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　 　 患者，男，６０ 岁，因“纳差 ５ 个月”于 ２０２３ 年 ５ 月 ５ 日收入

我院。 患者 ５ 个月前出现纳差，伴腹胀、便秘（２ ～ ３ 天 １ 次），偶
有心慌、胸闷，无腹痛、腹泻、便血、黑便、胸痛，未进行诊疗。 既

往有高血压病史 １５ 年，血压最高达 １９０ ／ １２０ ｍｍＨｇ，院外规律口

服替米沙坦 ８０ ｍｇ 每日 １ 次、硝苯地平控释片 ３０ ｍｇ 每日 １ 次

及美托洛尔缓释片 ４７． ５ ｍｇ 每日 １ 次对症治疗，血压控制情况

不详；ＩｇＡ 肾病病史 １２ 年；糖尿病病史 ７ 年，院外规律皮下注射

精蛋白生物合成人胰岛素注射液（预混 ３０Ｒ）早晚各 １８Ｕ、口服

阿卡波糖（５０ ｍｇ 每日 ３ 次），血糖控制情况不详。 无特殊个人

史、婚育史及家族史。 入院体格检查：身高 １６４ ｃｍ，体重 ５９ ｋｇ，
ＢＭＩ ２１． ９４ ｋｇ ／ ｍ２，Ｔ ３６． ３ ℃、Ｒ ２４ 次 ／分、Ｂｐ １２４ ／ ８７ ｍｍＨｇ、Ｐ ９８ 次 ／
分，腹软，无压痛、反跳痛，肌紧张，双下肢无水肿。 入院后完善

相关辅助检查：糖化血红蛋白（ＨｂＡ１ｃ）６． ６％ （４． ０％ ～ ６． ０％，括
号内为正常值参考范围，以下相同），血肌酐（ＳＣｒ）２８２ μｍｏｌ ／ Ｌ
（４４ ～１３３ μｍｏｌ ／ Ｌ），２４ ｈ 尿蛋白定量 ５． ７２ ｇ ／ ２４ ｈ（０ ～０． １４ ｇ ／ ２４ ｈ），
空腹血糖（ＦＰＧ）８． ６４ ｍｍｏｌ ／ Ｌ（３． ８９ ～６． １１ ｍｍｏｌ ／ Ｌ）。 ５ 月 ５ 日行

腹部彩超结果：左中腹腹膜后巨大囊实性占位并内血供丰富，
直径约 １０２ ｍｍ ×８５ ｍｍ，边界尚清（图 １）。 ５ 月 １０ 日进一步行

腹部 ＣＴ 平扫 ＋增强及儿茶酚胺组合 ６ 项检查，腹部 ＣＴ 平扫 ＋
增强结果示腹主动脉旁见一巨大肿块影，边缘较清楚规则，大
小约 ８． ３ ｃｍ × ８． ６ ｃｍ × ９． １ ｃｍ，内可见分隔及多发斑片状低密

