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目的
!

探讨少见类型多发性骨髓瘤"

>>

#的临床特征$方法
!

选择宁夏回族自治区人民医院

1%$1

年
$

月至
1%$-

年
)

月诊断的
-

例少见类型
>>

的病例!对其进行实验室检查和骨髓形态学及流式细胞术

检查$因硼替佐米价格昂贵!
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例患者均选择给予沙利度胺口服联合长春新碱
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吡柔比星
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地塞米松"
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沙利度胺
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#方案维持$结果
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多发性骨髓瘤#
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蛋白的类型分为免疫

球蛋白#
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@
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分泌型'
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>

型'双克隆型或多克隆型%
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@

型'

Q
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>

型'分泌双克隆免疫球蛋白的
>>

临床少见&分泌三

克隆
Q

M

的
>>

更为罕见%现报道宁夏回族自治区人

民医院诊断的
-

例少见类型
>>

&并结合文献进行复

习&以提高医师对此类疾病的认识%

!

!

资料与方法

!&!

!

一般资料
!

选择
1%$1

年
$

月至
1%$-

年
)

月收

治的
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'

例&女
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例&年龄
;$

%
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岁&中位
)0

岁%全部病例均符合

>>

诊断标准-
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%本研究通过了医院伦理委员会审

批&所有患者均签署了知情同意书%

!&"
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方法
!

所有患者均行血常规'生化'末梢血涂

片'血沉&骨髓涂片及活检&血尿免疫固定电泳(染色

体核型分析&骨髓流式细胞术&

WQKI

探针#荧光原位

杂交技术$'皮下脂肪刚果红染色'扁骨
e

线片%部分

患者行磁共振全身骨骼弥散加权成像&腹部超声等

检查%
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结
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实验室检查
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患者的一般资料见表
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1

次复检证实%例
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检出

为分泌三克隆
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的
>

蛋白血症#经上海长征医院免

疫室证实$&见图
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骨髓形态学及流式细胞术检查
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治疗
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$方案维持治

疗%
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$患者在治疗半年后另一
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蛋白

消失&除例
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患者死亡外&目前其余
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破坏
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症状!高钙血症'肾损伤'贫血'骨质破坏

#
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讨
!!

论
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>>

临床表现复杂多样&尤其是少见类型
>>

&

容易误诊&因此熟悉各种类型包括少见类型
>>

的特

点&对诊断'治疗及预后的判定都有很大帮助%双克

隆
Q

M

是指在血清免疫固定电泳上出现两个不同的异

常
Q

M

条带&这可能是来源于同一个
N

细胞克隆&之后

由于抗原选择分裂成为
1

个克隆-

1

.

&也有可能是肿瘤

最初发生时就产生了
1

个克隆-

'

.

&而双克隆
>>

一般

是指后者%由于目前很难证明初发时就有
1

个克隆

分泌
1

种不同的
Q

M

&因此国内有学者将此类
>>

统一

命名为双克隆
Q

M

的
>>

-

0

.

&本研究也采纳了此种

命名%

总结分泌双克隆
Q

M

的
>>

的个案报道&多数是

不同的重链&但轻链相同&鲜有双轻链者-

;

.

&也有报道

重链及轻链均不相同者-

)

.

%

$

个完整的
Q

M

合并
$

个

游离轻链构成的双克隆
Q

M

的
>>

极为罕见&本研究

;('

重庆医学
1%$(

年
1

月第
0/

卷第
'

期



例
1

'例
0

亦属此类%

分泌三克隆
Q

M

的
>>

是非常罕见的&故它们的

发病率及其临床特征及意义鲜见研究%在极少数报

道的病例中&并没有指出这
'

个
>

蛋白是由相同或不

同的细胞克隆产生的%

1%%'

年
TQ<?JJQ

等-

-

.报道了

$

例分泌三克隆性
Q

M

血症#

Q

M

>.J=>

"

Q

M

H.J=>

"

Q

M

H.̂ =L

$

>>

患者%

1%$0

年
=̂ KBUH=<

等-

/

.报

道
$

例分泌三克隆
Q

M

血症#

Q

M

H.̂ =L

"

Q

M

H.J=>

"

Q

M

=.J=>

$

>>

患者%进行自体干细胞移植&

)

个月

后复发%患者对治疗的耐药性表明&超过
$

种单克隆

>

蛋白可能是
$

个负面的预后因子%本研究例
;

患

者诊断为分泌三克隆
Q

M

的
>>

&此病例伴有全身多

处淋巴结肿大#颈部'腋窝'腹股沟非融合性$等髓外

侵犯&提示其预后可能较差%

Q

M

@

型
>>

临床少见&占
>>

发病率的
$_

%

1_

&多见于
;%

岁以下男性&蛋白尿及溶骨性骨破坏

多见&其轻链以
*

型为主&预后较差&侵袭性强&对常

规化疗反应差&中位生存期为
$/

个月&

Q

M

@

型
>>

患者
1

年无进展生存期率及总生存期率明显低于非

Q

M

@

型
>>

患者-

(.$%

.

%

Q

M

>

型
>>

较
Q

M

@

型
>>

更

为少见&约占所有类型
>>

的
%&;_

-

$$

.

%需要与原发

性巨球蛋白血症#

f>

$相鉴别%近年来在分子学研

究上提出
>P@//

基因突变是两者非常重要的鉴别要

点&

/%_

以上
f>

存在
>P@//

突变&而在
>>

中罕

见-

$1

.

%现有的研究发现
Q

M

>

型
>>

进展较其他类

型骨髓瘤快&中位生存时间约为
'

年-

$'

.

%常规化疗效

果差&易复发&早期行自体造血干细胞移植可能会改

善预后%

目前对于分泌双克隆及多克隆
Q

M

的
>>

的治疗

策略与其他类型
>>

相同%有研究报道的
(

例分泌

双克隆
Q

M

的
>>

患者&随访
$

年时
-$_

患者死于疾

病进展-

$0

.

%而
$(/$

年
P̂J?

报道的
(

例分泌双克

隆
Q

M

的
>>

患者中除
$

例初诊为浆细胞白血病外&

其余患者并没有显示比单克隆
>>

有更差的预后%

综合文献报道结果&分泌双克隆
Q

M

的
>>

似乎并未

显示比单克隆
>>

有明显不良预后&当然&这需要更

大样本及长期随访来证实%

综上&分泌双克隆
Q

M

的
>>

临床少见&分泌三克

隆
Q

M

的
>>

临床罕见%

Q

M

@

'

Q

M

>

型
>>

临床少见

且预后差&生存期短&对常规化疗反应差%分泌双克

隆
Q

M

的
>>

并未显示比单克隆
>>

有明显不良预

后&这需要长期随访结果进一步证实%
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