
量并延迟随访时间。
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原发性巨球蛋白血症误诊 1 例

黄冬云,许文景,张旭东
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摇 摇 病人男,60 岁,因腹痛 8 年入院。 入院后体格

检查:体温 36. 5益,脉搏 100 次 /分,呼吸 28 次 /分,
血压 80 / 40 mmHg。 神志清楚,精神极度萎靡,发育

正常,体型消瘦,重度贫血貌。 推入病房,查体合作。
心率 100 次 /分,律齐,未及病理性杂音。 辅助检

查:白细胞 7. 3 伊 109 / L,血红蛋白 54 g / L,红细胞

2. 52 伊 1012 / L, 血小板 486 伊 109 / L, 血清总蛋白

36. 6 g / L,白蛋白 14. 6 g / L,球蛋白 22 g / L,白球比

例 0. 7,凝血酶原时间 14 s,凝血酶原标准化比值

1. 07,活化部分凝血活酶时间 43. 3 s,凝血酶时间

17 s,纤维蛋白原 4. 47 g / L,D鄄二聚体 0. 68 滋g / mL,
抗凝血酶芋62% ;FT3 2. 26 pmol / L,FT4 11. 3 pmol /
L,TSH 0. 825 mIU / L,C 反应蛋白 54. 96 mg / L,红细

胞沉降率 96 mm / h,血清叶酸 1. 83 ng / mL,维生素

B12454. 5 pg / mL,血清铁 40 滋g / dL,可溶性转铁蛋白

受体 0. 6 mg / dL。 全腹部增强 CT 示腹部小肠肠管

改变,考虑炎症肠病、克隆氏病待排;结肠扩张积气

积液,考虑不完全性肠梗阻;腹腔及腹膜后、双侧腹

股沟多发小淋巴结显影。 胸部增强 CT 示右肺下叶

支气管炎,食管下段 - 贲门区黏膜增厚并管腔略扩

张,食管裂孔疝待排。 头颅增强 CT 示脑供血不足。
胃镜下胃黏膜未见异常,十二指肠球部黏膜萎缩变

平,降部黏膜增厚,颗粒改变,散在粗大白色斑块,水
平部见 0. 5 cm 息肉 1 枚,表面光滑;空肠近端至远

端有类似改变,病变表现由重变轻,病理示(乙状结

肠)管状腺瘤,伴上皮轻度异型。 全结肠未见器质

性病变,大量脓性分泌物。 病理示黏膜慢性炎症,腺
体轻度异性。 心电图未见异常,心脏超声示左心室

顺应性减低。 根据病人为中年男性,慢性腹痛、腹泻

伴重度营养不良,消化内镜见十二指肠降部黏膜增

厚,散在白色粗大斑块,延至远端空肠类似改变,病
变由重变轻,临床考虑 whipple 病可能。 肠镜检查

发现小肠肠壁扩张拟诊为炎症性肠病所致的继发性

小肠淋巴管扩张症,鉴于病人小肠病变范围较大,不
考虑手术,予以全胃肠外营养,左氧氟沙星 0. 5 g 每

天 1 次静脉滴注,1 周后改为头孢克肟 0. 1 g 每天 2
次口服抗感染,匹维溴铵片解痉镇痛,先后输注白蛋

白 10 g 伊 20 d,输注浓缩红细胞及其他对症支持治

疗,但病人症状未见改善,且各项检查指标如白蛋白

及血红蛋白出现进一步下降。
出院后病人就诊于北京协和医院,进一步检查

发现血清蛋白免疫固定电泳上出现一典型的 Kappa
轻链单克隆峰,提示单克隆免疫球蛋白 IgM,血清中
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单克隆免疫球蛋白 IgM 30 g / L(正常值 0. 5 ~ 2. 2 g /
L);红细胞沉降率 56 mm / h;凝血酶原时间 27 s,凝
血酶时间 30 s,活化的部分凝血活酶时间 50 s,纤维

蛋白原 4. 9 g / L。 因血液黏稠度高,检验过程中发现

血液呈凝胶状态,且腹泻不严重情况下输注白蛋白

后白蛋白不升高,考虑需排除血液病态反应。 行骨

髓穿刺,骨髓涂片中见淋巴细胞比值明显增高,成熟

的红细胞呈缗钱状排列,全片可见有淋巴细胞样浆

细胞浸润;细胞质着色异常,较多的细胞质呈嗜碱

性,并出现典型的异常淋巴细胞,糖原染色有球状阳

性颗粒,细胞核染色细致,核内有 1 ~ 2 个核仁。 细

胞核周围淡染区不明显,可见少量空泡。 小肠 X 线

检查示黏膜水肿,吸收不良。 小肠镜下活检:空肠黏

膜固有膜及黏膜下层淋巴管扩张明显(见图 1)。 病

人临床表现为腹痛、脂肪泻、与肝肾病变不相关的严

重低蛋白血症。 小肠镜检查提示淋巴管扩张,高黏

滞血症,贫血,血清蛋白免疫固定电泳提示单克隆

IgM 显著升高,并结合骨髓像表现,诊断为原发性巨

球蛋白血症所致继发性小肠淋巴管扩张症。 予苯丁

酸氮芥 4 mg / d +泼尼松 60 mg / d 口服等对症治疗 1
周,病人腹痛腹泻症状消失,贫血及低蛋白血症改

善,复查血白细胞 9. 5 伊 109 / L,血红蛋白 90 g / L,
红细胞 3. 28 伊 1012 / L,血小板 337 伊 109 / L;总蛋白

42. 1 g / L,白蛋白 23. 8 g / L,球蛋白 22. 1 g / L,白球

蛋白比值 1. 1,血清蛋白免疫固定电泳 IgM 下降至

21 g / L,血黏度达到基本正常后出院。
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摇 摇 讨论摇 原发性巨球蛋白血症由淋巴细胞及浆细

胞无限制地恶性增殖,血液中出现大量单克隆巨球

蛋白(IgM)为特征的 B 淋巴细胞恶性病变,属浆细

胞病的一种[1]。 在临床上极为少见,发病机制至今

不详,多见于老年病人,病程进展缓慢,浆细胞浸润

骨髓,血细胞生成受到抑制,继而出现贫血[2]。 血

中出现大量单克隆高分子巨球蛋白 IgM,抑制机体

正常抗体产生,降低淋巴细胞转换功能,继发引起小

肠淋巴管扩张[3]。
误诊原因主要有:(1)本病属于罕见病,临床医

生经验不足;(2)病人症状不典型,以消化道症状如

腹痛、腹泻、贫血、低蛋白血症为首发症状,因继发小

肠淋巴管扩张导致免疫球蛋白不高,只注意局部的

症状体征,缺乏全面系统的思考分析,未能联想到血

液系统疾病;(3)因思路窄导致辅助检查不全面,忽
视了必要的医技检查如免疫球蛋白电泳、全血黏度

及骨髓穿刺术;(4)不重视检查治疗效果。 病人在

本医院曾行钡餐、结肠镜及腹腔镜检查见小肠肠管

扩张,予输注白蛋白、抗贫血治疗无效,未从中进一

步查找原因,以至于长时间误诊。 (5)基层医院检

查设备不完善,小肠镜及淋巴管造影检查技术有限。
综上,遇到类似疾病时应尽量做全面检查,除血常

规、网织红细胞、骨髓涂片外,还应做血清蛋白电泳、
免疫球蛋白定量、骨髓活检、血液黏滞度、本周蛋白

等检查,以及时明确诊断,及早实施正确的治疗方

法,从而减少误诊误治。
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