度影（图 ２）；动脉期及静脉期呈不均匀明显渐进强化（图 ３Ａ、
３Ｂ），延迟期密度减低（图 ３Ｃ）。 腹膜后囊实性占位，实性成分

为主，左侧肾上腺增粗，并周围脂肪间隙渗出或受侵。 考虑：脂
肪肉瘤？ 巨淋巴结增生症？ 儿茶酚胺组合 ６ 项结果：３⁃甲氧酪

胺（３⁃ＭＴ）８３． ８ ｐｇ ／ ｍｌ（０ ～ ２８． ０ ｐｇ ／ ｍｌ）、甲氧基肾上腺素（ＭＮ）
８ ６７７． ９ ｐｇ ／ ｍｌ（０ ～ ９５． ６ ｐｇ ／ ｍｌ）、甲氧基去甲肾上腺素（ＮＭＮ）
３ ３５４． ２ ｐｇ ／ ｍｌ（０ ～ １６３． ０ ｐｇ ／ ｍｌ）、多巴胺（ＤＡ）５５． ６ ｐｇ ／ ｍｌ（０ ～
２０． ０ ｐｇ ／ ｍｌ）、肾上腺素（Ｅ）４ ５８８． ９ ｐｇ ／ ｍｌ（０ ～ ２００． ０ ｐｇ ／ ｍｌ）、去
甲肾上腺素（ＮＥ）２ ９４０． ２ ｐｇ ／ ｍｌ（０ ～ ５２０． ０ ｐｇ ／ ｍｌ），考虑诊断：腹
膜后副神经节瘤（ＰＧＬ）。 患者拒绝行手术治疗，遂调整降压方

案为硝苯地平控释片 ３０ ｍｇ 每日 １ 次、美托洛尔缓释片 ４７． ５ ｍｇ
每日 １ 次及特拉唑嗪片 １ ｍｇ 每日 ２ 次，情况好转后于 ２０２３ 年

５ 月 １６ 日出院。 ２０２３ 年 ６ 月 ６ 日患者于外院行手术治疗，术后

病理结果示术中可见灰红⁃灰白色结节样肿物一枚，大小约

１１ ｃｍ × ７ ｃｍ × ６． ５ ｃｍ，外附包膜，切面呈囊实性，质软，实性区

取材 ８ 块，囊性区取材 ２ 块；另见灰黄⁃灰红色不整型组织一堆，
切面实性，质软，大小约 ５ ｃｍ × ３ ｃｍ × １ ｃｍ。 镜下可见肿瘤（腹
膜后肿瘤）细胞呈圆形及多边形，排列呈巢片状，核分裂象罕

见，间质中血窦丰富，局灶包膜脉管内可见瘤栓。 免疫组化染

色结果：Ｓ⁃１００（ ＋ ），ＣｇＡ（ ＋ ），ＳＹＮ（ ＋ ），ＣＤ５６（ ＋ ），ＭｅｌａｎＡ（部
分 ＋ ），ＳＤＨＢ（ ＋ ），ＣＤ３４（血管 ＋ ），Ｐ５３（少数 ＋ ），Ｋｉ⁃６７（约 ５％
＋ ），ＧＡＴＡ３（ ＋ ），ＳＯＸ１０ （ － ），ＣＫ（ － ）。 最终诊断：腹膜后

ＰＧＬ。 术后血糖、血压均较前下降，予停用降糖药物，调整降血

压方案为替米沙坦 ４０ ｍｇ 每日 １ 次口服治疗。 ２０２３ 年 ９ 月 ７ 日

患者复诊，体格检查：身高 １６４ ｃｍ，体重 ６３ ｋｇ，ＢＭＩ ２３． ４２ ｋｇ ／ ｍ２，
Ｔ ３６． １ ℃、Ｒ １９ 次 ／分、Ｂｐ １３６ ／ ９３ ｍｍＨｇ、Ｐ ７７ 次 ／分。 ９ 月 ７ 日患

者术后 ＭＲＩ 平扫检查结果：腹膜后结构乱，左侧腰大肌旁可见

团块状软组织影，大小约 ２． ４ ｃｍ × １． ９ ｃｍ，周围絮状压脂高信号

及多发小淋巴结影（图 ４）；双侧肾上腺均未见明显异常。 复查

实验室检查结果：ＳＣｒ １７７ μｍｏｌ ／ Ｌ，２４ ｈ 尿蛋白定量 １． ８５ ｇ ／ ２４ ｈ，
ＦＰＧ ５． ２９ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，ＨｂＡ１ｃ ６． ０％ ；儿茶酚胺组合 ６ 项结果均正

