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18F—FDG PET—CT在诊断淋巴瘤相关噬血细胞
综合征中的应用
李硕王昭 王旖旎张嘉 闰丽娟 卫青汤然

【摘要】 目的探讨IsF．FDG PET—CT在淋巴瘤相关噬血细胞综合征(LAHS)诊断中的应用。

方法 回顾性分析30例噬血细胞综合征(HPS)患者资料，均行“F-FDG PET—CT检测，与最终经病理结

果进行比较，计算isF．FDG PET．CT诊断LAHS的敏感度、特异度、阳性预测值和I男性预测值，并分析

LAHS在PET—CT中的显像特点。结果 30例HPS患者中mF-FDG PET．CT诊断LAHS的灵敏度为

85．71％(12／14)，特异度为93．75％(15／16)，阳性预测值为92．31％(12／13)，阴性预测值为

88．24％(15／7)。ISF-FDGPET．CT对于T、B细胞LAHS的检出率差异无统计学意义(P=0．066)。LAHS

浅表淋巴结常以锁骨上淋巴结累及为主。而在深部组织器官中，脾为最常累及部位，其次为肝、腹腔腹膜

后淋巴结及骨髓。结论在HPS确诊情况下，·sF—FDG PET．CT检出LAHS具有较高的敏感度和特异度，

可为LAHS的诊断、指导治疗提供更多有价值的信息。
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【Abstract】 Objective To explore the diagnostic value of“F-FDG PET-CT in lymphoma associated

hemophagocytic syndrome(HSP)．Methods Retrospective analysis of 30 patients with HPS who underwent

培F-FDG PET—CT detection．and was also compared to pathologically confirmed lymphoma associated HPS to

evaluate its diagnostic sensitivity，specificity，positive predictive value and negative predictive value，and to

analyze the characteristics of PET．CT imaging in lymphoma associated HPS．Results In the 30 patients，the

sensitivity， specificity，positive predictive value and negative predictive value in detecting lymphoma

associated HPS bv”F．FDG PET—CT were 85．71％(12／14)，93．75％(15／16)，92．31％(12／1 3)and 88．24％

f15／17)．respectively．The sensitivities of PET．CT between T-cell and B-cell lymphoma related HPS had no

significant difference(P=0．066)．In superficial lymph nodes，supraclavicular lymph nodes were the most

COBraonly involved．In deeper tissues and organs．spleen was the most commonly involved site．followed by

liver．abdominal retroperitoneal lymph nodes and bone marrow．Conclusion ”F—FDG PET—CT has a high

sensitivity and specificity in the detection of lymphoma associated HPS，and may provide valuable information

for diagnosis and treatment．
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噬血细胞综合征(HPS)又被称为噬血细胞性淋

巴组织细胞增生症(HLH)，它是由淋巴细胞和组织

细胞非恶性增生，分泌大量炎性因子所引起的严重甚

至致命的炎症状态【1】。HPS不是一种独立疾病，而是一

组临床综合征，是多种致病因素导致相同临床表现的

一种过度炎症反应。HPS根据病因不同，分为原发性

和继发性两种，常见的引起继发性HPS的病因有感
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·论著·

染、恶性肿瘤、自身免疫病、药物、移植等。其中恶性肿

瘤相关性HPS多数发生于成年人，且以淋巴瘤相关

噬血细胞综合征(LAHS)居多。LAHS恶性程度高，总

体治疗效果不佳，预后很差。因此早期诊断将为该疾

病的治疗及预后起决定性的作用。近年来，随着功能

影像学技术的快速发展，isF．FDG PET．CT已较广泛地

被应用于恶性肿瘤的诊断、治疗及预后分析，本研究

旨在探讨18F—FDG PET—CT诊断LAHS的价值。

1资料与方法

1．1临床资料

搜集2009年9月至2011年12月间，在我院确

诊的HPS患者30例。病例选择参照HLH一04诊断标
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准圈，符合以下两条中的任何一条时可诊断HPS。(1)分

子生物学检查符合HPS；(2)符合以下8条诊断指南

中的5条：①发热超过l周，热峰>38．5℃；②脾大；

③两系或三系血细胞减少(血红蛋白<90 g／L，血小

板<100×109／L，中性粒细胞绝对值<1．0×109／L)

