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·病例报告·

以多次急性脑梗死为主要表现的 PEMOS综合征 1例

吴淑芳 周国庆 朱祖福

POEMS 综合征是以多神经病变、内脏肿大、内分泌疾病、

M 蛋白以及皮肤损害为主要特征的临床综合征，临床表现复

杂多变，以多次急性缺血性脑卒中为主要表现。 POEMS综合

征罕见，本院收治 1例，现报告如下。

1 临床资料

患者男性，61 岁，因言语不清 1 周，于 2012 年 5 月 7 日

入院，无其他伴随症状，否认高血压、糖尿病史及烟酒嗜好。

3 个月前患者曾因皮肤进行性发黑伴乏力住内分泌科， 诊断

为原发性肾上腺皮质功能减退症，给予激素替代治疗。 入院

查体：血压（BP）132/83�mm�Hg（1�mm�Hg＝0.133�kPa），全身皮

肤变黑，以头面部、四肢为著，心肺正常，言语欠清，余神经系

统无异常；头颅磁共振成像（MRI）示：左侧额顶叶、侧脑室旁

多发点状梗死灶；头颅磁共振血管成像（MRA）未见异常；心

脏超声未见异常；纤维蛋白原（FIB）4.03�g/L。 给予扩容、抗血

小板聚集、他汀类及激素替代等治疗，症状缓解。 出院 1 个月

和 1.5 个月患者又因言语不清伴左侧肢体无力两次入院，颈

动脉 B 超示左侧颈动脉壶腹部溃疡型斑块， 管腔狭窄约

40%；头颅 MRI 示右侧额叶及颞叶片状急性梗死；头颈 CTA

示右侧颈内动脉、 大脑中动脉 M1 段狭窄。 患者逐渐出现全

身、双下肢水肿，白蛋白 3.0�g/L，FIB�4.11�g/L；甲状腺功能：

三碘甲状腺原氨酸（T

3

）0.56�nmol/L， 游离三碘甲状腺（FT

3

）

1.4�pmol/L， 游离甲状腺素（FT

4

）9.8�pmol/L， 促甲状腺激素

（TSH）8.96�mU/L，符合甲状腺功能减退（甲减）；B 超示心包、

胸腔、腹腔少量积液，双下肢动脉多发斑块，给予补充白蛋

白、甲状腺素、激素及脑梗死规范治疗后症状改善出院。 出院

4 个月患者又因右侧肢体无力半个月、 全身乏力并四肢麻木

3�d 入院，查体：全身皮肤色素沉着，以唇部、肘部、裤带处、皮

肤皱褶处明显，手指指甲苍白，四肢中度凹陷性水肿，左侧中

枢性面舌瘫，四肢肌力 4- 级，双侧腱反射（±），病理征（-），

四肢痛觉减退；血、尿、粪常规正常；白蛋白 28.5�g/L，余肝肾

功能指标正常；肿瘤、风湿指标无异常；血 IgG�21.00�g/L，IgA�

3.81�g/L，IgM�0.99�g/L；尿本 -周氏蛋白阴性，皮质醇 08：00 时

为172.78�nmol/L、16：00 时为 140.48�nmol/L，促肾上腺皮质激

素（ACTH）9.48�pmol/L，FIB�4.46�g/L；胸腔积液检查符合漏出

液改变；骨髓穿刺检查基本正常，未见单克隆浆细胞增多。 肌

电图提示周围神经广泛损害。 B 超示：肝脾肿大，心包、胸腔、

腹腔、盆腔积液；头颅 MRI 示双侧额顶叶、侧脑室旁多发点状

梗死灶，头颈 MRA 示颅内血管多发狭窄。 给予小剂量环磷酰

胺和泼尼松、丙种球蛋白、营养神经等治疗，但患者逐渐出现

胸闷、气急、腹胀，少尿并发热，肝、肾功能损害明显，并出现

呼吸衰竭，给予加强抗感染，胸腹腔引流等治疗，患者于入院

1 个月余血压下降，病情无改善自动出院。

2 讨 论

本例患者累及周围神经、脑实质、甲状腺、全身皮肤、胸

腹腔、心包等多器官，同时免疫球蛋白、免疫球蛋白轻链增

高，符合 POEMS 综合征的诊断

［

1

］

。POEMS 综合征患者的 M蛋

白升高不如骨髓瘤明显， 本患者 M 蛋白未检出。 研究显示：

POEMS 综合征 5 年内大约有 13.4%出现脑梗死

［

2

］

。 该患者无

吸烟、高血压、糖尿病、血脂异常、心脏病等常见脑梗死危险

因素，但其多次发作脑梗死，考虑为 POEMS 综合征所致。

POEMS 综合征的多器官功能损害为免疫介导的血管炎

症导致全身广泛动脉血管炎症

［

2-4

］

，该患者 FIB 较高，且颅内

血管呈弥漫性损害，周围血管损害支持上述观点。

综上，对于反复发生脑梗死，无明确的常见脑梗死危险

因素，且合并器官肿大、内分泌异常、皮肤改变等多器官受累

的患者，应考虑 POEMS 综合征的可能，以避免漏诊和误诊。
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