常，调整降压方案为氨氯地平 ５ ｍｇ 每日 １ 次，监测血压均可控

制在 １２０ ～ １３０ ／ ８０ ～ ９０ ｍｍＨｇ 左右。
　 　 讨　 　 论

功能性 ＰＧＬ 最典型的临床表现为阵发性高血压及经典三

联征（头痛、心悸和多汗）。 糖尿病及糖耐量异常作为 ＰＧＬ 少见

的临床表现，目前国内外尚无其发病率的相关报道。 本例患者

于 ７ 年前发现血糖升高，在接受手术治疗后，其糖尿病病情达

到缓解。 功能性 ＰＧＬ 因儿茶酚胺呈阵发性分泌的特性及分泌

量不同，临床症状常不典型。 且腹膜后 ＰＧＬ 发病位置较深，肿
瘤生长缓慢，常导致临床漏诊或误诊。 ２０２０ 年欧洲高血压学会

建议，除对具有典型儿茶酚胺分泌增多表现的患者进行筛查

外，对于高血压合并糖尿病，特别是年轻（ ＜ ５０ 岁）及体重正常

（ＢＭＩ ＜ ２５ ｋｇ ／ ｍ２）的患者，应高度警惕嗜铬细胞瘤 ／副神经节瘤

（ＰＰＧＬｓ）的可能［１］ 。
尽管糖尿病是 ＰＰＧＬｓ 的不典型症状，但已有多个个案报告

和小型病例系列指出了 ＰＰＧＬｓ 与糖尿病之间存在关联［２⁃３］ 。
Ｋｒｕｍｅｉｃｈ 等［３］对 ３６０ 例 ＰＰＧＬｓ 患者开展的前瞻性研究表明，术
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图 １　 ２０２３ 年 ５ 月 ５ 日患者腹部彩超结果（左中腹腹膜后巨大囊实性占位，如箭头所示）　 图 ２　 ２０２３ 年 ５ 月

