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POMES综合征误诊为肝硬化1例
李敏1, 杨世英1, 高晓琴1, 成娟2, 谷有全3, 张立婷1（1. 兰州大学第一医院 肝病科，甘肃 兰州 730000；           

2. 兰州大学第一医院 血液科，甘肃 兰州 730000；3. 兰州大学第一医院 神经内科，甘肃 兰州 730000）

摘要：POMES综合征是一种罕见的累及神经、血液、内分泌、皮肤、浆膜腔等多系统

损害的综合征，临床表现多样，存在一定的临床异质性，加之临床医生对本病缺乏必

要的认识，易被误诊、漏诊。本文报道1例因脾大、腹水、食管胃底静脉曲张误诊为肝

硬化的POMES综合征，随访资料完整，通过对该病例诊治过程的分析，以期提高临床

医师对该病的认识，避免误诊、漏诊，做到早诊断、早治疗。
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Misdiagnosis of POEMS syndrome as liver cirrhosis: a case report
Li Min1, Yang Shiying1, Gao Xiaoqin1, Cheng Juan2, Gu Youquan3, Zhang Liting1 (1. 
Department of Hepatology, The First Hospital of Lanzhou University, Gansu Lanzhou 
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University, Gansu Lanzhou 73000, China)
Abstract: POMES syndrome is a rare syndrome involving nerve, blood, endocrine, skin, serous 
cavity and other multi-system damage. On account of the various clinical manifestations and 
heterogeneity, coupled with the lack of necessary understanding of the disease by clinicians, it is 
easy to be misdiagnosed and missed diagnosis. This paper reported a case of POMES syndrome 
misdiagnosed as liver cirrhosis due to spleen enlargement, ascites, esophageal and gastric varices. 
The follow-up data was complete. It is hoped to improve clinicians’ understanding of POMES 
syndrome through the analysis of the diagnosis of this case, so as to avoid misdiagnosis and missed 
diagnosis, and achieve early diagnosis and treatment.
Keywords: Liver cirrhosis; Misdiagnose; POMES syndrome

POMES综合征是一种罕见的累及神经、血

液、消化、皮肤、内分泌、浆膜腔等多系统损害的

综合征，本病临床表现多样，可累及多系统，部分

患者出现脾大、腹水等表现，易误诊为肝硬化。现

报告1例本院肝病科初诊肝硬化确诊POMES综合征

患者的临床特点、辅助检查、诊疗及随访经过，以

提高临床医生对该病的认识。

1 病例资料

1.1 主诉  患者男性，48岁，甘肃临夏县人，农民，

回族，主因“间断乏力1年，腹胀3个月，加重10 d”
于2021年7月8日入院。

1.2 现病史  患者于入院前1年无明显诱因出现乏
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力，充分休息后可缓解，无其他特殊不适，患者

未予重视及进一步诊治。入院前3个月患者仍感乏

力，食欲减退，伴腹胀，间断胸前区疼痛不适，

活动后气短，就诊于临夏州医院。查心电图示：

Ⅱ、Ⅲ、AVF导联ST-T段抬高；心脏彩色超声示：

①肺动脉高压（轻度）；②左心室收缩、舒张功能

正常；③二尖瓣反流（少量）、三尖瓣反流（少-
中量）。CT冠状动脉造影提示：前降支心肌桥，

右冠状动脉粥样硬化，狭窄40%。予抗血小板、稳

定斑块、营养心肌等治疗后出院。入院前10 d患者

感乏力、腹胀较前加重，活动后气短，伴双下肢水

肿，偶感恶心，无呕吐，无发热，无咳嗽咳痰，

无腹泻、便秘，无反酸、胃灼热，无胸闷胸痛等

不适，2021年7月8日就诊本院门诊，血常规示：

白细胞7.54 × 109/L，中性粒细胞百分比75.3%，红

细胞5. 31 × 1012/L，血红蛋白157 g/L，血小板246 × 
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109/L；肝功能示天门冬氨酸氨基转移酶（aspartate 
aminotransferase，AST）16.7 U/L，丙氨酸氨基转

移酶（alanine aminotransferase，ALT）20.2 U/L，                                                              
白蛋白（albumin，ALB）42.3 g/L，总胆红素

