
　　POEMS综合征是一种临床罕见的克隆性浆细胞疾病，

1958年由Crow首先描述，1968年Fukase将其作为一个独立

的综合征提出。1980年Bardwick等［1］认为，该综合征的

主要临床表现为多发周围神经病变(polyneuropathy)、脏器

肿大(organomegaly)、内分泌病(endocrinopathy)、M蛋白

(M-protein)和皮肤改变(skin changes)，并正式提出POEMS

综合征(POEMS syndrome)的名称。该病是临床少见病，而

伴发股骨孤立性浆细胞瘤更是罕见。现就暨南大学附属第

一医院收治的1例POEMS综合征伴股骨的骨孤立性浆细胞

瘤(solitary bone plasmacytoma，SBP)病例进行报道并文献

复习。

1　病例资料

　　患者，男性，50岁，因“进行性四肢乏力4个月，发现

左髋部肿物1周”于2014年1月16日拟POEMS综合征及左股

骨近端肿物性质待查收入我院。患者4个月前在无明显诱

因下出现双下肢乏力，双下肢拉扯感并行走不稳，双侧足

底麻木，伴有腰部疼痛，弯腰时疼痛明显，在本院门诊行

腰椎MRI诊断，结果显示：腰椎轻度退行性变，L5/S1椎间

盘轻度膨出。2013年9月遂入我院骨科。行双下肢肌电图

示：双侧腓总神经的运动传导速度均明显减慢，末端潜伏

期延长；波幅低；F波诱发不出。胫前肌和腓肠肌的干扰
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波减少呈混合相。考虑神经系统疾病，即转入神经内科继

续治疗，诊断为“Guillain-Barre综合征、多发性周围神经

病”。给予患者对症治疗后病情未见明显好转，且双上肢

远端无力逐渐发展至近端，握筷困难，双下肢无力，行走

不能。12月20日患者自觉双下肢无力较前加重，站立时足

底部烧灼样疼痛，伴麻木，以左侧为主，休息后可缓解，

双上肢开始出现麻木感，左侧为重，无伴感觉障碍，因个

人原因于外院就医，诊断为POEMS综合征。行PET/CT检

查提示：左股骨近端肿物性质待查。为进一步诊治再次转

入我院骨科。患者既往有“乙型肝炎”病史20余年。查体

结果显示：体温为37.8 ℃；P：108 bpm；R：13 bpm；血

压为105/61 mmHg。神志清醒，全身肤色偏黑。心肺腹查

体未见明显异常。脊柱无明显畸形，L4/5、L5/S1轻压痛，

无下肢放射痛。双侧拇背伸肌力为3级，双侧足底浅感觉明

显减退。双侧膝反射、跟腱反射未引出，病理反射阴性。

血红蛋白、血钙、血KAP及LAM免疫球蛋白轻链及免疫球

蛋白均正常，肝肾功能正常，性激素6项指标提示内分泌紊

乱。心电图、胸片及常规B超未见明显异常。患者于2014

年1月20日行左股骨近端肿物清除术并行病理活检，病理

结果：镜下见浆细胞增生，免疫组化结果显示，λ为++，κ

为-，ki-67(约10%)为+，P53为-。特征符合浆细胞瘤，确诊

为“POEMS综合征伴股骨SBP”。术后给予化疗、放疗、
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营养神经、抗感染、针灸理疗及康复训练等综合治疗，

患者病情缓解出院，后随诊半年余，于2014年6月14日

行髋关节MRI诊断，结果显示为右侧股骨头新发病灶，

大小为1.6 cm×1.2 cm×1.0 cm，左侧股骨上段为术后改

变，与前相仿。因考虑患者新发病灶较小，当时未给予

病灶穿刺活检，行骨穿检查未发现浆细胞增生。2014年

9月19日复查髋关节MRI诊断，结果显示为右侧股骨头病

灶消失，右侧股骨头斑片状水肿。目前患者仍在治疗随 

访中。

(×100)

图 1　股骨浆细胞瘤HE染色

Fig. 1    HE stain of femoral plasmacytoma

(λ++, ×400)

图 2　股骨浆细胞瘤免疫表型

Fig. 2    Immunophenotype of femoral plasmacytoma

(κ-, ×400)

