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　 　 【摘要】 目的　 通过对治疗后戈谢病患者的肝脾系统病变进行定量影像学评估， 以加深对戈谢病的了解。 方法

自 １９９９ 年８ 月至 ２０１８ 年 ８ 月对来首都医科大学附属北京儿童医院就诊的戈谢病患儿进行登记和临床检查治疗， 并对

２０１８ 年 ８ 月来本院集中随诊的 ４０ 例戈谢病患儿进行定量影像学研究， 同时匹配了 ３４ 名正常志愿者。 所有受试者行磁

共振成像扫描。 并对受试者肝脾的脂肪分数 （ＦＦ）、 铁含量 （Ｒ２∗ ）、 标准表观扩散系数 （ ｓＡＤＣ）、 慢速表观扩散系

数 （Ｄ）、 快速表观扩散系数 （Ｄ∗） 和灌注分数 （ ｆ） 等参数进行测量。 对戈谢病患者和正常者所测得的定量参数值

采用独立样本 ｔ 检验。 结果戈谢病患者的肝脾的脂肪分数 （ＦＦ）、 铁含量 （Ｒ２∗）、 标准表观扩散系数 （ ｓＡＤＣ）、 慢速

表观扩散系数 （Ｄ）、 快速表观扩散系数 （Ｄ∗） 和灌注分数 （ ｆ） 等参数无显著性差异， 肝脏弹性值也在正常范围内，
但患者的肝脾体积与正常者呈明显差异。 结论　 治疗后戈谢病患者除肝脾体积仍大于正常人， 其余定量参数在正常

范围内， 说明长期的酶替代治疗可在一定程度上延缓肝脾病变的进展， 定量影像学在戈谢病评估中具有一定的价值。
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　 　 戈谢病是一种罕见的常染色体隐性遗传性脂质代