１０ 日患者增强 ＣＴ 检查结果（Ａ：动脉期；Ｂ：静脉期；Ｃ：延迟期；动脉期及静脉期不均匀明显强化，延迟期密

度减低；如箭头所示） 　 图 ３　 ２０２３ 年 ９ 月 ７ 日患者术后 ＭＲＩ 平扫检查结果（Ａ：横轴位；Ｂ：冠状位；左腰大

肌旁可见团块，周围絮状压脂高信号，并见多发小淋巴结；如箭头所示）

前血浆 ＮＥ 及其代谢产物水平与 ＨｂＡ１ｃ 呈正相关，术后 ＮＥ 水

平的下降与 ＨｂＡ１ｃ 的改善相关。 儿茶酚胺对葡萄糖耐量有多

种影响，包括低胰岛素血症、胰高血糖素分泌增加、胰岛素抵

抗、糖异生增加和糖生成减少。 导致上述葡萄糖耐量改变的不

同途径可能与 ＰＰＧＬｓ 的分泌表型有关。 肾上腺素能表型表示

Ｅ 水平，无论是否伴随 ＮＥ 水平升高；去甲肾上腺素能表型则表

示仅有 ＮＥ 水平升高，而 Ｅ 水平正常［４］ 。 研究表明，Ｅ 对肾上腺

素能 α２ 受体具有较高的亲和力，从而抑制胰腺 β 细胞的胰岛

素分泌；相反，ＮＥ 与肾上腺素能 α１ 受体具有较高的亲和力，这
些受体通过增加游离脂肪酸、促进胰高血糖素分泌以及增加葡

萄糖摄取来损害胰岛素的敏感性，导致胰岛素抵抗的发生［５］ 。
此外，ＰＰＧＬｓ 分泌表型与遗传易感基因密切相关，相关研究发

现，体细胞中的 ＨＲＡＳ 和 ＦＧＦＲ１ 基因是我国人群的主要突变基

因，这导致出现肾上腺素能分泌表型的 ＰＰＧＬｓ 比例较高［６］ 。 本

例患者为肾上腺素能分泌表型，与上述报道相符。
ＰＰＧＬｓ 患者体重减轻与儿茶酚胺过量分泌导致机体高代

谢状态相关。 临床研究发现，与健康对照组及肿瘤切除术后状

态相比，ＰＰＧＬｓ 患者代谢率显著升高［７］ 。 因此，即使 ＰＰＧＬｓ 患

者食欲正常，体重减轻仍是常见现象。 此外，Ａｎ 等［８］ 对 ２１０ 例

ＰＰＧＬｓ 患者开展的研究表明，患者术前儿茶酚胺水平与术前

ＢＭＩ 呈负相关，与术后 ＢＭＩ 变化呈正相关，这与本例患者临床

特点一致。 儿茶酚胺所介导的糖原分解与脂肪分解及促炎细

胞因子的过度产生， 共同促进了机体的高代谢状态［９］ 。
Ｋｌíｍｏｖá 等［１０］的研究结果表明，儿茶酚胺分泌过量与棕色脂肪

组织的激活有关。 棕色脂肪组织作为一种重要的代谢活性组

织，有利于葡萄糖和脂肪酸的吸收。
手术切除是 ＰＰＧＬｓ 的首选治疗方法，且与 ＰＰＧＬｓ 患者糖尿

病缓解密切相关。 既往研究表明，ＰＰＧＬｓ 患者术前糖尿病患病

率为 ４８％ ，术后降至 １７％ ［１１］ 。 Ｄｉａｍａｎｔｉ⁃Ｋａｎｄａｒａｋｉｓ 等［１２］ 的研

究结果显示，使用 α⁃肾上腺素能或 β⁃肾上腺素能受体阻滞剂

并不能显著改善高血糖。 相比之下，手术切除 ＰＰＧＬｓ 比使用

α ／ β 肾上腺素能受体阻滞剂更有利于促进胰岛素分泌，这表明

存在非受体介导的胰岛素抑制机制［１３］ 。 ＰＰＧＬｓ 存在复发及远

处转移倾向，目前推荐所有接受手术治疗的患者，术后需终生

进行随访。 术后血糖监测具有重要临床意义，术后糖尿病持续

不缓解除与患者术后体重增加有关外，还可提示肿瘤的残余或

复发［１４］ 。 对于存在手术禁忌证的患者，可根据分泌表型选择

不同种类的降糖药物。 肾上腺素能表型主要表现为胰岛素分

泌减少，可选择胰岛素治疗，去甲肾上腺素能表型则以胰岛素

抵抗为主，胰岛素增敏剂的应用更为重要［５］ 。 此外，研究发现，
在表现为肾上腺素能表型的 ＰＣＣ 患者中，常出现胰高血糖素样

肽（ＧＬＰ）⁃１ 分泌受损，因此，针对肠促胰岛素系统的药物，包括

ＧＬＰ⁃１ 受体激动剂和二肽基肽酶（ＤＰＰ）⁃４ 抑制剂，具有良好的

治疗效果［１５］ 。 本例患者术后已停用降糖药物，降压药物减至

一种，复查 ＦＰＧ、ＨｂＡ１ｃ、儿茶酚胺水平均恢复至正常范围，２４ ｈ
尿蛋白定量较术前明显下降，但尚未降至正常范围，考虑与患

者既往 ＩｇＡ 肾病相关。 目前肿瘤无复发倾向，但仍需长期随访

观察。
综上所述，对于高血压合并糖尿病患者，除排除常见继发

性高血压病因，如原发性醛固酮增多症、皮质醇增多症外，对于

年轻及体重正常的患者，应高度怀疑 ＰＰＧＬｓ 的存在。 ＰＰＧＬｓ 虽

临床罕见，但有恶性潜能及猝死风险，需早期诊断并手术治疗。
尤其对于糖尿病，其虽是 ＰＰＧＬｓ 的不典型临床表现，但作为该

疾病早期诊断的临床线索之一应受到临床医生的重视。
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（本文编辑：李丹青）

