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1 病例资料 患者男，62 岁，因“腹泻 2 年，加重 

1 个月”于 2021 年 9 月 4 日入院。2 年前无明显诱因

出现腹泻，每天 2～3 次，腹痛时发作。2 年间患者体

重下降 15 kg，多次发生晕厥，于外院诊断为慢性肠

炎、体位性低血压，予对症治疗后未见好转。1 个月

前出现腹泻次数增多伴头晕，遂至南京中医药大学附

属医院就诊，以“腹泻”收住入院。入院时见：患者

腹泻腹痛，头晕，四肢乏力，双足底疼痛伴活动不利，

双下肢轻度浮肿。否认其他慢性病史；无吸烟、饮酒

史；无药物、食物过敏史；父亲有高血压，否认其他

家族遗传史。

入院查体：患者神清，精神可，贫血貌，体型偏

瘦，皮肤偏黑，臀部及双下肢多处皮肤破溃（直径 2～ 

5 cm），有色素沉着；心肺听诊阴性，肠鸣音亢进，

余腹部查体未见异常。双下肢踝以下轻度指凹性水

肿。右上肢肌力 5 级，左上肢肌力 5－级，右下肢肌力

4 级，左下肢肌力 4－级，四肢肌张力正常，双侧跟腱

反射减弱，双侧踝关节以远痛觉过敏，病理征（－），

脑膜刺激征（－）。

实验室检查：血常规白细胞计数 3.56×109/L，

红细胞计数 2.84×1012/L，血小板 165×109/L，血红

蛋白 89 g/L；三碘甲状腺原氨酸 0.22 ng/mL，游离 T3  

2.1 pg/mL；IgG 重链阳性，λ 轻链阳性；癌胚抗原 

9.55 ng/mL，铁 蛋 白 383.90 ng/mL； 血 管 内 皮 生 

长 因 子（vascular endothelial growth factor，VEGF） 

46.62 pg/mL。肠镜镜下诊断：慢性结肠炎。肠镜病

理示：（回肠末端、乙状结肠、直肠）肠黏膜组织固

有层可见少量淋巴细胞、浆细胞浸润；特殊染色刚果

红（－）、Masson 染色（－）。肌电图示：双下肢

周围神经损伤（累及远端和近端、运动和感觉、轴索

和髓鞘，轴索损伤显著），神经源性损害。骨髓涂片

示：骨髓增生活跃，血小板成簇易见；浆细胞占 4%。

骨髓穿刺病理：骨髓增生活跃；间质浆样细胞小簇状

聚集，占有核细胞约 5%，并具有轻链限制性。心脏

彩色超声示：左心房增大，右心房、右心室内径达正

常值高限，室间隔增厚，肺动脉高压（轻度），心包

积液（极少量），左心室舒张功能减退。胸部 CT 示：

心影梨形，双侧胸腔积液。

患者住院期间曾突发低血压（63/36 mmHg， 

1 mmHg＝0.133 kPa），急查 B 型钠尿肽前体 9 210 

pg/mL；血清高敏肌钙蛋白 64 pg/mL；心电图示：窦

性心律，室内传导阻滞，ST-T 改变，QT 间期延长。
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复查心脏彩色超声：左心室壁增厚，提示心肌淀粉样

变可能，左心室舒张功能减退（Ⅱ级）。

结合患者症状体征及辅助检查，考虑诊断为

POEMS 综合征。具体治疗方案：泊马度胺 4 mg，
第 1～21 天口服；环磷酰胺 0.4 g，第 1～3 天、第

14～16 天静脉滴注；甲泼尼龙 40 mg，第 1～6 天、

第 14～19 天静脉滴注。3 周后患者腹泻乏力好转，于

2021 年 10 月 26 日出院，目前仍在随访中。

2 讨 论 POEMS 综合征是一组以多发性周围神

经病变和单克隆浆细胞增殖为主要表现的临床症候 
群［1］，其发病率低、致残率高，目前已列入我国首批

罕见病目录。Bardwick 等［2］取该病五大临床特征的英

文首字母：多发性神经病（polyneuropathy）、脏器

肿大（organomegaly）、内分泌疾病（endocrinopathy）、

M 蛋白（M protein）和皮肤改变（skin changes），将

其命名为 POEMS 综合征。

POEMS 综合征临床表现多样，常易误诊；大多

数患者以周围神经病变起病，以腹泻起病临床少见。

POEMS 综合征的诊断主要采用 Dispenzieri［3］提出的

标准，即需要满足 2 项强制标准、至少 1 项主要标准

和至少 1 项次要标准。强制标准包括多发性神经病变

和单克隆浆细胞增殖性异常，主要标准包括硬化性骨

病变、卡斯尔曼病、血 VEGF 水平升高，次要标准包

括脏器增大、血液容量增加（周围性水肿、腹腔积

液、胸腔积液）、内分泌疾病、皮肤改变、视乳头水

肿、血小板增多症。本例患者因腹泻辗转就诊于多家

医院，收住南京中医药大学附属医院后曾考虑溃疡性

结肠炎，溃疡性结肠炎可出现顽固性腹泻及体位性低

血压，但不能解释患者其他症状。反复询问患者后诉

四肢麻木（双下肢症状重于双上肢），考虑慢性炎性

脱髓鞘性多发性神经根神经病（chronic inflammatory 
demyelinating polyneuropathy，CIDP）及 POEMS 综合 
征。POEMS 综合征常被误诊为 CIPD，两者均可表现

为亚急性运动性多神经根神经病，但 POEMS 综合征

表现为均匀脱髓鞘和更严重的轴突丢失［4］。患者肠镜

病理示肠黏膜组织固有层淋巴细胞、浆细胞浸润，骨

髓穿刺见浆细胞增殖并具有轻链限制性，结合其 λ 轻

链异常、周围神经病变、心脏增大、皮肤色素沉着、

甲状腺功能异常等症状明确 POEMS 综合征诊断。本

例患者从发现症状到确诊历时 2 年余。

患者 2 年间多次因晕厥住院，于外院确诊为体

位性低血压。在南京中医药大学附属医院住院期间，

也曾突发低血压，结合症状及辅助检查考虑患者可能

合并系统性轻链型淀粉样变性。系统性轻链型淀粉

样变性是一种全身性疾病，主要影响肾脏和心脏，周

围神经系统和胃肠道均可能受累出现相应症状，如心

力衰竭、低血压、周围神经病变、慢性腹泻等，需与

POEMS 综合征进行鉴别。其诊断需组织活检病理证

实有淀粉样蛋白沉积，具体表现为刚果红染色阳性。

一般来说有症状的器官或组织活检阳性率＞95%，皮

下脂肪为 75%～80%，骨髓为 50%～65%［5］。肠黏膜

活检的阴性结果并不一定能排除系统性轻链型淀粉样

变性，为明确诊断需进一步行心内膜活检，但患者及

家属拒绝。

综上所述，POEMS 综合征起病隐匿，临床表现

复杂多样，诊断困难，这要求临床医师全面、仔细地

进行病史询问和体格检查，坚持遵循“一元论”的原

则进行诊断。对 POEMS 综合征患者不能局限于一种

诊断，需要完善必要的实验室检查，以发现是否合并

其他疾病。国内研究发现 POEMS 综合征在未得到明

确诊断及治疗前的中位生存时间仅为 5～7 年［6］。因

此，临床医师需提高对 POEMS 综合征的认识，减少

误诊、漏诊，尽早予以明确诊断及治疗。
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