谢障碍疾病。 一般认为溶酶体中编码葡萄糖脑苷脂酶

的结构基因变异致葡萄糖脑苷脂酶缺乏， 其底物葡萄

糖脑苷脂不能及时被分解， 从而在巨噬细胞溶酶体中

积聚， 最终形成典型的戈谢细胞［１］ 。 肝脾是最易受

累的器官， 呈进行性和持续性增大改变［２］ 。 若损伤

因子不去除， 会增加肝纤维化、 肝硬化和门脉高压的

风险［３］ 。 脾功能亢进可导致全血细胞减少、 微循环

异常等， 临床表现为贫血和铁蛋白血症［４］ 。 本文旨

在利用定量影像学的方法探索戈谢肝脾病变， 为后续

的治疗提供一定的价值。

１　 资料与方法

１􀆰 １　 一般资料

首都医科大学附属北京儿童医院为国内首家集中

诊治戈谢病患儿的儿童医院， 自 １９９９ 年 ８ 月至 ２０１８ 年

８ 月对来本院就诊的戈谢病患儿进行登记和临床检查

治疗， 并对 ２０１８ 年 ８ 月来院集中随诊的戈谢病患儿进

行定量影像学研究。 选取Ⅰ型戈谢病患者 ４０ 例为病例

组， 其中男 ２３ 例， 女 １７ 例， 年龄 １０ ～ ３４ 岁， 平均

（２０􀆰 ７５±５􀆰 ４６） 岁 （随访年龄）。 所有患者均符合戈谢

病诊断标准［５］， 即骨髓检查发现戈谢细胞、 白细胞或

皮肤成纤维细胞中葡萄糖脑苷酶的活性比正常人低

３０％， 临床主要表现为肝脾肿大、 贫血及血小板减少。
所有患者确诊后便开始长期酶替代疗法治疗， 有 １５ 例

患者行脾切除术。 在本研究中， 所有患者均肝功能等

生化检查， 结果基本在正常范围内。 此外， 另招募了

３４ 名正常志愿者为正常组， 其中男 ２０ 名， 女１４ 名，
年龄 １５～３２ 岁， 平均 （２２􀆰 ４１±４􀆰 ７３） 岁。 病例组排除

其他系统性疾病， 如尼曼匹克病、 海蓝组织细胞增生

症等。 正常组纳入标准为既往体检正常或全身 ＭＲＩ 检
查无异常。 该研究经首都医科大学附属北京儿童医院

医学伦理委员会批准 （审批号： ［２０２２］ ⁃Ｅ⁃０２２⁃Ｒ），
所有受试者均签署知情同意书。
１􀆰 ２　 方法

在 ３􀆰 ０Ｔ ＭＲＩ 机器 （ＧＥ Ｄｉｓｃｏｖｅｒｙ ＭＲ ７５０） 上进

行检查。 在开始扫描之前， 所有受试者都进行呼气末

屏气约 ２０ ｓ 训练。 磁共振各扫描序列见表 １。 定量非