　 　 患者，女，４４ 岁，亚急性病程，因“进行性双手不自主抽动

伴言语困难 １０ 余天”于 ２０２４ 年 ５ 月 ２７ 日收入云南省曲靖中心

医院。 患者 １０ 余天前无明显诱因出现双手不自主抽动，说话

时言语不利、语音震颤，伴视物模糊、心慌。 病程中自觉夜间入

睡困难，伴乏力、情绪低落、食欲下降，否认发热、头痛、肢体麻

木无力等不适，院外未予诊治。 门诊以“震颤待查”收入本院神

经内科。 自起病以来，患者精神状态、饮食、睡眠差，二便、体重

正常，既往史无特殊。 入院体格检查：Ｔ ３６． ８ ℃、Ｐ １０４ 次 ／分、Ｒ
２０ 次 ／分、Ｂｐ １１７ ／ ８７ ｍｍＨｇ，心脏及肺部体格检查均无明显异

常。 神经系统体格检查：神清，查体合作，对答切题，可见眼睑、
口角震颤，光照声音刺激后尤为明显，双侧瞳孔等大等圆，直径

３． ０ ｍｍ，光反射灵敏，眼球活动正常，双侧鼻唇沟对称，伸舌居

中，张口状态声光刺激后可合拢，再次张口受限，口角无偏斜，
四肢肌力 ５ 级，四肢肌张力对称性轻度增高，四肢腱反射对称

引出（ ＋ ＋ ）；右下肢病理征阳性、右下肢 Ｋｅｒｎｉｇ 征阳性，感觉及

共济运动体格检查均未见异常。 入院后完善相关实验室检查，
血常规、二便常规、肝肾功能、电解质、凝血四项、甲状腺功能五

项、自身免疫相关抗体、感染筛查等均未见明显异常；入院心电

图、腹部 ＋心脏彩超、胸部 ＣＴ 平扫均未见明显异常；头颅 ＭＲＩ
＋ ＭＲＩ 弥散加权成像（ＤＷＩ） ＋ ＭＲＩ 血管成像（ＭＲＡ）提示均未

见异常；视频脑电图提示背景轻度异常，未见癫痫样波发放。
初步诊断：考虑中枢神经系统感染可能。 遂予更昔洛韦经验性

抗病毒治疗。 入院治疗 ４ 天后患者自觉抽动、言语困难较前加

重，并出现张口困难，口角、眼睑、四肢不自主抽动，受到声音、
光刺激后明显。 体格检查发现患者全身肌肉强直和右下肢病

理征及 Ｋｅｒｎｉｇ 征阳性。 追问病史，患者入院前 １０ 余天有菜刀

划伤手指病史，感染科会诊考虑破伤风可能大。 查破伤风抗毒

素皮试阳性，遂换用破伤风免疫球蛋白治疗，并加用地西泮缓

解肌肉痉挛、青霉素及甲硝唑控制感染、病房内注意避光、避风

及噪音等刺激，但患者上述症状仍无明显缓解。 ５ 月 ２９ 日（外
院）完善头颅 Ｔ２ 加权成像⁃液体衰减反转恢复序列 （ Ｔ２ＷＩ⁃
ＦＬＡＩＲ）增强 ＭＲＩ 提示全脑多发脑沟内见线样强化影，考虑软

脑膜强化；同时外院（昆明金域检测公司）查血清破伤风 ＩｇＧ 抗

体结果显示为阴性，考虑诊断：中枢神经系统感染或免疫性脑

炎不除外。 予患者完善腰椎穿刺检查，结果提示脑脊液颜色清

亮，脑脊液压力 １４０ ｍｍＨ２ Ｏ，有核细胞计数 ６５ ／ ｍｍ３，脑脊液蛋

白 ０． ７０ ｇ ／ Ｌ（０． １５ ～ ０． ４５ ｇ ／ Ｌ，括号内为正常参考值范围，以下

相同），葡萄糖 ３． ２ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，氯化物 １２６ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，余未见异常。
进一步完善脑脊液病原宏基因二代测序检验未见异常（昆明金

域检验公司），完善血清及脑脊液自身免疫性抗体 ２４ 项提示血
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