图 3　股骨浆细胞瘤免疫表型

Fig. 3    Immunophenotype of femoral plasmacytoma

2　讨　　论

　　POEMS综合征临床少见，病情复杂呈慢性过程，并

涉及多个系统，常以进行性多发性周围神经病变为首发

症状，早期极易误诊，主要误诊为Guillain-Barre综合征，

其次为多发性骨髓瘤(multiple myeloma，MM)［2］。其病

因和发病机制尚未完全清楚，但临床研究认为，单克隆

性浆细胞增生［3］、14q32染色体易位和13q14染色体缺

失、EB病毒和人类疱疹病毒8型感染、前炎性细胞因子和

血管内皮生长因子的过度生成在该综合征的发生、发展

中可能起重要作用［4］。目前国内外对POEMS综合征的诊

断尚无统一的标准。1984年，Nakanishi最早提出POEMS

综合征的诊断标准。2003年，Dispenzieri等［5］对99例

POEMS综合征患者进行了回顾性分析，率先提出了全面

的诊断标准。该诊断标准目前被广泛采用。

　　目前POEMS综合征尚无特效疗法。主要的疗法包括

激素、免疫抑制剂、血浆置换及自体干细胞移植。对于

合并SBP患者可进行手术和局部放疗、化疗等。本综合征

呈慢性病程，发病后存活时间多为6个月~7年，平均为33

个月［5］，亦有报道长达13年者。POEMS综合征临床症状

对生存没有影响［5-6］。随着生存时间的延长可能有新的

症状出现。死亡原因主要与全身衰竭或多发性神经病变

有关，心肺肾功能衰竭和感染是本病最常见的死因。 

　　SBP为浆细胞单克隆恶性增值所致，表现为骨的局

部损害，其发病率大约每年1/100万，占浆细胞骨髓瘤的

2%~5%，往往需病理检查才能确诊，初诊误诊率较高，
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特别是发生在四肢的SBP。SBP好发于中老年人，发病

率随年龄的增长而增加，但不如多发性骨髓瘤(multiple 

myeloma，MM)明显，男女罹患率之比是3∶1，中位年

龄为55岁［7］，多数患者年龄>50岁，极少数患者年龄

在20~30岁。SBP发生在造血活动旺盛的中轴骨，最常

侵犯的是脊椎骨，其他好发部位依次为骨盆、股骨、肱

骨和肋骨，而颅骨受侵罕见。SBP的病因及发病机制尚

不明确，其特异性症状为骨局部损害，通常包括疼痛，

可能性病理骨折，或者受压综合征。检索国内外文献，

目前最新权威的诊断标准为美国国立癌症综合网SBP的

诊断标准［8］：① 组织病理学证实为单发于骨的克隆性

浆细胞增殖；② 骨髓象正常，浆细胞比例<5%；③ 全

身X线、MRI、PET/CT等影像学检查无远处骨受累，无

多发病灶，可伴有病灶区邻近骨受侵；④ 无终末器官

受损害如高钙血症、浆细胞瘤导致的肾功能不全、贫

血或骨质损害；⑤ 不出现或仅表现为低水平的血清及

尿单克隆蛋白，并保持免疫球蛋白水平大致正常。总

之，SBP的最终确诊需要临床、病理、影像及实验室检

查等多方面的结合。本病治疗以局部放疗为首选［8］，

使用的放射剂量在40~50 Gy，局部控制率高于80%。

目前认为，SBP患者通过合理的放化疗和手术治疗是可

以获得较长生存期甚至治愈的，相比单纯手术切除可

进一步降低复发率并推迟其进展期限［9］。本病部分可

转化为MM，一般在3~5年内发生，但部分患者可延迟

至10余年，甚至20余年。原发病变在脊柱者易向MM进

展，发生率可达60%。原发病变在四肢骨骼者，较少

向MM转化，发生率为25%~30%。进展为MM后，其临

床表现、治疗措施及预后与MM相同。除发展为多发性

骨髓瘤外，本病也可局部侵犯临近淋巴结，但很少侵

犯软组织。SBP恶性程度较低，预后较好，中位生存期

为7.5～12年，5年生存率约为70%［10］。其中，张文娟 

等［11］曾对1998—2007年收集到的12例SBP患者进行研

究，统计的12例患者平均存活期为73个月。本病积极治

疗后少数患者可望长期存活10~20年。

　　该例患者由起病到确诊历经4个月，最后确诊为

POEMS综合征伴股骨孤立性浆细胞瘤。其中POEMS综合

征虽可出现全身多系统损害，但临床上不常见，容易误

诊、漏诊。因此，需提高医务工作者对本病的认识，注

意完善相关检查，以尽早明确诊断，减少误诊误治，减

轻患者的痛苦及经济负担。SBP亦属临床上少见的浆细

胞肿瘤，一旦确诊，则需积极治疗，密切随访，及早发

现新发或复发病灶，阻止其转化为MM或尽量使其长期 

稳定。
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