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浆细胞病是一组浆细胞克隆性增生性疾病。多 

发性骨髓瘤是最为常见的克隆性恶性增生性浆细 

胞病，其临床和免疫学特征已为广大血液肿瘤学工 

作者所熟知，但其余浆细胞病较为少见 ，常给临床 

诊治带来困难。近 1年来，我科先后收治 3例，它们 

特征各一 ，现报告如下。 

1 临床资料 

例 1：患者男 ，77岁，因进行性面色苍白、消瘦半年 ，加 

重伴左腹包块 1月入院。伴轻微腹痛 、腹胀。查体：中度贫血 

貌，皮肤巩膜无黄疸，全身浅表淋巴结无肿大，肝无肿大，脾 

1线 15em、2线 17cm、3线 2cm，质硬无压痛。血常规 WBC 

3．9 X 109／L RBC 2．46 X 109／L Hb 65 g／L PLT 104 X 109／L，白细 

胞分类正常。血清球蛋白39g／L(20～35，正常参考值，下同 )。 

血清蛋白电泳 ŷ带见 M蛋白(单克隆免疫球蛋白 )单株峰， 

-y球蛋白百分比33％(9～16)，定量 24．1grL(6～10)；血 IgG 

16．3g／L(6．9-16．2)，IgA 2．5g／i~o．3-3．7)，IgM 1 1．8g／L(O．6～2．6)。B 

超示脾大，上下径 20cm。骨髓增生活跃，较多淋巴浆细胞样细 

胞 (1ymph叩lasma ytoid cel1)浸润；骨髓活检示小 B细胞淋巴 

瘤浸润，免疫组化 CD3(一)、CD20(+)、LCA(+)，kapa阳性细 

胞多于 lambda阳性细胞，符合巨球蛋白血症改变。诊断为原 

发性巨球蛋门血症。予瘤可宁和强的松治疗 1月，部分缓解。 

例 2：患者女，65岁，因面色苍白半月入院 (2004年 12 

月 )，伴头晕 、心累、气促。查体：中度贫血貌，皮肤巩膜轻度 

黄疽，全身浅表淋巴结无肿大，肝无肿大，脾肋下 2cm。血常 

规 WBC 3．6 X 109／L RBC 2．33 X 109／L Hb 68 g／L PIJrr 84 X 

lOlL；间接胆红素 31．6 mol／L (0—21)， 直接胆红素 7-4 

moYL；血清白蛋白、球蛋白正常；清蛋 白电泳 ŷ带未见 M 

蛋白单株峰 ，̂y球蛋白百分比 16．8％，定量 9．6 g／L；血 IgG、 

IgA、IgM正常。B超示脾左肋下 2 cm；骨髓增生活跃，粒系、红 

系增生受抑，淋巴细胞占83．7％，其中幼淋 8．7％，成熟淋 
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63．9％变异淋 1 1．1％ ，示淋巴细胞增生性骨髓象。骨髓细胞流 