（total bilirubin，TBil）26.8 μmol/L，直接胆红素

（direct bilirubin，DBil）4.1 μmol/L。腹部超声

示：①肝脏弥漫性病变；②腹水（24 mm）；③脾

脏肿大（脾厚64 mm）；④胆、胰、双肾、门静脉

血流未见明显异常。为进一步诊治，门诊以“肝硬

化失代偿期”收住。

1.3 既往史  2020年12月当地医院胃镜提示胃息肉，

行内镜下切除术。2020年间断服用中药近1年，约

1副/周（具体不详）。否认既往高血压、糖尿病等

慢性病病史，否认既往肝炎、结核、伤寒等传染病

史，否认输血史，否认外伤史，否认药物及食物过

敏史，预防接种史不详。

1.4 入院后诊疗经过

1.4.1 入院专科查体  体温36.3 ℃，脉搏94次/min，
呼吸20次/min，血压118/76 mmHg（1 mmHg =                 
0.133 kPa）。神志清，精神差，全身皮肤未见黄染及

出血点，胸背部有散在、多发、大小不一暗红色血管

性丘疹，乳晕色素沉着。腹部饱满，未见胃肠型及蠕

动波，未见腹壁静脉曲张，腹软，全腹无压痛、反跳

痛及肌紧张。肝、脾肋下未触及，肝区叩击痛阴性，

Murphy征阴性，移动性浊音阴性，双下肢轻度水肿。

1.4.2 初步病情评估及辅助检查  患者外院检查结

果提示肝脏弥漫性病变、脾大、腹水，考虑肝硬

化，故入院后积极评估病情及排查病因。查肝功能

示AST 13.5 U/L，ALT 19.3 U/L，ALB 34.4 g/L，
TBil 20.6 μmol/L，DBil 6.0 μmol/L。血常规示白细胞                                                                                             
4.67 × 109/L，红细胞5.1 × 1012/L，血红蛋白150 g/L，
血小板208 × 109/L。凝血功能示凝血酶原活动度

55%，国际标准化比值1.58，纤维蛋白原3.57 g/L。
自身抗体全项均阴性，补体、铜蓝蛋白、血清铁、

铁蛋白均正常，肝炎病毒系列均阴性，结核γ干扰

素试验阴性。免疫球蛋白IgG 13.1 g/L，免疫球蛋白

IgA 9.35 g/L，免疫球蛋白IgM 1.78 g/L。甲状腺功

能示总甲状腺素（total thyroxine，TT4）6.7 μg/dl，                                                                                    
总三碘甲状腺原氨酸（ total triiodothyronine，
TT3）74 ng/dl，促甲状腺激素（thyroid stimulating 
hormone，TSH）8.10 μIU/ml。肝脏瞬时弹性

成像示受控衰减参数（cont ro l led  a t tenua t ion 
parameters，CAP）179 dB/m；肝脏硬度值（liver 
stiffness measurement，LSM）11.0 kPa。肝脏CT血
管造影示：①肝硬化、腹水、脾大、门静脉高压、

