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　 　 患者，女，５８ 岁，因“右侧颌面部麻木 ２ 月余”于 ２０２２ 年 ２ 月

１１ 日就诊于我院口腔科门诊，完善检查提示右侧智齿发炎，拔
除后症状稍缓解。 此后又因疼痛复发就诊于多家医院，外院行

颅脑 ＭＲＩ 检查：１． 脑内多发非特异性白质脱髓鞘病灶；２． 双侧

侧脑室旁白质高信号，ＦａｚｅｋａｓＩ 级；３． 双侧三叉神经 ＭＲＩ 扫描未

见异常信号影；４． 颅脑 ＭＲＩ 未见异常。 为求进一步诊治，于 ２ 月

２３ 日就诊于我院神经外科。 既往史：否认高血压、糖尿病、冠心

病等慢性疾病史；２０１０ 年行腰椎微创手术，具体不详；２０２２ 年初

外院完善胃镜提示慢性浅表性胃炎、十二指肠球炎。 入院查血

常规均正常；完善颌面部 ＭＲＩ 结果示右侧下颌角及下颌支骨质

吸收、破坏并周围软组织肿胀，考虑骨髓炎可能。 遂于 ３ 月 ７ 日

转入我院颌面外科行口腔活组织检查术，术后组织病理结果示

瘤组织，呈弥漫片状分布，细胞核深染（图 １）。 免疫组化结果：
ＣＤ２０（ － ），ＣＤ３（ － ），ＢＣＬ⁃２（ ＋ ），ＣＤ１０（ － ），ＭＵＭ１（ ＋ ），ＣＤ３８
（ ＋ ），Ｋａｐｐａ（ － ），Ｌａｍｂｄａ（ ＋ ），ＣＤ５６（ ＋ ），Ｋｉ６７ 约为 ７０％。 病

理诊断：（右侧下颌骨）符合浆细胞骨髓瘤。 完善 ＰＥＴ⁃ＣＴ 示全

身多发骨质破坏氟脱氧葡萄糖（ＦＤＧ）代谢异常增高（图 ２），考
虑多发性骨髓瘤Ⅲ期。 ３ 月 １５ 日患者出现 ＷＢＣ 计数异常升高

（４５． １２ × １０９ ／ Ｌ），送检外周血细胞形态结果示浆细胞 ５４％ ；同
时完善骨髓穿刺术，骨髓涂片示浆细胞占 ７６． ８％ ，原浆 ＋ 幼浆

占 ７２． ８％ ；免疫分型结果示可见约 ６４． ２％的细胞为恶性单克隆

浆细胞，表达 ＣＤ３８、ＣＤ１３８、ＣＤ５６、ｃｌａｍｂｄａ、ＣＤ２００、ＣＤ８１ｐａｒｔ，不
表达 ＣＤ１９、 ｃｋａｐｐａ、 ＣＤ５、 ＣＤ１０、 ＣＤ２３、 ＣＤ１０３、 ＣＤ２５、 ＦＭＣ７、
ＣＤ２２。 请我科会诊后考虑诊断为浆细胞白血病（ＰＣＬ）、多发性

骨髓瘤，遂转至我科进一步诊治。 入我科体格检查：神志清，痛
苦面容，全身皮肤黏膜无苍白、出血点、皮疹及黄染，全身浅表

淋巴结未触及肿大，咽部无充血，扁桃体无肿大。 胸骨无压痛，
双侧肋骨压痛阳性，双肺呼吸音粗，未闻及干湿啰音。 心脏、腹部

体格检查未见明显异常；双下肢无水肿；生理反射存在，病理反

射未引出。 完善相关检查：免疫全项：ＩｇＧ 正常、ＩｇＡ ２８． １ ｍｇ ／ ｄｌ

（１００． ０ ～４２０． ０ ｍｇ ／ ｄｌ，括号内为正常参考值范围，以下相同）、
ＩｇＭ １６． ９ ｍｇ ／ ｄｌ（５０． ０ ～２８０． ０ ｍｇ ／ ｄｌ）；血清蛋白电泳可见 １２． １％
的 Ｍ 蛋白；免疫固定电泳检测结果：ＩｇＧ⁃λ 型 Ｍ 蛋白，λ 型轻链。
血游离 λ 轻链 ３ ３７５ ｍｇ ／ Ｌ（３ ～ １９ ｍｇ ／ Ｌ），κ ／ λ ０． ００１ ８；尿 λ 型

１１ ２５０． ００ ｍｇ ／ Ｌ（０． ２６ ～１． ６５ ｍｇ ／ Ｌ），κ ／ λ ０． ００１ ８。 骨髓血检查结

果：荧光原位杂交（ＦＩＳＨ）：１． ＲＢ１ 和 Ｄ１３Ｓ３１９ 位点拷贝数缺失，
阳性率分别为 ７２％和 ７５％；２． １ｑ２１ 位点信号扩增，阳性率 １０％；
３． 免疫球蛋白重链（ＩＧＨ）分类探针可见非典型异常信号模式，
阳性率约为 ７５％ ；４． ｐ５３ 位点拷贝数缺失，阳性率为 ８０％ 。 二