(婴儿：血红蛋白<100 g／L)；④高三酰甘油血症
(三酰甘油／>3 mmol／L)；⑤骨髓或淋巴结可见噬血

细胞；⑥NK细胞活性下降或缺乏；⑦血清铁蛋白升高

(铁蛋白I>500 Ixg／L)；⑧血清可溶性CD笛，即可溶性

白细胞介素(IL)。2受体I>2400U／ml。人选患者中，

男18例，女12例，年龄14。70岁，中位年龄28．5岁。

30例患者均行18F．FDG PET．CT常规全身显像。

1．2 18F—FDG PET—CT检查方法及判断指标

受检者空腹6 h以上且血糖在正常范围内，静脉

注射墙F．FDG(7．40 MBq／kg)后平静休息，注药
65 rain后行常规体部显像和脑显像。分别进行CT和

PET数据采集以及图像融合。由2位有经验的核医学

科医师共同阅片，勾画感兴趣区(region ofinterest，

ROI)，计算标准摄取值(standard uptake value，

SUV)。常规显像以SUV i>2．5判断为阳性。

1．3统计学方法’

根据临床流行病学诊断试验评价的四格表，与病

理结果比较，计算敏感度、特异度、阴性预测值及阳性

预测值。统计学分析使用SPSS 16．0统计软件完成。采

用×2检验比较T、B细胞LAHS 18F—FDG PET—CT检

出率的差异，采用秩和检验比较T、B细胞LAHS的

SUV差异，以P≤o．05为差异有统计学意义。

2结果

2．1 lSF一1=DG PET—CT检出LAHS的灵敏度、

特异度、阳性预测值、阴性预测值

30例HPS患者中，最后经病理证实为LAHS的

14例，原发性噬血细胞综合征(FHL)患者1例，感染

相关性噬血细胞综合征(IAHS)患者1l例，风湿相

关性HPS患者4例。-aF．FDG PET—CT显像结果显示：

共13例患者显像为阳性，其中12例经病理结果证实

为LAHS，1例被证实为FHL；而在显像为阴性的

17例患者中，2例患者经病理最终确诊为LAHS，4例

最终确诊为风湿相关性HPS，1 1例被确诊为IAHS。

18F—FDG PET．CT检出LAHS的灵敏度、特异度、阳性

预测值、阴性预测值分别为85．71％(12／14)、

93．75％(15／16)、92．31％(12／13)、88．24％

(15／17)。

2．2 181z—tZDG PET—CT对于T、B细胞LAHS

检出率的比较

根据2008年淋巴组织肿瘤WHO分类，12例

PET．CT显示阳性结果的LAHS中，NK／T细胞淋巴

瘤6例，外周T细胞淋巴瘤4例，弥漫大B细胞淋

巴瘤2例。PET．CT显示阴性结果的病理分型分别

为弥漫大B细胞淋巴瘤和慢性淋巴细胞白血病／小

淋巴细胞性淋巴瘤。其中10例T细胞LAHS经

-SF．FDG PET．CT检查后均显像阳性，4例B细胞

LAHS仅有2例被检出，18F．FDG PET—CT对于T、B细

胞LAHS的检出率差异无统计学意义(P=0．066)。

T、B细胞LAHS的SUV最大值差异也无统计学意义

(P=1．000)(表1)。

表1 T、B细胞淋巴瘤相关性噬血细胞综合征的
”F-FDG PEG．CT的最大标准摄取值的统计
结果

2．3 LAHs的181=一1=DG PET—CT显像特点

12例18F．FDG PET—CT显示阳性结果的LAHS

中，浅表淋巴结显像者仅5例，其中锁骨上淋巴结显

像5例(41．67％)，颈部淋巴结显像1例(8．33％)。

12例患者均有深部组织显像，其中脾显像阳性8例

(66．67％)，肝脏显像阳性5例(41．67％)，腹腔及

腹膜后淋巴结显像阳性5例(41．67％)，骨髓显像阳

性4例(33．33％)，纵隔旁淋巴结显像阳性2例

(16．67％)，肾上腺显像阳性2例(16．67％)，胰腺

显像阳性2例(16．67％)，鼻咽部、胃壁、结肠显像阳

