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１　临床资料　患者男，５９岁。双足肿痛、麻木１年余，伴消

瘦、胸骨膨凸、多毛５个月。入院体检：Ｔ３７．４℃，Ｐ９０次／

ｍｉｎ，ＢＰ１５０／９５ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ）。头颈部、胸前

皮肤呈紫红色，四肢毛发粗且黑，浅表淋巴结不大。胸骨隆

起、表面皮肤肿胀、紫红、硬化。双侧乳房女性化，心、肺正常。

腹部膨隆，肝肋下未及，脾肋下２ｃｍ，移动性浊音（－）。双足、

双踝凹陷性水肿。双踝关节以下痛觉过敏、跟膝胫反射消失，

病理反射未引出。实验室检查：外周血 ＷＢＣ４．９９×１０９／Ｌ、

Ｇｒａｎ５７．９％、ＲＢＣ６．０４×１０１２／Ｌ、Ｈｂ１８６ｇ／Ｌ、红细胞压积

０．７０、网织红细胞正常，ＰＬＴ２１８×１０９／Ｌ。尿、粪常规（－）。肝

功能、血脂正常，血尿酸５８０μｍｏｌ／Ｌ。抗核抗体阴性；ＣＲＰ

３．１７ｍｇ／Ｌ、血沉７ｍｍ／ｈ。血清ＩｇＧ２１．８ｇ／Ｌ、ＩｇＡ３．１４ｇ／Ｌ、

ＩｇＭ２．７１ｇ／Ｌ。血清免疫固定电泳：ＩｇＧλ型轻链带。雌二醇

１１０ｐｍｏｌ／Ｌ、睾酮７．０７ｎｍｏｌ／Ｌ；ＴＴ３１．１８ｎｍｏｌ／Ｌ、ＴＴ４８０

ｎｍｏｌ／Ｌ、ＴＳＨ１３．２３ｍＩＵ／Ｌ；ＡＣＴＨ１７４ｎｇ／Ｌ、皮质醇１８７

ｎｍｏｌ／Ｌ（上午８：００）、１７１ｎｍｏｌ／Ｌ（下午４：００）。骨髓细胞学：

粒、红、巨三系增生明显活跃。粒系４４．５％；红系３９％，以中晚

期细胞为主，成熟红细胞大小不一，可见挤压重叠；淋巴细胞

７％；浆细胞１．５％，未见异常浆细胞；巨核细胞呈簇分布，全片

１２７个，散在和聚集血小板易见。血清维生素Ｂ１２＞２０００ｐＵ／

ｍｌ、红细胞生成素１．２ｍＵ／ｍｌ，中性粒细胞碱性磷酸酶积分

２１４分。血气分析：氧分压８８．３ｍｍＨｇ、动脉血氧饱和度

９７．５％。肌电图：双侧腓总神经、胫神经传导速度明显减慢，双

侧正中神经、肘部未能引出动作电位，腕部潜伏期明显延长，

上述肌肉可见失神经电位。诊断：ＰＯＥＭＳ综合征伴真性红细

胞增多症。采用甲泼尼龙８０ｍｇ／ｄ，静脉滴注；１周后改为泼

尼松６０ｍｇ／ｄ，口服；环磷酰胺０．８ｇ冲击，每月１次，左旋甲状

腺素片５０μｇ／ｄ口服。４周后患者双下肢肿胀逐渐消退，疼痛

缓解。复查血常规：ＷＢＣ５．３６×１０９／Ｌ、Ｇｒａｎ７５％、ＲＢＣ５．３６

×１０１２／Ｌ、Ｈｂ１５４ｇ／Ｌ、ＰＬＴ２２８×１０９／Ｌ，继续以环磷酰胺＋
泼尼松（ＣＰ）方案治疗，随访１２个月病情稳定。

２　讨　论　ＰＯＥＭＳ综合征是一种与浆细胞增生相关的多

系统受损疾病，该病最早由Ｃｒｏｗ和Ｆｕｋａｓｅ报道。１９８４年，

Ｎａｋａｎｉｓｉｈｉ等［１］提出了ＰＯＥＭＳ综合征的临床特征，包括多

发周围神经病（Ｐ）、多脏器肿大（Ｏ）、内分泌改变（Ｅ）、异常球

蛋白（Ｍ样蛋白）和皮肤异常（Ｓ），并且强调核心症状为多发

周围神经病和 Ｍ样蛋白。该例患者符合ＰＯＥＭＳ综合征的

临床特点，红细胞容量增多，骨髓红系显著增生，中性粒细胞

碱性磷酸酶活性增高，血清维生素Ｂ１２＞２０００ｐＵ／ｍｌ和动脉

血氧饱和度９７．５％，符合真性红细胞增多症的诊断标准。

ＰＯＥＭＳ综合征合并真性红细胞增多症者罕见，国内仅涂三

进等［２］和周晋等［３］分别报道ＰＯＥＭＳ综合征伴血小板增多

症和伴骨髓增殖性疾病各１例，ＰＯＥＭＳ综合征与骨髓增殖

性疾病的相关性均有待进一步探讨。
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