代测序结果：未发现一级、二级变异，三级变异，ＡＴＭ、ＦＡＭ４６Ｃ
突变阳性。 染色体核型：４６，ＸＸ，［２０］。 最终诊断：１． 恶性肿瘤维

持性化学治疗；２． ＰＣＬ；２． １ 多发性骨髓瘤 ＩｇＧ⁃λ 型 ＤＳ⁃Ⅲ期 Ｂ 组

Ｒ⁃ＩＳＳ⁃Ⅲ期；２． ２ 浆细胞瘤髓外浸润；２． ３ 骨质疏松；２． ４ 多发骨

质破坏；３． 肺部感染。 遂于 ３ 月 １７ 日予以 ＶＡＤ（吡柔比星、硼替

佐米、地塞米松）方案治疗，患者因明显腹胀未能按计划完成化

疗，给予成分输血等对症治疗后于 ４ 月 ２ 日出院。 同月 １１ 日因

肋骨疼痛加重再次入住我科，血常规 ＷＢＣ 计数 ９４． ２５ × １０９ ／ Ｌ，
Ｈｂ ７３ ｇ ／ Ｌ，ＰＬＴ 计数 ３０ × １０９ ／ Ｌ。 肺部 ＣＴ 示肺部感染。 外周血

细胞形态：成熟红细胞大小不等，部分畸形，染色基本正常；血
小板可见；白细胞高；中性分叶核 ２８％ ，成熟淋巴细胞 ７％ ，成熟

单核细胞 ３％ ，浆细胞 ６２％ 。 外周血送检免疫分型：检测范围内

可见约 ５５． ５％的细胞为恶性单克隆浆细胞，表达 ＣＤ３８、ＣＤ１３８、
ＣＤ５６、ｃｌａｍｂｄａ、ＣＤ２００、ＣＤ８１ｐａｒｔ，不表达 ＣＤ１９、ｃｋａｐｐａ、ＣＤ５、ＣＤ１０、
ＣＤ２３、ＣＤ１０３、ＣＤ２５、ＦＭＣ７、ＣＤ２２。 给予舒普深抗感染、二磷酸盐

抑制骨破坏、ＩＢＤ（来那度胺、硼替佐米、地塞米松） ＋盐酸多柔比

星脂质体 ＋环磷酰胺治疗。 患者因腹胀症状明显，ｄ８ 日后化疗

未进行，期间出现黑便，大便潜血阳性，考虑存在消化道出血可

能，给予抑酸治疗后好转。 ４ 月 １４ 日患者出现化疗后骨髓抑制，
粒细胞缺乏、重度贫血、ＰＬＴ 计数减少，为预防出血，４ 月 １５ 日 ～
２７ 日先后输注悬浮红细胞、冰冻血浆、ＰＬＴ 共 １４ 次。 ４ 月 ２２ 日

复查肺部 ＣＴ 提示肺部感染较前加重，升级泰能（０． ５ ｇ 静脉滴

注、每 ６ ｈ １ 次）抗感染治疗，予伏立康唑（２００ ｍｇ 静脉滴注、每
１２ ｈ １ 次）抗真菌治疗，余予以维持电解质稳定、保肝治疗。 ４ 月

３０ 日复查血常规：Ｈｂ ９２ ｇ ／ Ｌ，ＰＬＴ 计数 ４４ × １０９ ／ Ｌ，ＷＢＣ 计数恢

复正常，因个人原因患者要求出院。 告知其病情后，患者及家

属仍执意要求出院，嘱其院外密切监测血常规，根据血常规结

果酌情对症处理，可输成分血支持治疗。 患者出院后未再至我

院就诊，２０２２ 年 ８ 月电话随访患者已死亡（具体原因不详）。
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图 ２　 ２０２２ 年 ３ 月 １４ 日患者 ＰＥＴ⁃ＣＴ 检查结果（Ａ：右侧下颌骨溶骨性破坏局部结节状放射性摄取异常增高，ＳＵＶ 最大值 ６． ６３；Ｂ：全
身最大密度投影，右侧下颌骨异常代谢增高；Ｃ：第７ 胸椎溶骨性骨质破坏，放射性摄取轻度增高，ＳＵＶ 最大值２． １１；如箭头所示）