性各1例(8．33％)，乳腺、阴道、睾丸显像阳性各

1例(8．33％)。

3讨论

HPS临床表现复杂多样，进展迅速，目前临床上

多采用HLH一04诊断标准确诊。LAHS多继发于非霍

奇金淋巴瘤，且以外周T细胞淋巴瘤和NK／T细胞

淋巴瘤为主(31，本组结果与之相符。早期查明HPS的

病因对于HPS的治疗及预后都非常重要。LAHS病情

尤其凶险，若不及时进行合理有效的治疗，死亡率接

近100％【4】。有研究报道，LAHS患者未经化疗，中位生

存时间仅11 d。因此早期诊断将对该疾病的治疗及预

后起决定性的作用。在LAHS的诊断方面，患者首先
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应根据HLH一04诊断标准确诊HPS，再根据组织及器

官活组织检查、免疫组织化学染色等明确诊断为淋巴

瘤，方可诊断。PET—CT检查综合了功能显像与解剖结

构显像诊断疾病的优势，具有高度的敏感性及非侵入

性，因此对于HPS早期的病因诊断有重要指导意义。

本组30例患者中，1SF．FDG PET．CT显像结果和

最后诊断的灵敏度和特异度分别高达85。71％和

93．75％，为临床诊断提供了重要依据。特别是LAHS

浅表淋巴结肿大并不多见，常以锁骨上淋巴结累及为

主，较多为结外侵犯，深部组织器官常有累及，脾为

LAHS最常累及部位，其次肝、腹腔腹膜后淋巴结及

骨髓也常被累及，临床诊断相当困难。PET作为一种

功能显像的影像学技术，主要显示的是机体的葡萄糖

代谢情况，因为肿瘤细胞比正常细胞有更高的糖代谢

而表现为FDG代谢的增高嘲。根据肿瘤代谢增高特点

显示恶性活动性病灶，其阳性结果高度提示恶性肿

瘤，阴性结果基本可除外淋巴瘤，这对于诊断继发性

HPS的病因具有重要参考价值。此外，PET还有显示

阳性病灶，指导活检取材，提高病理诊断成功率的作

用。本组的12例PET．CT显示阳性的患者中，3例提

示脾脏部位SUV显著升高，行脾切除术后最终确诊

为淋巴瘤，其中2例为B细胞淋巴瘤，l例为T细胞

淋巴瘤；另有1例因提示肝脏阳性而行肝穿刺确诊为

T细胞淋巴瘤。

HPS患者的治疗需首先积极控制高炎症因子血

症，在稳定病情的基础上尽早确诊原发病，展开针对

性治疗161。对于继发于淋巴瘤的HPS，由于其患者中位

生存时间更短，更需尽快明确病因，尽早化疗。然而，

部分患者虽被高度怀疑LAHS，却无可供活组织检查

的浅表淋巴结，或因患者病情危重或凝血障碍以及家

属或患者本人不同意而限制了活组织检查的进行，造

成诊断困难。此时，在18F．FDG PET．CT提示有病灶呈

阳性时，可选择同时控制炎症因子且能兼顾治疗淋巴

瘤的治疗方案。我们在此基础上提出了氟达拉滨联合

激素和免疫球蛋白的治疗方案(FDIg方案)和加大

激素剂量的改良ECHOP方案m】。特别是改良ECHOP

方案加大激素的用量和依托泊苷(VP，。)的使用，VP，。

是一个很好的凋亡启动子，对单核细胞性和组织细胞

性疾病具有高度涪陛，能够清除增殖的NK／T细胞

和活化的组织巨噬细胞，从而体现了改良ECHOP方

案在控制淋巴瘤同时亦能控制噬血的优势。

isF．FDG PET．CT在诊断中也有一定的缺陷。首

先该检查也有一定的假阳性和假阴性。18F．FDG高摄

取只能提示有恶性肿瘤可能，不能用于恶性肿瘤之间

的鉴别诊断，而造成假阳性结果，这是目前该检查不

能克服的缺点。另外，少数低度恶性淋巴瘤可能不摄

取或仅有少量摄取tSF．FDG，对于这部分患者PET显

像可能导致假阴性。因此LAHS的最后确诊必须以病

理为依据。多次骨髓穿刺及病理活组织检查可提高诊

断的阳性率。其次费用较高也为该检查的一大缺陷，

限制了其广泛使用。
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