤、胰腺肿瘤［其中胰腺囊肿（７０％）、浆液性囊

腺瘤（９％）、胰腺神经内分泌肿瘤（９％ ～ １７％）］、中耳内淋巴

囊肿、附睾和阔韧带乳头状囊腺瘤等［２］ 。 本例患者的影像表

现符合胰腺多发囊肿或囊腺瘤、胰腺神经内分泌肿瘤、脊髓

血管母细胞瘤。
ＶＨＬ 病相关的 ＣＮＳ 血管母细胞瘤为边界清晰、毛细血

管丰富的良性肿瘤，是 ＶＨＬ 病最常见的病变，在 ＶＨＬ 病患者

中发生率为 ６０％ ～ ８４％，病灶通常位于幕下，可多发，常见于

脊髓（５１％）、小脑（３８％） 和脑干（１０％），偶见于幕上区域

（２％） ［３］ 。 血管母细胞瘤可高表达生长抑素受体，因此生长

抑素受体显像，尤其是６８Ｇａ⁃１，４，７，１０⁃四氮杂环十二烷⁃１，４，
７，１０⁃四乙酸⁃Ｄ⁃苯丙氨酸 １⁃酪氨酸 ３⁃苏氨酸 ８⁃奥曲肽（１， ４，
７， １０⁃ｔｅｔｒａａｚａｃｙｃｌｏｄｏｄｅｃａｎｅ⁃１， ４， ７， １０⁃ｔｅｔｒａａｃｅｔｉｃ ａｃｉｄ⁃Ｄ⁃
Ｐｈｅ１⁃Ｔｙｒ３⁃Ｔｈｒ８⁃ｏｃｔｒｅｏｔｉｄｅ， ＤＯＴＡＴＡＴＥ） ＰＥＴ ／ ＣＴ 可用于诊断

和评估血管母细胞瘤［４］ 。 ＣＮＳ 血管母细胞瘤为良性肿瘤，
在１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像中通常代谢不高［５］ ，这与本例患者

的表现相符合。 另外，正常脊髓有１８Ｆ⁃ＦＤＧ 生理性摄取，并且

摄取分布不均匀，通常颈膨大及腰骶膨大的灰质成分相对较

多，功能活跃，因此上述节段脊髓的代谢较其余节段活跃，常

见生理性摄取较高的脊髓位于 Ｃ４ ～ Ｃ７ 及 Ｔ１１、Ｔ１２ 或 Ｌ１ 节

段［６］ ，阅片时需注意，勿误判为病灶。
ＶＨＬ 病患者中的嗜铬细胞瘤发生率为 １０％ ～ ２０％，嗜铬

细胞瘤可为散发，也可伴发其他遗传综合征，如多发性内分

泌腺肿瘤 ２ 型（ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｅｎｄｏｃｒｉｎｅ ｎｅｏｐｌａｓｉａ ｔｙｐｅ ２， ＭＥＮ２）、
神经纤维瘤病 １ 型、琥珀酸脱氢酶亚单位编码基因变异相关

综合征等［７］ 。 本例患者血、尿儿茶酚胺检测，生长抑素受体

显像与１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ 显像均暂未见嗜铬细胞瘤证据。
之后对患者进行 ＶＨＬ 基因病筛查，发现相关外显子缺失

（ＶＨＬ ｅｘｏｎ１⁃３ ｄｅｌｅｔｉｏｎ）。 追问家族史，得知家系中患者的爷

爷、大伯、堂姐因突发头痛去世，但无法明确是否存在神经系

统疾病及基因突变；父亲患小脑肿瘤，堂兄患神经系统血管

母细胞瘤，考虑其 ＶＨＬ 疾家族史明确。 为了进一步评估患

者的胰腺多发神经内分泌肿瘤是否具有内分泌功能，行血糖

监测、饥饿试验、５ ｈ 葡萄糖耐量试验、胃泌素检查等，结果均

正常，考虑为多发无功能胰腺神经内分泌肿瘤。 由于肿瘤体

积较小（＜２ ｃｍ）且无功能，暂无手术指征，建议患者每 １ 年复

查影像学检查。
总之，多系统的病变看似复杂，但表象的复杂性之下可

能隐藏着内在逻辑。 核医学医师不仅要有较为全面的知识

储备，更要认真、细致地阅片，不遗漏任何隐匿病灶，方能将

纷繁的征象如拼图般整合，最终揭示其完整的面貌，指引正

确的诊断方向。
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中华医学会杂志社对一稿两投问题处理的声明

为维护中华医学会系列杂志的声誉和广大读者的利益，现将中华医学会系列杂志对一稿两投和一稿两用问题的处理声

明如下：
１．本声明中所涉及的文稿均指原始研究的报告或尽管 ２ 篇文稿在文字的表达和讨论的叙述上可能存在某些不同之处，但

这些文稿的主要数据和图表是相同的。 所指文稿不包括重要会议的纪要、疾病的诊断标准和防治指南、有关组织达成的共识

性文件、新闻报道类文稿及在一种刊物发表过摘要或初步报道而将全文投向另一种期刊的文稿。 上述各类文稿如作者要重

复投稿，应向有关期刊编辑部做出说明。
２．如 １ 篇文稿已以全文方式在某刊物发表，除非文种不同，否则不可再将该文投寄给他刊。
３．请作者所在单位在来稿介绍信中注明该文稿有无一稿两投问题。
４．凡来稿在接到编辑部回执后满 ３ 个月未接到退稿，则表明稿件仍在处理中，作者欲投他刊，应事先与该刊编辑部联系并

申述理由。
５．编辑部认为文稿有一稿两投嫌疑时，应认真收集有关资料并仔细核实后再通知作者，同时立即进行退稿处理，在做出处

理决定前请作者就此问题做出解释。 期刊编辑部与作者双方意见发生分歧时，应由上级主管部门或有关权威机构进行最后

仲裁。
６．一稿两用一经证实，期刊编辑部将择期在杂志中刊出其作者姓名和单位及撤销该论文的通告；对该作者作为第一作者

所撰写的一切文稿，中华医学会系列杂志 ２ 年内将拒绝其发表；并就此事件向作者所在单位和该领域内的其他科技期刊进行

通报。

中华医学会杂志社

本刊有关文章涉及课题基金项目的标注要求

论文所涉及的课题如取得国家或部、省级以上基金或属攻关项目，应列出（双语著录），如“基金项目：国家自然科学基金

（３０２７１２６９，８１２７３２６４）；国家重点研发计划（２０２０ＹＦＣ２００８２００）”及“Ｆｕｎｄ ｐｒｏｇｒａｍ： Ｎａｔｉｏｎａｌ Ｎａｔｕｒａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅ Ｆｏｕｎｄａｔｉｏｎ ｏｆ Ｃｈｉｎａ
（３９５７０８３５）”。 中英文基金项目分别置于中文关键词、英文 Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ 下方。 获得基金资助产出的文章作者需提供印有基金

项目名称和项目编号的证明类文件复印件。
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