对称回波的最小二乘估算法迭代水脂分离 （ ｔｈｅ
ｉｔｅｒａｔｉｖｅ ｄｅｃｏｍｐｏｓｉｔｉｏｎ ｏｆ ｗａｔｅｒ ａｎｄ ｆａｔ ｗｉｔｈ ｅｃｈｏ ａｓｙｍｍｅ⁃
ｔｒｙ ａｎｄ ｌｅａｓｔ⁃ｓｑｕａｒｅｓ ｅｓｔｉｍａｔｉｏｎ ｑｕａｎｔｉｔａｔｉｏｎ， ＩＤＥＡＬ⁃ＩＱ）
序列扫描范围包括肝、 脾全轴面， 自动计算翻转角

度， 以消除 Ｔ１ 对脂肪分量计算的影响； 此外， 体素

内不相干运动 （ ｔｈｅ ｉｎｔｒａｖｏｘｅｌ ｉｎｃｏｈｅｒｅｎｔ ｍｏｔｉｏｎ ｉｍａｇ⁃
ｉｎｇ， ＩＶＩＭ） 序列， 共有 １０ 个不同的 ｂ 值被设定分别

为 ０、 ５０、 １００、 １５０、 ２００、 ４００、 ６００、 ８００、 １０００、
１２００ ｓ ／ ｍｍ２， 以确保结果的准确性并增加表面扩散系

数 （ａｐｐａｒｅｎｔ ｄｉｆｆｕｓｉｏｎ ｃｏｅｆｆｉｃｉｅｎｔ， ＡＤＣ） 重复性； 肝

脏容积加速采集 （ｌｉｖｅｒ ａｃｑｕｉｓｉｔｉｏｎ ｗｉｔｈ ｖｏｌｕｍｅ ａｃｃｅｌｅｒ⁃
ａｔｉｏｎ， ＬＡＶＡ） 序列扫描范围覆盖整个肝脏， 屏气时

间约 ２１ ｓ； 磁共振弹力成像 （ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ｅｌａｓ⁃
ｔｏｇｒａｐｈｙ， ＭＲＥ） 常规序列包括横断面 Ｔ１ＷＩ， 横断面

Ｔ２ＷＩ 加脂肪抑制序列， 冠状面稳态进动快速成像

（ ｆａｓｔ ｉｍａｇｉｎｇ ｅｍｐｌｏｙｉｎｇ ｓｔｅａｄｙ ｓｔａｔｅ ａｃｑｕｉｓｉｔｉｏｎ，
ＦＩＥＳＴＡ） 序列， 振动频率为 ６０ Ｈｚ， 屏气扫描约２８ ｓ，
获得 １ 层， 触发 ４ 次， 选择肝门和肝上两层作为扫描

层， 上下两层用适当的区域饱和。
结束扫描后， 采集的数据被传输到 ＡＷ４􀆰 ６ 工作

站由一名接受过后期处理培训的儿科放射科医生进行

后处理。 脂肪分数 （ ｆａｔ ｆｒａｃｔｉｏｎ， ＦＦ） 图和Ｒ２∗图是

根据 ＩＤＥＡＬ⁃ＩＱ 序列自动生成的， Ｒ２∗图可测定铁含
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表 １　 磁共振各扫描序列参数