食管下段胃底静脉曲张；②肝胃间隙、肠系膜及腹

膜后多发增大淋巴结，腹水；③门静脉增宽，脾静

脉、腹壁静脉迁曲扩张，附脐静脉开放；④双肺下

叶多发絮片状，索条状影；⑤双侧胸腔积液，心包

积液。胃镜示胃息肉，慢性萎缩性胃炎。排查常见

肝硬化病因均阴性，患者入院后经利尿治疗后腹水

消退，故于超声引导下行肝穿刺活检。肝组织病理

示：①肝小叶 肝板排列中度紊乱，肝细胞轻度水

肿，肝小叶肝窦内仅见少量炎细胞浸润；②汇管区 
汇管区内血管轻度扩张，见少量淋巴细胞浸润，未

见明显界板炎和纤维增生，未见明显的血管异常；

③中央静脉 未见特殊；故病理诊断为轻度急性肝损

伤（G1S0），未见明显特征性改变。

1.4.3 病情分析  患者入院后未查及明确肝硬化病

因，且患者部分临床表现与肝硬化不符，如患者有

脾大但无脾功能亢进，血细胞计数均正常；患者不

仅有腹腔积液，同时有胸腔积液和心包积液，即多

浆膜腔积液；虽影像提示有食管胃底静脉曲张，但

胃镜下未见静脉曲张，仅见慢性萎缩性胃炎。最重

要的是肝组织病理学提示G1S0，未见纤维组织增

生。故患者肝硬化诊断不成立。

1.4.4 多学科诊疗（multiple disciplinary team，MDT）
1.4.4.1 神经内科  患者病程中突出的主诉为乏力，经

常规治疗后肝功能Chid-Pugh评分A级，且无电解质紊

乱，但乏力症状无明显缓解。查体可见四肢肌张力正

常，双上肢肌力正常，双下肢肌力4级。经神经内科

医师会诊，查脑脊液常规未见异常，脑脊液生物化学

指标中总蛋白85.0 mg/dl，余未见异常。脑脊液抗酸染

色、墨汁染色均阴性，行四肢肌电图示上下肢神经源

性损害（下肢显著，感觉及运动纤维均受累，运动纤

维受累为主），考虑多发性周围神经病。

1.4.4.2 血液科  患者免疫球蛋白IgA明显升高，经血

液科医师会诊，查血清免疫固定电泳示单克隆免疫

球蛋白类型为IgA-λ型，血清M蛋白3.20 g/L，M蛋

白类型为IgA-λ型。尿本周蛋白阴性。血清游离κ轻
链25.25 mg/L，血清游离λ轻链45.06 mg/L，血清κ/λ 
0.5604。尿游离κ轻链79.70 mg/L，尿游离λ轻链12.9 mg/L，
尿κ/λ 6.1783。骨髓细胞学检查示粒系比例明显增

高，红系比例减低，巨核系增生骨髓象。骨髓细胞

染色体核型分析未见克隆性结构和数且异常。白血

病免疫分型监测报告示原始细胞区域约占有核细胞

0.1%，淋巴细胞约9.7%，单核约3.2%，粒细胞约

76.5%，浆细胞区域约10.1%，表型无异常，本次

监测范围内未见免疫表型异常细胞。血管内皮生长

因子（vascular endothelial growth factor，VEGF）
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182.11 pg/ml。综上考虑单克隆浆细胞增殖性疾病

