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１　临床资料

　　患者，男性，５３岁，全身皮肤变黑、脱屑、溃疡、乳房发育、手
足麻木近９年，２０１２年１１月门诊以 ＰＯＥＭＳ综合征、皮肤慢性
溃疡收入院。

　　患者于２００４年２月倾倒液化气时，残液将右裤腿浸湿，数
日后右胫出现一手掌大小红斑，继之在红斑基础上出现斑点状

的色素沉着，红斑较快消退。２００４年夏天胸前区出现局限性红
斑，继之色素沉着，并逐渐扩散至躯干、四肢，呈黑褐色，边界不

清（图１Ａ）。在当地用中药（具体不详）口服及外用，皮肤无明
显改善，且进行性加重。２００７年９月患者手、足背部皮肤出现
大小不等的结节，表面溃烂、结痂（图１Ｂ）。我院皮肤科门诊行
右手背部皮肤活检示“表皮肥厚伴真皮浅层血管周围炎”，门诊

会诊考虑诊断为“中毒性角化病”。于重庆职业防治中心监测

重金属水平均正常，服用维生素 Ｃ、维生素 Ｅ、雷公藤多苷片等
治疗，皮疹无明显改善。２００８年４月我院皮肤科行右大腿萎缩
斑疹活检示“部分表皮缺损伴真皮浅层血管周围炎；免疫病理：

表皮棘层细胞部分区域可见 ＩｇＧ网状沉积（＋），ＢＭＺ可见 Ｃ３
散在荧光颗粒沉积（＋）”，诊断为“中毒性黑变病”，以还原型
谷胱甘肽片、美能片等治疗，效果仍不理想。２０１０年６月９日
至四川省人民医院皮肤科诊治，诊断为“变应性血管炎”。２０１０年
６月１８日外伤后外阴红斑、糜烂，经皮肤科治疗后（用药不详）
外阴红斑、糜烂好转，皮肤发黑未予处理。２０１１年９月患者饮
食不洁后出现腹胀、腹泻，就诊于新桥医院皮肤科，诊断为“高

丙球蛋白血症、皮肤异色症、获得性鱼鳞病、阴囊溃疡”（图

１Ｃ）。２０１１年１１月入住我科，查β２微球蛋白：４．５８ｍｇ／Ｌ；血泌
乳素３２．９８ｎｇ／ｍＬ；Ｔ细胞亚群：ＣＤ４２３．４％，ＣＤ８４６．９％，ＣＤ４／
ＣＤ８０．５；促肾上腺素１．４２ｐｇ／ｍＬ；血管紧张素Ⅱ＞８０００ｎｇ／ｍＬ；血
清蛋白电泳示：白蛋白３４．２％，β球蛋白３８．２％，Ｍ蛋白带阳性
（γ区带）；ＩｇＧ３２．６ｇ／Ｌ；ＩｇＭ０．４ｇ／Ｌ；Ｂ型利钠肽测定２９７１ｇ／Ｌ；
血沉９７ｍｍ／ｈ；Ｃ反应蛋白１．３ｍｇ／ｄＬ；补体 Ｃ４０．０７ｇ／Ｌ；促甲
状腺素４．８６ＵＩＵ／ｍＬ；２４ｈ尿蛋白定量５１４ｍｇ；心脏超声示：右
房右室增大、肺动脉增宽、三尖瓣重度返流、左室舒张末期容积

及每搏输出量降低。骨髓细胞学检查示：浆细胞增高、嗜酸细

胞易见。诊断：“ＰＯＥＭＳ综合征、血管炎、肺动脉高压、皮肤慢
性溃疡”。予环磷酰胺＋甲泼尼龙抗炎、调节免疫等对症治疗
后病情好转出院。出院后继续予环磷酰胺治疗，皮肤颜色逐渐

变浅（图１Ｄ）。２０１２年３月患者因双下肢溃疡、阴囊溃疡入院，

查糖化血红蛋白９．２％，给予积极抗感染、局部换药等处理，患
者下肢溃疡逐渐缩小。２０１２年６月患者停用强的松，逐渐感下
肢皮肤颜色加深，表面粗糙。于２０１２年１１月再次入院，查体：
双下肢外侧１．０ｃｍ×０．５ｃｍ大小、阴囊可见１．０ｃｍ×１．５ｃｍ
大小溃疡，表面糜烂，有黄色脓性分泌物及淡黄色渗液。给予

抗感染、抑制免疫、调节内分泌、改善微循环等治疗后，皮肤颜

色变浅、旧溃疡面缩小，无新发溃疡，病情好转出院。于２０１３年
３月３日因病情恶化没有及时送医而死亡。
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Ａ：皮肤红斑、色素沉着、溃疡及结痂；Ｂ：小腿内侧巨大溃疡；Ｃ：阴
囊溃疡；Ｄ：治疗后色素沉着减退
图１　以皮肤色素沉着、红斑、结节及溃疡为首发表现的ＰＯＥＭＳ

综合征患者的皮肤表现

２　讨论

　　ＰＯＥＭＳ综合征是一种临床罕见的以浆细胞异常增殖为主
要病理改变的疾病，临床表现多样，易于漏诊或误诊。

　　患者有手、足麻木病史，血清蛋白电泳提示Ｍ带，免疫球蛋
白ＩｇＧ显著升高，有淋巴结及肝脾肿大，内分泌异常，男性乳腺
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发育，多次骨穿提示浆细胞增多，提示我们ＰＯＥＭＳ综合征的诊
断。ＰＯＥＭＳ的诊断目前仍以Ｄｉｓｐｅｎｚｉｅｒｉ等［１］２００３年提出的分
类标准为主。患者有典型的单克隆浆细胞增殖表现，有双手、