Ｔａｂ． １　 ＭＲＩ ｓｃａｎｎｉｎｇ ｓｅｑｕｅｎｃｅ ｐａｒａｍｅｔｅｒｓ

序列 ／参数 ＴＲ （ｍｓ） ＴＥ （ｍｓ） ＦＯＶ （ｍｍ２） 矩阵 层厚 （ｍｍ） 层间距

ＩＤＥＡＬ ７􀆰 ２ ｍｉｎ ｆｕｌｌ ３６０×２８８ １６０×１６０ ８ １􀆰 ０

ＩＶＩＭ ２０００ ５３􀆰 ５ ２４０×２４０ ２５６×２５６ ５ １􀆰 ５

ＬＡＶＡ ３􀆰 ３～３􀆰 ８ １􀆰 ５～１􀆰 ８ ３６０×３６０～４００×４００ ２８８×２００ ５ ２􀆰 ５

ＭＲＥ ５０ ２４ ３６０×３６０ Ｎ ８ １􀆰 ０

量值， 单位赫兹 （ Ｈｚ）。 使用 ｆｕｎｃｔｏｏｌ 软件包处理

ＩＶＩＭ， 计算扩散和灌注相关参数。 ｂ 为扩散敏感因子，
将 ｂ＝ ２００ ｓ ／ ｍｍ２ 作为临界值， 高于临界值表示弥散

参数， 低于临界值表示灌注参数。 人工绘制 ＲＯＩ， 包

括所有受试者的 ＦＦ 图、 Ｒ２∗ 图、 ｓＡＤＣ、 Ｄ、 Ｄ∗ 和 ｆ
参数图上的整个肝脏和脾脏。 记录相应的参数， 并将

最终结果作为三次测量的平均值。 ｓＡＤＣ 为所有 ｂ 值

的平均 ＡＤＣ； Ｄ 为纯水分子扩散， 单位 ｍｍ２ ／ ｓ； Ｄ∗

为体素中微循环的非相干运动， 单位 ｍｍ２ ／ ｓ； ｆ 表示

微循环灌注效应扩散在总扩散效应中的体积比。
ＬＡＶＡ 成像可用于进行多平面重建， 手动逐层绘制

肝脾轮廓， 然后计算肝脾体积。 ＭＲＥ 扫描获得相应

振幅和波形图， 弹性图由专业处理软件通过拟合算

法生成。 肝脏的感兴趣区 （ ｒｅｇｉｏｎ ｏｆ ｉｎｔｅｒｅｓｔ， ＲＯＩ）
符合： （１） 选择固定体积 ＲＯＩ 以确保 ＲＯＩ 的准确

性； （２） 弹性区内 ＲＯＩ 颜色均匀； （３） 波形上的

ＲＯＩ 应保证振幅良好， 传播方向清晰， 无损伤；
（４） 振幅图的主要解剖结构是肝实质， 尽量避免肝

缘、 大血管、 胆道、 伪影和脂肪变性。
１􀆰 ３　 统计学分析

使用 ＳＰＳＳ １７􀆰 ０ 统计学软件进行分析。 通过独立

样本 ｔ 检验评估病例组和正常组之间的参数差异； 测

量数据以 （ ｘ ± ｓ） 表示， Ｐ ＜ ０􀆰 ０５ 为统计学显著性

阈值。

２　 结果

所有受试者均获得良好的 ＦＦ 和Ｒ２∗图像， 即高

分辨率和无伪影。 病例组和正常组肝脾的 ＦＦ 和Ｒ２∗

结果见表 ２， 两组之间的统计数据比较无显著差异。
ＩＶＩＭ 图像以红色、 黄色、 绿色和蓝色表示， 表示水

分子扩散和微循环灌注， 红色表示高灌注和低水分子

扩散限制， 蓝色表示低灌注和高水分子扩散限制， 黄

色和绿色表示中间状态。 病例组和正常组肝脾 ｓＡＤＣ、
Ｄ、 Ｄ∗和 ｆ 值见表 ３， 两组间所有参数比较， 差异均

无统计学意义 （Ｐ＞０􀆰 ０５）。 图 １ 显示了典型戈谢病患

表 ２　 两组间 ＦＦ 和Ｒ２∗比较 （ｘ±ｓ）
Ｔａｂ． ２　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎ ｏｆ ＦＦ ａｎｄ Ｒ２∗ ｂｅｔｗｅｅｎ ｔｈｅ ｔｗｏ ｇｒｏｕｐｓ （ｘ±ｓ）