式细胞仪检测：CD19(+)、CD20(+)。Coobms试验阳性。诊 

为自身免疫性溶血性贫血，淋巴细胞增殖性疾病。经肾上腺 

皮质激素治疗，病情逐渐好转，溶血停止，血色素恢复正常。 

2月后 (2005年 2月 )因上述症状伴眩晕 、耳鸣 ，偶有 

短暂意识丧失再次入院。查体：轻度贫血貌 ，皮肤巩膜无黄 

疸，脾肋下4cm，，余体征同前。B超脾肋下4cm，脾门处探及 

约 1．4 cm(1．2 cm副脾。血常规 WBC 3．67 X l0叽 ，RBC 5．1 X 

109／L，Hb 109g／L，PLT 184×109／L；间接胆红素、直接胆红素正 

常，血清白蛋白43g／L，球蛋白45 g／L；血清蛋白电泳 ŷ带见 

M蛋白单株峰，ŷ球蛋白百分比28％，定量 24．5g／L；血 IgG、 

IgA正常，IgM 10．8g／L。Coombs试验转变成阴性。骨髓象大致 

正常。诊断同前。ŷ球蛋白增高未予重视。继续予肾上腺皮 

质激素治疗 ，但效果欠佳。 

9月后 ，第 3次入院 (2005年 8月 )，症状同第 2次入 

院 ，但加重。查体 ：中度贫血貌，皮肤巩膜无黄疽 ，脾肋下 

6cm，余体征同前。B超脾肋下 6cm，脾门处探及约 3 m X 3 

cm副脾 。血 常规 WBC 2．54 X lOlL，RBC 3．6 X 109／L．Hb 

73g／L，PIJrr 184 X IOVL；血清球蛋白48g／L；清蛋 白电泳 ŷ带 

见 M蛋白单株峰 ，̂y球蛋 白百分比 33．2％，定量 28．2g／L，血 

IgG、IgA正常，IgM 19．3g／L明显增高。Coombs试验仍阴性。骨 

髓增生活跃，粒系、红系增生受抑；淋巴细胞约占 62．9％，易 

见原始(4．7％)及幼稚淋巴细胞(19．9％)；变异淋巴细胞 、浆细 

胞异常增多，可见原始及幼稚浆细胞(5％)。确诊为原发性巨 

球蛋白血症。予瘤可宁和强的松治疗 1月，脾脏稍有缩小，但 

眩晕 、耳鸣、心悸加重，晕厥频发。复查清蛋白电泳 ŷ带见 M 

蛋白单株峰 ，峰值增高 ，̂y球蛋白百分 比 43．9％，定量 

37．4g／L；血 IgG、IgA正常，IgM 46．7g／L进行性增高明显。采用 

血浆分离术治疗 ，症状减轻 ，并改用 COP(环磷酰胺 +长春 

新碱 +强的松 )为主的方案联合化疗，症状缓解。 

例 3：患者女，6O岁。因颈部包块 11月入院。右侧颈部 

包块，进行性增多、长大、融合成团；全身皮疹，瘙痒明显。查 

体 ：轻度贫血，全身各处浅表淋巴结肿大，质中偏硬，压痛，大 

小约 3-5cm；全身广泛出血性斑丘疹 ，以下肢为明显；余未见 

异常。血常规 WBC 2．4 X 109／L，RBC 2．46 X 109／L，Hb 58 g／L， 

PIJrr 19 X 109／L，分类以淋巴细胞为主。血清球蛋白44 dE；血 
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清蛋白电泳 带见 M蛋白双株峰， 球蛋白百分比45％， 