图 １　 ２０２２ 年 ３ 月 ８ 日患者口腔病变组织病理

活检结果（ＨＥ 染色， × １００）

　 　 讨　 　 论

　 　 ＰＣＬ 是一种罕见的血液系统恶性肿瘤，主要由浆细胞克隆

增殖引起。 既往没有多发性骨髓瘤（ＭＭ）病史时，ＰＣＬ 被归为

原发性 ＰＣＬ（ｐＰＣＬ）；当先前存在的 ＭＭ 转化成白血病时，则归

为继发性 ＰＣＬ（ｓＰＣＬ）。 以右颌面部麻木为首发症状的 ｐＰＣＬ 报

道相对较少。 因此，本文报告了 １ 例以右颌面部麻木为首发症

状的 ｐＰＣＬ 患者，并探讨其诊断和治疗过程。 ＰＣＬ 是最具侵袭

性的浆细胞恶性疾病之一，其诊断标准为外周血涂片中循环浆

细胞≥５％且绝对计数 ＞ ２． ０ × １０９ ／ Ｌ［１］ 。 ｐＰＣＬ 占 ＰＣＬ 的 ６０％ ，
预后通常很差，据报道总生存期（ＯＳ） ＜ １ 年［１］ 。 ＰＣＬ 比 ＭＭ 更

容易出现髓外受累，如肝脏、脾脏、体腔（胸膜、心包和腹膜）等
软组织［２］ 。 本例患者出现右侧颌面部麻木伴疼痛，行口腔活体

组织病理检查后病理诊断（右侧下颌骨）符合浆细胞骨髓瘤，其
病因可能是由于浆细胞在形成骨肿瘤之前离开骨髓进入外周

循环所致。 患者入院后，除行常规检验及检查外，还应进行免

疫固定血清和尿液蛋白电泳来鉴定单克隆 Ｉｇ。 所有诊断为 ＰＣＬ
的患者均应进行骨髓活检和细胞遗传学检查。 通过全身 ＭＲＩ
或 ＰＥＴ⁃ＣＴ 扫描进行成像对于检查任何髓外成分非常重要［３］ 。

ｐＰＣＬ 患者的中位 ＯＳ 不到 １ 年，诊断后需要立即使用新型

药物进行强化治疗，以降低早期死亡率和疾病相关并发症［４］ 。
自体干细胞移植（ＡＳＣＴ）、蛋白酶体抑制剂及免疫调节药物沙

利度胺和来那度胺的引入改善了预后［５］ 。 一项临床研究报道

了 ６８ 例确诊 ｐＰＣＬ 的患者接受新型药物诱导疗法治疗的结

果［６］ ，约 ５６％的患者接受了免疫调节和蛋白酶体抑制剂的联合

治疗，５３％的患者主要在前期接受了 ＡＳＣＴ 治疗，其中早期死亡

率约为 ５％ ，比之前报道的 １５％ 的注册研究［７］ 有所改善。 部分

新兴药物如伊沙佐米、达雷妥尤单抗及维奈克拉的出现可能会

改变 ｐＰＣＬ 患者的治疗前景。 在 １ 例表达 ｔ （１１；１４） 难治性

ｐＰＣＬ 患者中，维奈克拉、达雷木单抗和地塞米松的联合使用使

其达到了完全缓解（ＣＲ） ［８］ 。 相关研究显示，对于适合移植的

患者，可以先进行造血干细胞移植（ＨＳＣＴ），然后进行维持治

疗。 一项研究进行了 ＡＳＣＴ 和异基因 ＨＳＣＴ（ａｌｌｏ⁃ＨＳＣＴ）策略效

果的比较，结果发现接受同种异体移植的患者在最初 １００ 天内

的 ＯＳ 和 ＰＦＳ 缩短风险都明显更高。 接受自体同种异体移植的

患者（１２２ 例）短期内风险没有增加，１００ 天后的 ＰＦＳ 率与接受

单次自体移植的患者相比有显著优势［９］ 。 一项病例报告报道

了 １ 例 ｐＰＣＬ 患者，因早期使用新型药物联合前期序贯 ＡＳＣＴ 和

ａｌｌｏ⁃ＨＳＣＴ 治疗而获得了 ＣＲ［１０］ 。 综上，治疗方案的选择基于患

者的整体健康状况、疾病状态和治疗目标，且可针对每个患者

进行个体化制定。 本例患者使用来那度胺、硼替佐米与地塞米

松联合用于 ｐＰＣＬ 治疗，前期显示出一定的治疗效果，但该病侵

袭性强、预后差，且患者已有全身多处骨质破坏，已不适合干细

胞移植，化学药物仅能一定程度上改善症状，因此患者生存期

短，最终面临生命的终结。
本文强调了 ｐＰＣＬ 软组织受累的罕见情况及该疾病的侵袭

性。 在确诊该病时，广泛的免疫表型分析和分子细胞遗传学分

析为疾病的诊断和表征提供了依据。 该病例表明当不明原因

软组织受累异常患者时将 ｐＰＣＬ 作为鉴别诊断的重要性，以及

需要进一步研究以更好地了解和有效管理这种罕见的 ｐＰＣＬ。
在诊断和随访时采用新型成像技术（例如 ＰＥＴ 扫描）可能会为

了解骨髓外疾病的状况提供有价值的见解。
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