组别 ｎ
ＦＦ （％） Ｒ２∗ （Ｈｚ）

肝脏 脾脏 肝脏 脾脏

病例组 ４０ １􀆰 ８４±０􀆰 ５０ ２􀆰 ０１±０􀆰 ７７ ５４􀆰 １８±２４􀆰 １３ ３９􀆰 １７±２６􀆰 ３２

正常组 ３４ ２􀆰 ０２±０􀆰 ４６ １􀆰 ７９±０􀆰 ３４ ４９􀆰 ４５±７􀆰 ９６ ４２􀆰 ３２±１９􀆰 ８４

ｔ 值 １􀆰 ２７３ １􀆰 １１９ １􀆰 ７１２ ０􀆰 ３１１

Ｐ 值 ０􀆰 ６４３ ０􀆰 ２７０ ０􀆰 ０９３ ０􀆰 ７５７

表 ３　 两组间各 ＩＶＩＭ 参数比较 （ｘ±ｓ）
Ｔａｂ． ３　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎ ｏｆ ＩＶＩＭ ｐａｒａｍｅｔｅｒｓ ｂｅｔｗｅｅｎ ｔｈｅ ｔｗｏ ｇｒｏｕｐｓ （ｘ±ｓ）

组别 ｎ

肝脏 脾脏

ｓＡＤＣ×１０－３

（ｍｍ２ ／ ｓ）
Ｄ×１０－３

（ｍｍ２ ／ ｓ）
Ｄ∗×１０－１

（ｍｍ２ ／ ｓ）
ｆ 值

ｓＡＤＣ×１０－３

（ｍｍ２ ／ ｓ）
Ｄ×１０－３

（ｍｍ２ ／ ｓ）
Ｄ∗×１０－１

（ｍｍ２ ／ ｓ）
ｆ 值

病例组 ４０ １􀆰 ４２±０􀆰 ３５ １􀆰 ０２±０􀆰 ５３ ０􀆰 ９４±０􀆰 ４５ ０􀆰 ３２±０􀆰 １１ ０􀆰 ８３±０􀆰 １３ ０􀆰 ６６±０􀆰 １５ ０􀆰 ５７±０􀆰 ４２ ０􀆰 ２０±０􀆰 ０９

正常组 ３４ １􀆰 ５０±０􀆰 ２１ ０􀆰 ９９±０􀆰 ２９ １􀆰 ０２±０􀆰 ４９ ０􀆰 ３１±０􀆰 ０８ ０􀆰 ８４±０􀆰 ０９ ０􀆰 ６７±０􀆰 １３ ０􀆰 ６６±０􀆰 ４４ ０􀆰 １７±０􀆰 ０７

ｔ 值 －１􀆰 １９９ ０􀆰 ２５７ －０􀆰 ７３０ ０􀆰 ３２０ －０􀆰 ４４１ －０􀆰 ４６３ －０􀆰 ７５０ １􀆰 ４００

Ｐ 值 ０􀆰 ２３４ ０􀆰 ７９８ ０􀆰 ４６８ ０􀆰 ７５０ ０􀆰 ６６２ ０􀆰 ６４５ ０􀆰 ４５６ ０􀆰 １６７
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者和正常志愿者的肝脾体积图像。 去除 １５ 例行脾切

除术的患者， 病例组和正常组的肝脾脏体积均存在显

著差异， 见表 ４。 同时， 所有受试者均获得了高分辨

率且无伪影的 ＭＲＥ。 一般来说， 随着肝脏硬度的增

加， 波形的波长逐渐增加， 弹性图的颜色由蓝色变为

绿色、 黄色和红色。 正常肝脏可见连续波传播波形。
戈谢病患者的平均肝脏弹性值为 （２􀆰 ５８±０􀆰 ８３） ｋＰａ，
正常肝脏的弹性值为 （２􀆰 ３５±０􀆰 ３４） ｋＰａ［６］ ； 两组之