（IgA-λ型）。

1.4.4.3 眼科  病程中患者自诉视力下降，视物模

糊，请眼科医师会诊，查眼底示视乳头水肿。

1.4.4.4 皮肤科  患者胸背部有散在、多发、大小不

一暗红色血管性丘疹，经皮肤科医师会诊，考虑樱

桃样血管瘤。

1.4.4.5 内分泌科  患者入院后查甲状腺功能示TSH升

高，TT4、TT3正常。甲状腺超声示甲状腺弥漫性病

变。经内分泌科医师会诊，考虑亚临床甲状腺功能

减退。患者乳晕色素沉着，查泌乳素18.1 ng/ml。
综合病情分析，患者多发性周围神经损害，单

克隆浆细胞增殖，内分泌异常，脾、淋巴结肿大，

多浆膜腔积液，皮肤血管瘤及色素沉着，视乳头水

肿，故最终诊断POMES综合征。建议转血液科化

疗，患者及家属拒绝，自动出院。

1.5 随访  患者出院1个月后出现右上肢无力，查头

颅CT示左侧额顶枕叶大片脑梗死（急性-亚急性

期）伴出血，于神经内科接受治疗后病情好转出

院。出院后多次因顽固性腹水于当地医院对症治

疗，针对POMES综合征未接受进一步治疗。

2 讨论

P O M E S综合征主要指多发性周围神经病

（polyneuropathy，P）、器官肿大（organomegaly，
O）、内分泌病变（endocrinopathy，E）、M蛋白

（M protein，M）、皮肤改变（skin changes，S），

是一种罕见的累及神经、血液、皮肤、消化、内分

泌、浆膜腔等多系统损害的综合征，于1956年由

Crow首次描述
[1]，后Fukase将此病作为一独立综合

征提出，故又称Crow-Fukase综合征[2]。该疾病发病

率低，致残率高，研究表明，POMES综合征5年生

存率为79%～84%，10年生存率为62%～77%，治

疗效果的关键在于对疾病的认识、快速诊断和在不

可逆神经功能障碍发生前的早期干预[3,4]。由于本病

涉及全身多系统，临床表现多样，缺乏特异性，加

之临床医生对本病缺乏必要的认识，因而给诊断造

成一定困难，易被误诊、漏诊。

POMES综合征发病机制尚不明确，多种细

胞因子可能与本病密切相关，尤其促炎症因子和

VEGF[5]。迄今为止，尽管基于抗VEGF治疗的结果

表明其可能不是该病的驱动力[6-8]，但VEGF仍是与

该疾病活动最相关的细胞因子[9,10]。研究表明VEGF
靶向作用于内皮细胞，诱导血管通透性快速可逆

地增加，并在血管生成中起重要作用 [11]。VEGF
在成骨细胞、骨组织、巨噬细胞、肿瘤细胞（包

括浆细胞）和巨核细胞中表达[12]。Wang等[13]证明

POEMS综合征患者的骨髓浆细胞具有更高水平的

VEGF mRNA。值得注意的是，多克隆浆细胞和单

克隆浆细胞的细胞内VEGF水平相同，但后者细胞

内白细胞介素（interleukin，IL）-6表达水平较高，

而IL-1β和IL-6均可刺激VEGF的产生 [14]。另外，

IL-12也被证明与疾病活动有关[15]。关于POEMS综
合征的浆细胞目前所知甚少，已知95%以上的浆

细胞λ轻链表达受限，且伴有免疫球蛋白轻链可变

基因（immunoglobulin light chain variable gene，
IGLV1）利用受限[16]。此外，有研究报道POMES综
合征患者存在13号染色体的易位和缺失[17]。目前关

于POMES综合征患者的基因谱有一些新发现，但

研究结果并不一致[18,19]。本例患者外周血VEGF表
达水平也升高。

Dispenzieri等[20]于2003年提出了POMES综合征

的诊断标准，并于2021年更新诊断标准[21]，包括          
2条强制性主要标准：①多发性神经病变；②单克

隆浆细胞增殖性异常。3条主要标准：①硬化性骨

病；②Castleman病（巨大淋巴结增生症）；③血

VEGF水平升高。6条次要标准：①脏器肿大（脾

大、肝大或淋巴结肿大）；②水肿（肢体水肿、胸

腔积液或腹水）；③内分泌病变（肾上腺、甲状

腺、垂体、性腺、甲状旁腺或胰腺）；④皮肤改变

（色素沉着、血管瘤、多毛症、多血症、白甲）；

⑤视乳头水肿；⑥血小板/红细胞增多症。诊断需

要满足2条强制性主要标准、至少1条主要标准以

及至少1条次要标准。此外，在诊断过程中需结合

POMES患者可能的特征性临床症状和体征，如杵

状指、易栓症、肺动脉高压、维生素B12降低等，以

上临床表现可作为该病的部分补充诊断标准。

POMES综合征由于其临床表现的多样性和异

质性，该病的诊断成为临床医生面临的困难和挑

战。本例病例误诊的原因是以下几点与肝硬化相

似：①影像学提示肝硬化、门静脉高压、食管胃底

静脉曲张；②脾大；③腹水；但以下几点与肝硬

化表现不符：①脾大但无脾功能亢进，血细胞计数

均正常；②不仅有腹腔积液，同时有胸腔积液和

心包积液，即多浆膜腔积液；③虽影像提示有食管

胃底静脉曲张，但胃镜下未见静脉曲张，仅见慢性

萎缩性胃炎；④肝组织病理学提示轻度急性肝损伤

（G1S0），未见纤维组织增生。经多学科诊疗后

该患者符合诊断标准中的2条强制性主要标准，1条
主要标准（VEGF水平升高），5条次要标准（脾脏

肿大、多浆膜腔积液、皮肤血管瘤、视乳头水肿、



·肝硬化专题·                                                       《中国肝脏病杂志（电子版）》2024年 第16卷 第2期16

内分泌异常），故明确诊断为POMES综合征。患

者病程中出现大面积脑梗塞，考虑与POMES综合

征易栓症有关。

POMES综合征不仅诊断困难，治疗策略也缺

乏明确的指南，现有的治疗方案及疗效评估多来自

于病例报告和短期队列的患者[22]。治疗方案的选择

需综合考虑患者病情。尽管病情缓解与VEGF水平

下降间存在相关性，但大多数治疗成功的案例与直

接治疗潜在的克隆性浆细胞疾病有关，而非仅用抗

VEGF抗体靶向VEGF[21]。对于有显性浆细胞瘤的患

者，放疗是一线治疗[21,23,24]。弥漫性硬化病变或弥

散性骨髓受累的患者以及在完成放疗后3～6个月病

情进展的患者应接受全身治疗，首选方案为烷基化

剂联合造血干细胞移植[25-27]。本例患者诊断明确后

拒绝接受进一步治疗，目前以对症治疗为主，本团

队将持续对其进行后续随访。

综上，POEMS综合征临床表现不一，缺乏特

异性，涉及神经内科、血液科、肝病/消化科、内

分泌科等多个科室，因首发症状不一使患者就诊不

同科室，容易漏诊，且部分患者因出现脾大、腹水

等表现，常被误诊为肝硬化，临床上应提高对该病

的认识，并加强多学科间综合诊疗，以早期诊断、

早期治疗、改善患者预后。
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