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病史摘要 

 男性 36岁  

 主诉：双下肢无力、麻木、行动受限半年余，近期出现上腹部疼痛，无发热等 

 实验室检查：WBC：14.17*10E9/L   PLT:205 *10E9/L     HGB:157g/L   

             C反应蛋白：79.30mg/L   降钙素原：0.54ng/ml    乳酸脱氢酶：212U/L  

             血清β2微球蛋白：4.1mg/L    尿便常规、肝肾功、电解质、凝血系列未见异常 

 辅助检查：胸部CT提示双侧胸膜腔少量积液；右肺中叶及双肺下叶炎症；腋窝及纵

隔淋巴结肿大 

 



18F-PET/CT图像 

双侧颈部、锁骨区、纵隔、腹膜后、双侧髂血管旁、左侧腹股沟区淋巴结肿大，放射性摄取SUVmax：2.04 



18F-PET/CT图像 

双侧胸膜腔积液，双肺少量渗出 



18F-PET/CT图像 

双侧肾上腺体积弥漫性增大，肝脏、脾脏体积增大，肝脏SUVmax：1.54；脾脏SUVmax：1.63 



18F-PET/CT图像 

左髂骨混合性骨破坏，放射性摄取最高处位于溶骨部位：SUVmax：3.33 



18F-PET/CT图像 

左侧髂骨病变及脊柱矢状位融合图像骨窗 



• 倾向淋巴结Castleman病（多中心型 透明血管型） 
• 免疫组化 PAX-5(+)，CD79a，CD20(+)，CD3(+)，CD45RO(+)，CD10(-)，

CD5(+)，CD30(-)，CD15(-)， CD68(+)，CD43(+)，BCL-6(滤泡中心+)，
MUM1(+)，CyclinD1（-）， BCL-2（+），Ki-67（20%+），Lamda（+），
Kappa（+），滤泡树突网CD21（+），CD23(+) 

右颈部淋巴结活检 

•支持浆细胞瘤 
•免疫组化 LCA(++)，MUM1(核+++)， CD138(+++) ，CD38(++)，Kappa（-
），Lambda（++），CD45RO，CD3(-)，CD43(+)， CD5(-)，CD20(-)，
PAX-5(-)，CD79a（-），CD23(-)，CD10(-)，BCL-6(核+)，BCL-2（++），
CyclinD1（-），TDT（-），Ki-67（30%+） 

左侧髂骨活检 

术后病理活检及相关检查 

• 骨髓细胞增生大致正常，淋巴细胞未见增多，嗜酸性粒细胞易见，
纤维组织轻度增生 骨髓检活 



• >8000.0pg/ml（0-142） VEGF基因检测 

• 骨髓增生活跃，浆细胞易见，可见双核浆细胞及三五成丛分布，成
熟浆细胞占3.2% 骨髓涂片 

• 46，XY[5]，分析5个分裂相，未见克隆性结构及数目异常 染色体 

• 在CD45/SSC点圈上设门分析，所选抗体组合中未分见明显异常细胞 流式免疫分型 



临床诊断：POEMS综合征合并Castleman病（多中心型 透明血管型），浆细胞瘤（左侧髂骨） 

POEMS综合征 
      是一组以多发性周围神经病和单克隆浆细胞增生为主要表现的临床症候群 

 多发性神经(Polyneuropathy) 

 脏器肿大(Organomegaly) 

 内分泌病(Endocrinopathy) 

 M蛋白异常(M protein) 

 皮肤改变(Skin changes) 

 



病因 

B细胞克隆性
增殖 

Castleman病 多发性骨髓瘤 
孤立性浆细胞

瘤 

自身免疫 

皮肤 内分泌 

细胞因子作用 

前炎性细胞因
子 

血管内皮生长
因子(VEGF) 

皮肤损害水肿 多脏器肿大 胰岛分泌减少 神经系统损害 

病毒感染 

EB病毒颗粒 
人类疱疹病毒
8型(HIV-8)感

染 

具体病因尚不十分明确，目前有以下四种 



2007年诊断标准 
强制性主要标准 
1.多发性神经病 
2.单克隆浆细胞增生性疾病 
主要标准 
3.硬化性病变 
4.Castleman病 
5.清或血浆血管内皮生长因子升高 
次要标准 
6.脏器肿大（脾肿大、肝肿大），或淋巴结肿大 
7.血管外容量超负荷（外周水肿，腹水，或胸腔积液） 
8.内分泌疾病（甲状腺、垂体、肾上腺、性腺、胰腺） 
9.皮肤改变（色素沉着过度，多毛，肾小球样血管瘤，多血症，手 足发绀，脸红，白指甲） 
10.视乳头水肿 
11.血小板增多症 
其他症状和体征 
肥胖、体重减轻、多汗、肺动脉高压/限制性肺病、血栓形成、腹泻、维生素B12降低 



白指甲 视乳头水肿 



POEMS患者外周神经症状发生率为100%，肌电学研究发现传导速度减慢，但其中枢神经系统（CNS）的MRI还没有得到
广泛的研究。该文章回顾性评估欧洲最大单中心POEMS综合征患者的CNS MRI。77例经正式诊断为POEMS的患者中，41
例为MRI脑扫描，29例为MRI脊柱扫描，以慢性炎症性脱髓鞘性多发性神经病（CIDP）作为对照组，观察硬脑膜平扫及
增强的改变情况，发现大脑凸面和大脑镰的硬脑膜呈不均匀性增厚且强化，在T1增强冠状位更易观察到，脊柱的臂丛和
腰骶丛软脑膜增厚。 

MRI 神经系统改变 



MRI骨骼系统改变 

   硬化性为主病变T1及T2为低信号    溶骨性病变DWI T2信号增高 



X线及CT影像改
变 

X线及CT对四肢骨、颅骨和锁骨病变显示具有优势，可以清晰显示病变
的范围和轮廓 



在诊断标准中，硬化性骨病
变、脏器肿大、浆膜腔积液
可通过PET-CT成像方式显示 

18F-FDG在骨破坏具有优势，
骨盆多发，混合型多见（可
见髓腔扩大），其次为硬化
型，骨溶解型最少但摄取更

为明显 

骨骼病变治疗后葡萄糖代谢
的降低早于CT变化改变 

中轴骨代谢增高的原因是反

应性的改变，与多发性骨髓

瘤的浆细胞直接浸润不同 

淋巴结Castleman病， 

最多的为透明血管型 

随着血清VEGF降低，18F-
FDG摄取值降低，表明完全
或部分缓解，提示18F-FDG 
PET/CT可能在疾病严重程度

的早期评估中起作用 

当18F-FDG PET-CT显影同时有 

骨病变、淋巴结病、肝脏或脾脏肿大、多浆膜腔
积液特征，高代谢性脾脏和中轴骨，鉴别诊断应

包括POEMS 

PET/CT对POEMS综合征诊断特征 
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治疗：自体外周血造血干细胞移植是目前治疗POEMS综合征的有效方法 



    当18F-FDG PET/CT显影同时有硬化性骨病变、淋巴结肿大、肝脏或脾脏肿大、

多浆膜腔积液特征，高代谢性脾脏和中轴骨，且临床症状包括周围神经系统病变、

皮肤及内分泌异常时，鉴别诊断应包括POEMS综合征。 
 

小   结 
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