间无显著差异 （Ｐ＝ ０􀆰 １００）。

图 １　 患者肝脾影像学检查结果

Ｆｉｇ． １　 Ｒｅｓｕｌｔｓ ｏｆ ｌｉｖｅｒ ａｎｄ ｓｐｌｅｅｎ ｉｍａｇｉｎｇ ｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎ
Ａ􀆰 一男性患者肝脾体积增大， 肝脾体 积 分 别 为

２２４９􀆰 ０２３ ｃｍ３、 ７７４􀆰 ４６８ ｃｍ３； Ｂ􀆰 一健康女性肝脾体积

分别为 ９７０􀆰 ０３０ ｃｍ３、 １１０􀆰 ３４４ ｃｍ３

表 ４　 两组间肝脾体积比较 （ｘ±ｓ， ｃｍ３）
Ｔａｂ． ４　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎ ｏｆ ｔｈｅ ｌｉｖｅｒ ａｎｄ ｓｐｌｅｅｎ ｖｏｌｕｍｅ ｂｅｔｗｅｅｎ
　 　 　 　 ｔｈｅ ｔｗｏ ｇｒｏｕｐｓ （ｘ±ｓ， ｃｍ３）

组别 ｎ 肝脏 脾脏

病例组 ４０ １４９８􀆰 ３４±４５２􀆰 ９４ ４１１􀆰 ４６±２２８􀆰 ０１

正常组 ３４ １３０８􀆰 ２０±３２０􀆰 ２３ ２１８􀆰 ７４±８８􀆰 ５７

ｔ 值 ２􀆰 ０５０ ４􀆰 １５０

Ｐ 值 ０􀆰 ０４４ ０􀆰 ０００

３　 讨论

戈谢病是一种罕见疾病， 在全球范围内发病率较

低， 为 １ ／ ６０ ０００ ～ １ ／ ４０ ０００［７⁃８］ 。 由于该病发病率

低， 因此对其了解有限。 目前， 主要认为葡萄糖脑苷

脂在单核－巨噬细胞系统中的积累、 各种因素对巨噬

细胞的激活等都参与了戈谢病的生理过程［９］ 。
肝脾肿大是一种常见的表现， 尤其是Ⅰ型戈谢病

患者。 它通常在儿童时期发展。 脾脏肿大比肝脏肿大

更明显， 占戈谢病患者的 ９５％ ［１０］ 。 扩大的肝脏和脾

脏会对邻近器官和血管产生影响。 病理检查显示肝中

央静脉、 肝静脉和脾静脉周围有大量的戈谢细胞。 测

量肝脏和脾脏体积有许多成像方法， ＬＡＶＡ 是一种快

速三维容积 Ｔ１ 加权脂肪抑制成像技术。 本研究发现，
治疗后戈谢病患者的肝脾体积仍大于正常人， 脾肿大

更为明显。 肝脏体积可以直接反映肝实质细胞的总

量， 是肝脏储备功能的重要指标， 与肝脏的许多病理

变化密切相关。 值得注意的是， 肝脾肿大是戈谢病最

突出的表现， 并且是持续性和进行性的。 这些患者仍

需继续接受长期酶替代疗法治疗。 在酶替代疗法治疗

前， １５ 例戈谢病患者因严重脾肿大和明显的脾功能

亢进而接受脾切除术以缓解症状。 然而， 脾切除术会

进一步增加肝脏体积并引起其他并发症， 这也是需要

考虑的因素。 当然， 不排除在测量肝脏和脾脏体积

时， 人为误差也可能对结果产生一定影响。
随着葡萄糖脑苷脂在肝脏中的积累， 它将增加肝

纤维化和肝硬化的风险［１１］ 。 因此， 肝纤维化和肝硬

化作为戈谢病的严重并发症之一， 需要引起更多的关

注。 此时， 有必要密切监测肝脏的弹性值， 以反映肝

脏的发育和治疗效果的评估。 ＭＲＥ 根据扫描部位组

织的硬度和弹性， 通过机械波实现 “图像触诊”，
也可用于心脏、 大脑、 乳房等部位［１２⁃１５］ 。 弹力图颜

色由 “蓝⁃绿⁃橙⁃红” 代表 “器官硬度加重”。 正常

人的肝脏呈蓝色或微绿色， 而肝纤维化患者的肝脏

呈黄色或橙色， 肝硬化患者的肝脏通常呈红色。 正

常人的波形图显示波形传播良好， 波数正常。 在肝

纤维化或肝硬化患者中， 波形传输可能中断， 波形

数量减少。 在本研究中， 戈谢病患者肝脏的平均弹

性值为 （２􀆰 ５８±０􀆰 ８３） ｋＰａ， 正常人的平均弹性值为

（２􀆰 ３５±０􀆰 ３４） ｋＰａ［６］ ， 两组在统计学上比较无显著差

异。 国外报道的肝脏弹性值为 ２􀆰 ３ ～ ２􀆰 ８ ｋＰａ［１６］ ， 与

国内报道相重叠。 本研究结果显示， 戈谢病患者肝纤

维化程度较轻， 不符合肝纤维化影像学诊断标准。 此

外， 经过多年的酶替代疗法治疗， 它在一定程度上延

缓了肝病的进展。 在其他方面， ＭＲＥ 的后处理过程

复杂， 人为因素引起的测量差异也可能影响最终

结果。
葡萄糖脑苷脂可能是肝脾脂质成分动态失衡的主

要原因。 同时， 当葡萄糖脑苷脂沉积在肝脾血管中

时， 血管会被堵塞， 最终导致肝脾梗死， 高铁血红蛋

白含量增加。 因此， 有必要监测戈谢病患者肝、 脾的

脂肪含量和铁含量。 ＩＤＥＡＬ⁃ＩＱ 作为一种新的定量技
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术， 将定性水脂肪分离改进为定量脂肪比测量。 一次