双足麻木等症状，但肌电图正常。Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病是一种罕见的淋
巴增生障碍，又叫血管滤泡性淋巴结增生，可出现多系统损害

表现［２］。该患者符合 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ病的临床表现，但缺乏淋巴结
病理活检的结果。ＶＥＧＦ水平的检测因我院条件限制未能进
行，但因未行Ｘ线片检查而不能明确患者有无骨硬化改变，这
种工作上的疏漏，不能不说是一种遗憾。这也提醒我们在临床

工作中，尤其是面对各种疑难病例时，必须要认真、仔细地完善

相关检查。综上所述，患者至少符合１条必须指标、１条主要指
标和４条次要指标。患者虽缺乏典型的肌电图改变，但有手足
麻木的临床表现，肌电图正常可能与病情进展程度有关，提示

我们需长期随访肌电图的变化。目前有多篇文献在缺乏神经

病变的情况下，支持ＰＯＥＭＳ综合征的诊断［３－４］，有学者将其称

为非典型ＰＯＥＭＳ综合征［５］。

　　ＰＯＥＭＳ易于误诊，容易和其他的浆细胞病相混淆，如轻链
淀粉样变性或多发性骨髓瘤或外周神经病变，鉴别诊断主要依

靠多系统的损害特征和 Ｍ蛋白（λ链）阳性、血清 ＶＥＧＦ升高。
该患者从起病到确诊花了７年零９个月，国内外的资料是平均
１３～１８个月［１，６］，可能与患者早期仅以皮肤改变为主有关。这

个患者有液化气接触史，早期以皮肤表现为主，故最初误诊为

“中毒性角化病”、“中毒性黑变病”、“变应性血管炎”、“皮肤

异色症”、“获得性鱼鳞病”等。液化气残液主要成分为碳５，长
期接触皮肤可导致干燥、皲裂、瘙痒、起疱、发红、色素沉着、水

肿，烧伤和疼痛，且可加重原有的各种皮肤病。该患者不慎接

触液化气残液后开始出现皮肤改变，但多次监测重金属水平正

常，我们考虑接触液化气残液为诱因的可能性大。Ｍｉｅｓｔ等［７］

对１０７例ＰＯＥＭＳ综合征的分析显示，９０％的患者有皮肤表现，
其中皮肤色素沉着和血管瘤最为常见（４７％），其次为多毛症
（３８％）。血管性皮肤改变可见于 ６２％的患者，如手足发绀
（３４％）、雷诺现象（２０％）、充血／红斑（２０％）、面部潮红
（１６％）、皮肤发红（１１％），进一步分析显示 ＩｇＧ升高与皮肤色
素沉着和多毛症有关。该患者早期出现皮肤红斑，继之出现色

素沉着、皮肤结节，后期反复出现阴囊、小腿等部位皮肤溃疡，

愈合后遗留疤痕和结痂（图１）。我们通过文献检索未发现有
报道ＰＯＥＭＳ综合征发生皮肤溃疡者，所以该患者出现皮肤溃
疡的原因尚不清楚。我们考虑可能与局部感染或浆细胞浸润

所致血管病变有关，但因未对溃疡创面进行组织活检或细菌培

养，目前尚不能明确。

　　目前ＰＯＭＥＳ综合征的治疗仍以激素加免疫抑制剂为主，
拮抗血管内皮生长因子（ＶＥＧＦ）［８］或外周血干细胞移植［９］等

治疗近年来也有尝试，取得了部分疗效，但均有一定的争议。

其中美法仑＋地塞米松疗效尚可，国内的资料显示对血液系统
的改善可达８１％，神经系统改善可达１００％［１０］。环磷酰胺为烷

化剂类免疫抑制剂，与美法仑同为氮芥类药物，药理作用类似。

我们对该例患者使用激素＋环磷酰胺治疗１年余，皮肤病变明
显好转，取得了较好的效果。

　　ＰＯＥＭＳ综合征发病后存活时间多为６个月至７年，平均
３３个月［１］，患者常因多种并发症死亡。其中肺动脉高压是较

为严重的并发症，是导致患者死亡的重要原因。文献［１，６，

１１］报道ＰＯＥＭＳ综合征肺动脉高压的发生率为５％～４０％，细
胞因子介导的血管内皮细胞增生可能是其病理基础［１２］。合并

肺动脉高压的ＰＯＥＭＳ综合征，其确诊时间延长，容易出现呼吸
困难、腹水、水肿、胸腔积液等症状。随访结果提示其中位生存

期为５４个月，随访期内有３７％（１４／３８）的合并肺动脉高压的
ＰＯＥＭＳ患者死亡，较总死亡率１９．９％（２７／１３６）明显升高［１２］。

研究显示ＰＯＥＭＳ综合征合并肺动脉高压经治疗后有８８％的患
者可得到减轻，其中使用美法仑的有效率为９６％，而使用强的
松或地塞米特组的有效率仅５０％［１３］。该患者经环磷酰胺＋激
素治疗后虽皮肤病变好转，但复查彩超示肺动脉压估测最高为

１０４ｍｍＨｇ，呈进行性升高趋势，后期出现呼吸困难等症状，虽
未行尸体病理检查，我们仍考虑患者死亡可能与肺动脉高压有

关，提示对ＰＯＥＭＳ综合征的患者应监测肺动脉压。
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