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-0#Q1

综合征患者临床特征分析

赵敦勇!肖云月!汤旭东!陈
!

磊!陈文生#

"中国人民解放军陆军军医大学附属第一医院全军消化病研究所!重庆
(''')3

$

!!

关键词"

-0#Q1

综合征#

!

内分泌系统疾病#

!

临床特征

中图法分类号"

8*4+

文献标志码"

5

文章编号"

$.+%94(**

"

%'$3

$

$.9%*%)9'%

!!

-0#Q1

综合征#又称为骨硬化性骨髓瘤'

5I;N9

_@OF>C

综合征'

-#-

综合征或
:FOFA>@O=

综合征*

$9)

+

#

是继发于单克隆浆细胞病的多系统疾病)

-0#Q1

是

几个主要症状英文单词首字母的缩写!周围神经病

$

-

&'脏器肿大$

0

&'内分泌疾病$

#

&'单克隆浆细胞增

殖性疾病$

Q

&和皮肤改变$

1

&

*

(

+

)主要临床特征是以

运动功能障碍为主的进行性多发性神经疾病)虽然

发病率低#但误诊率和漏诊率高)本科近期收治
$

例

以多浆膜腔积液为表现的患者#现报道如下)

$

!

临床资料

!!

患者为中年男性#因.腹胀伴双下肢水肿
%

月/入

院)既往
$

年前诊断为格林巴利综合征#服用醋酸泼

尼松#

*'J

"

"

<

)甲状腺功能减退
$$

月#间断服用优

甲乐治疗)无乙肝'丙肝等慢性肝炎病史#无长期大

量饮酒史)体格检查!精神差#颜面水肿#甲床苍白)

腹部轻度肌紧张#肝脏未扪及#脾脏轻度肿大#移动性

浊音阳性)双下肢
%

度水肿)四肢肌张力降低#肌反

射减弱#病理征未引出)辅助检查!腹水常规及生化

提示漏出液)腹水脱落细胞学检查见大量组织细胞

及少量间皮细胞)尿本周氏蛋白定性检查阴性)结

核感染
:

细胞检测阴性'结核抗体阴性)免疫球蛋白

测定!

!

"

,

#

*&.$

"

"

P

'

!

"

/

#

+&+'

"

"

P

'

7

轻链
.33&''

"

"

P

'

6

轻链
*+4&''

"

"

P

)血清蛋白电泳$

-9#P#

&!

/

%

球蛋白
$$&3'2

'

#

球蛋白
$*&3'2

'

Q

蛋白带可疑$

#

区带&)心脏彩超!少量心包积液)腹部
5:

!慢性肝

病#脾脏肿大%脾胃间隙'腹膜后淋巴结增大%腹水%胸

腰椎'骨盆多发结节状致密影#骶骨右侧不规则片状

致密影)

#5:

提示!胸
$%

右侧椎弓根'骶
$

右份局限

性代谢异常活跃#结合
5:

考虑成骨性病变#肿瘤)肌

电图!神经传导速度提示多发性'感觉运动型周围神

经脱髓鞘受累#并累及轴索#下肢明显)诊断及治疗!

患者多浆膜腔积液#免疫球蛋白及血清蛋白电泳异

常#骨质多发性病变#既往曾诊断格林巴利综合征及

甲状腺功能减退#院内会诊后诊断为
-0#Q1

综合

征)予以激素冲击疗法$注射用甲泼尼龙琥珀酸钠

*''J

"

"

<

&#治疗
+<

后改为泼尼松
*'J

"

#口服#

$

次"天#患者拒绝化疗等进一步治疗自动出院)

/

!

讨
!!

论

!!

-0#Q1

综合征最早在
$4*.

年由
580]

提

出*

$

+

#同时#越来越多的学者开始关注该病#并总结了

该病的
*

大特征性临床表现*

%9*

+

)

该病发病机制目前尚不清楚#各种促炎性细胞因

子和生长因子$肿瘤坏死因子
9

/

'白细胞介素
9$

'白细

胞介素
9.

&及血管内皮生长因子$

R#/_

&的上调在

-0#Q1

综合征的发病机制中起至关重要的作用#导

致血管渗漏和多发性神经病变*

.9+

+

)

-0#Q1

患者表

现为
R#/_

明显升高#并且与疾病活动性相关)然而

使用
R#/_

特异性抑制剂$例如贝伐单抗&治疗并没

有取得预期效果#因此表明
R#/_

可能只是复杂的细

胞因子网络的一个组成成分*

39$'

+

)

该病的临床表现多样#不同患者之间差异较大)

早期诊断对于降低发病率和提高生存率至关重要#但

诊断的中位时间为
$)

!

$3

个月*

$$

+

)

-0#Q1

综合征

的诊断标准在
%'')

年首次提出*

$%

+

#并在明确
R#/_

水平和诊断相关性后于
%''+

年进行了修订*

$)

+

#主要

标准!$

$

&多发性神经病%$

%

&单克隆浆细胞增殖性疾

病%$

)

&硬化性骨病变%$

(

&卡斯尔曼病%$

*

&

R#/_

升

高)次要标准!$

$

&器官肿大$脾肿大'肝肿大或淋巴

(

)%*%

(

检验医学与临床
%'$3

年
3

月第
$*

卷第
$.

期
!

PFHQC<5D=E

!

,@

"

@>A%'$3

!

R;D&$*

!

S;&$.



结肿大&%$

%

&血管外容量超负荷$水肿'胸腔积液'腹

腔积液&%$

)

&内分泌疾病$肾上腺'甲状腺'垂体'性

腺'甲状旁腺'胰腺&%$

(

&皮肤改变$色素沉着'多毛

症'肾小球血管瘤'手足发绀'潮红'白甲&%$

*

&视神经

乳头水肿%$

.

&血小板"红细胞增多症)其他症状和体

征!杵状指'体质量减轻'多汗症'肺动脉高压"限制性

肺病'血栓形成倾向'腹泻'维生素
T

$%

降低)可能相

关疾病!关节炎'心肌病$收缩功能障碍&和发热)满

足主要标准$

$

&'$

%

&及主要标准$

)

&

!

$

*

&任意
$

项和

$

项次要标准即可诊断)本例患者满足主要标准$

$

&'

$

%

&'$

)

&#次要标准$

$

&'$

%

&'$

)

&'$

(

&#故诊断明确)

该患者实际病程从
$

年前诊断为格林巴利综合征及

甲状腺功能减退起#至明确诊断时间约
$%

个月#与文

献*

$$

+报道一致)

-0#Q1

综合征呈慢性进行性恶化过程#中位生

存期约
$(

年*

$%

+

)有关治疗的研究多为回顾性分析#

且样本量较少)对于没有骨髓克隆性浆细胞参与的

孤立性骨病变的患者#推荐的治疗方法是治疗剂量的

放疗%在播散性疾病$更多骨病变"骨髓浆细胞增多

症&的患者中#推荐全身治疗*

$(

+

)具体方案有放射治

疗'全身治疗'自体干细胞移植'基于烷化剂的疗法

$左旋苯丙氨酸氮芥或环磷酰胺联合皮质激素&'沙利

度胺'来那度胺'硼替佐米'贝伐单抗等*

$'

+

)

综上所述#本研究提示
-0#Q1

综合征临床表现

多样#误诊率高#临床医生应加深认识#注意筛查#以

防漏诊误诊)
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