屏气扫描可获得六种组织器官图像， 即水相、 脂肪

相、 同相、 反相、 脂肪信号成分图和Ｒ２∗ 图［１７］ 。 本

研究中 ４０ 例患者均接受了酶替代疗法治疗， 同时设

立了 ３４ 名正常对照组。 由于这些患者在诊断后、 治

疗前没有进行定量影像学评估。 因此， 本文不能垂直

评估与治疗相关的时间变化， 只能进行横断面评估。
本研究结果表明， 患者和正常人之间的肝脏和脾脏

ＦＦ 和铁含量无显著的统计学差异。 同时结合临床肝

功能检测， 患者肝脏生化指标基本在正常范围内。 一

般来说， 戈谢病患者肝脾巨噬细胞中葡萄糖脑苷脂的

积累会引起肝脾的病理生理和临床改变。 为此， 本组

患者接受酶替代疗法治疗已有多年。 酶替代疗法通过

阻断葡萄糖脑苷酶的沉积来减少器官和组织中葡萄糖

脑苷的负荷， 并且未进展到肝纤维化甚至肝硬化的程

度。 在一定程度上说明了酶替代疗法的有效性， 对疾

病的治疗有一定的延缓和改善作用。 当然， 酶替代疗

法的效果也受到治疗开始时间、 不可逆并发症的存在

和酶剂量的影响。 另一方面， 骨骼系统受累是戈谢病

的严重并发症［１８］ 。 与骨骼病变相比， 此时肝脾疾病

的程度远低于骨骼系统。 个体差异是另一个因素， 如

性别和年龄［１９］ 。 本研究结果还显示， 病例组和正常

组之间的Ｒ２∗无显著差异。 在本研究收集的患者中，
除肝脾肿大外， 常规腹部 ＭＲＩ 没有其他异常表现，
定量成像提供的定量信息也在正常范围内。 戈谢病患

者可存在红细胞生成障碍和铁代谢缺陷引起的贫血和

高铁蛋白血症。 酶替代疗法可以释放铁， 改善铁状

态， 纠正贫血。 在一些研究中， 已观察到酶替代疗法

治疗数月后血清铁蛋白浓度下降， 并被认为是疾病活

动的标志［４］ 。 因此， 铁含量的测量可为评估疾病严

重程度和治疗反应提供额外的定量信息。
戈谢细胞的积累也会引起水分子扩散和组织器

官微循环灌注的变化。 但过去弥散加权成像 （ ｄｉｆｆｕ⁃
ｓｉｏｎ ｗｅｉｇｈｔｅｄ ｉｍａｇｉｎｇ， ＤＷＩ） 受血液灌注的影响，
不能真实反映组织中水分子的扩散［２０⁃２２］ 。 基于 ＤＷＩ
扩展的 ＩＶＩＭ 技术可以通过双指数模型计算将水分

子扩散与微循环灌注分离， 更准确地量化组织扩散

和微循环灌注信息［２３⁃２５］ 。 结果表明， 病例组和正常

组之间的 ｓＡＤＣ、 Ｄ、 Ｄ∗ 和 ｆ 值无显著差异。 然而，
在数据中发现了一些细微的差异。 病例组肝脏的

Ｄ 和 ｆ值略高于正常组， 而Ｄ∗值略低于正常组。 病

例组脾脏 Ｄ 值和Ｄ∗值略低于正常组， ｆ 值略高于正

常组。 这些差异也是可以预料的， 脾脏肿大比肝脏

更明显， 戈谢细胞的增加阻碍了水分子的扩散。 与

肝脏相比， 脾脏的Ｄ 值略低于正常组。 同时， 脾脏

梗死的发生率远高于肝脏。 由于梗死的发生， 脾脏

灌注分数可能降低。 由于代偿效应， 与灌注相关的

弥散运动将增加。 值得注意的是， ｆ 值不仅受血管

微循环的影响， 还受其他因素 （如液体流量） 的影

响。 ｆ 可能偏离实际水平。 有研究发现慢性肝病患

者和正常志愿者之间的 ＡＤＣ 值无差异［２６］ 。 而据报

道， Ｄ 值和 ＡＤＣ 值在肝脏良恶性局灶性病变的研究

中有显著差异。 Ｃｈｅｎ 等［２７］ 提出， 肝纤维化患者的

Ｄ∗和 ｆ 值明显低于正常肝脏。 研究结果多样化的原

因可能如下： （１） 虽然肝脏和脾脏系统是最常见的

受累器官， 但本研究收集的戈谢病患者的肝脏和脾

脏受累程度较少。 这些患者自从被诊断出患有该病

以来， 已经接受了很长时间的酶替代疗法治疗， 这

在一定程度上延缓了疾病的进展； （２） 不同研究机

构设置的 ＩＶＩＭ 扫描参数不同， 如 ｂ 的数量和分布不

同。 戈谢病的发病机制复杂多样。 对各种现象和结

果的具体原因没有全面的了解， 需要进一步探讨。
综上， 由于戈谢病患者体内葡萄糖脑苷脂的积

累， 最有可能累及肝脏和脾脏， 增加肝纤维化和肝硬

化的风险。 在本研究中， 定量 ＭＲＩ 用于评估戈谢病

患者的肝脾病变。 发现戈谢病患者的肝脾体积与正常

者有显著差异， 尤其是脾肿大。 然而， 治疗后的戈谢

病患者和正常志愿者在 ＦＦ、 铁含量、 水分子扩散、
微循环灌注和肝弹性方面无显著性差异， 这表明肝脾

肿大是戈谢病最突出的表现， 并且是持续性和进行性

的。 酶替代疗法可在一定程度上延缓肝脾病变的进

展。 定量 ＭＲＩ 的应用对临床的后续治疗以及疾病的

进展的评估有一定的价值。 本研究存在一些局限性，
如缺乏治疗前基线数据。 因此， 需要进一步增加对临

床资料的重视， 并在后续研究中更深入探索。
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