定量 44．38 ；血 IgG55．2g／L，明显增高，IgA4．7g／L、IgM正常。 

MRI示腹腔、盆腔及腹膜后淋巴结肿大，脊椎 、髂骨弥漫性信 

号异常，疑骨髓浸润可能。骨髓增生明显减低，粒系、红系增 

生受抑，淋巴细胞异常增加占80％，其中原始 9．5％，幼淋 

l8．5％，成熟淋 49．5％，并见异常淋巴细胞 外周血可见浆细 

胞。骨髓活检示局灶性淋巴样浸润，免疫组化 TdT(+)、CD20 

(一)、CD3(一)、CD56(+) 但有颈淋巴结活检示淋巴结副 

皮质区等大母细胞浸润，TrIT (+)、CD20 (一)、CD3(+)、 

CD56(一)，符合 T淋巴性细胞淋巴瘤 ，高侵袭性。鉴于骨髓 

与右颈淋巴结活检结果相矛盾，与骨髓象 、外周血中见浆细 

胞 、血生化 M蛋白增高相悖 ，与临床表现亦不相符，故再行 

骨髓流式细胞学检查，示 CD45(+)、CD7(+)、CD38(+)高 

表达，CDI9(+)、CD20(+)、CDIlOc(+)、CD5(+)部分表达， 

无 CD3、CD10表达 ，未测 kapa、lambda阳性表达 ，为淋巴 

浆细胞型。结合临床 ，确诊为非何杰金氏淋巴瘤 (淋巴浆细 

胞型 )、骨髓浸润(Ⅳ期 )。 

以上 3例患者其它多项鉴别诊断检查：无雷诺现象。 

眼底 检查 未见异常。结核菌素纯化 蛋白衍 生物rruher． 

culin—PPD)试验(一)，抗链球菌溶血素 “O”、类风湿因子(一)， 

抗核抗体 、抗 DNA抗体等 10项风湿病 自身抗体(一)，尿本周 

蛋白(一)，胸部 、颅骨 、腰椎 x线片均无骨质破坏。 

2 讨 论 

恶性浆细胞病是一组浆细胞克隆恶性增生性 

疾病。据修订的REAL和 WHO分类系统，应隶属 B 

淋巴细胞性非何杰金氏淋巴瘤【1]。其细胞可不成熟， 

主要 表达 B细胞 一浆 细 胞特 征 (SmIg、CD19、 

CD20、CD22等细胞表面标志强表达 ，CDIO、CD23 

通常不表达 )，成熟浆细胞则表达 CD38，不表达 

CD45、CD19121。患者血清中存在单克隆浆细胞合成 

分泌的免疫球蛋白或其多肽链亚单位 (monoclonal— 

protein，MP，M蛋白)I31，M蛋白可以是 IgG、IgM、I— 

gA、IgE或 IgD，也可以是 K或 入轻链中的任何一 

型。 

病例 1和病例 2为原发性巨球蛋白血症 ，又称 

Waldenstrem巨球蛋白病 ，以血清中 IgM增加为特 

征。属恶性浆细胞病。其临床和病理学表现与多发 

性骨髓瘤不同，骨损害不常见。骨髓象特征是淋巴 

浆细胞样细胞浸润，而不是骨髓瘤细胞浸润，疾病 

发展类似淋巴瘤『z 3I。并常易与伴有丙种球蛋白增高 

的淋巴瘤相混淆，尤其是淋巴浆细胞淋巴瘤相混淆 

(如例 3)，此二者外周血中均可出现浆细胞和 ／或淋 

巴浆细胞样细胞。 患者可单独或混合出现如体重 

减轻、乏力、贫血和肝、脾、淋巴结肿大 、反复感染等 
一 般症状，还常出现因 IgM过多所致的血液高粘性 

综合征。如病例 1就以巨脾为突出；病例 2则以血 

液 高粘 性 综合 征 为 明显 ，而 此 常 常 意 味着 

IgM>30g／L。 

同时病例 2，在短短的 1年中，以自身免疫性溶 

血性贫血起病，骨髓中淋巴细胞异常增殖，经治疗 

溶血停止，病情好转。但仅仅 6月之后，病情再次加 

重，骨髓中亦再次出现淋巴细胞异常增殖，异常淋 

巴细胞 、浆细胞异常增多。血 IgM由少到多，高粘性 

综合征也由轻到重。因此，在 IgM>lOg／L时，就有巨 

球蛋白血症的可能，而 IgM>30g／L是否应成为原发 

性巨球蛋 白血症诊断的必须条件有待商榷 ，把 

IgM>30g／L就作为区分良性及恶性单克隆巨球蛋白 

血症的依据也不妥当，而 IgM的动态观察具有重要 

的诊断和鉴别诊断价值。若 IgM>10g／L，应加强动态 

观察，注意除外原发性巨球蛋白血症的可能。 

病例 3以浅表淋巴结肿大，外周血三系降低为 

主要表现，血清中亦见 M蛋白，为 Ig G、IgA双 M蛋 

白增高，IgM正常。骨髓淋巴系统异常增生，不能除 

外淋巴瘤细胞。外周血可见浆细胞。就此，只能依靠 

IgG、IgA双 M蛋白增高与原发性巨球蛋白血症相鉴 

别，依靠原始 +幼淋巴<30％ 、外周血白细胞总数 

和循环中幼稚细胞与急性和慢性白血病相鉴别。但 

特别的是，该例骨髓以淋巴细胞为主，外周血中有 

浆细胞，骨髓活检与淋巴结活检分别为不同细胞来 

源的淋巴瘤，依赖全淋巴结活检、组织化学尚不能 

作出正确诊断，与临床结果亦不相符合 ，最终经骨 

髓流式细胞检测 ，通过细胞表面标志，得出最后诊 

断：非何杰金氏淋巴瘤 (淋巴浆细胞型 )、骨髓浸润 

(IV期 )。 

以上 3例提醒我们，本类疾病常相互混淆难 

辨。应提高对该类疾病的认识，方能对其作出正确 

的诊断和治疗。 
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