
!论著!

HI 例 N?B&;综合征临床特点分析
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!北京大学人民医院内分泌科"北京"!%%%''#

!摘"要" 目的!了解Ga>d[综合征患者合并的内分泌异常的特点"为在合并内分泌系统异常的患者中识别出

Ga>d[综合征的高危人群提供依据$ 方法!以-Ga>d[综合征.为词检索北京大学人民医院病案数据库"共纳入 #&

例患者$ 使用>9*:/)/&$% 软件进行数据录入"[G[[ !C$% 统计软件进行数据分析$ 结果!入组患者平均年龄 'P 岁"

男女比例为 !$RR p!"首发症状以多发神经病变!MO$Mh#最为多见"从首发症状至确诊的中位时间为 &% 个月$ 就

诊于神经内科的患者例数最多"诊断的中位时间最短$ 患者各项临床表现的发生率分别为多发神经病变 !%%$%h%

器官肿大 R#$Oh%内分泌异常 CM$Ph%浆细胞克隆性增生 M#$#h%皮肤改变 C!$&h"临床体征有视乳头水肿

'M$Mh%血管外负荷增加 '&$Mh%血小板升高 '&$Mh%H/+)5-;/6病 !P$'h$ 在内分泌系统异常中"泌乳素水平异常

的发生率最高"为 O%$%h"其次分别为甲状腺轴及肾上腺轴功能异常$ 在内分泌系统受累的患者中"# 个靶腺受累

的发生率最高"占 &O$Mh$ 结论!内分泌系统异常是Ga>d[综合征常见的临床表现"对于甲状腺%肾上腺%性腺%甲

状旁腺功能异常者以及泌乳素水平或糖耐量异常者"尤其是累及 # 个或 # 个以上的内分泌系统功能异常者"应提

高警惕"关注多发神经病变的症状和体征"减少Ga>d[综合征的误诊%漏诊"同时"对Ga>d[综合征患者需全面评

估各个内分泌系统的异常"以使患者得以及时的诊断和治疗$

!关键词" Ga>d[综合征&内分泌系统疾病&诊断"鉴别

!中图分类号" @P'M""!文献标志码" K""!文章编号" !OP!B!OPS!#%!P#%OB%CRMB%M
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!V-9/2);-6)1.>6:102*61514\" G-U*64Y6*3-2+*)\G-195-(+A1+9*)/5" ]-*T*64!%%%''" H=*6/#

9:;<=9><"

?3@'(0%6'' 71:-+02*J-)=--6:102*6-/J612;/5*)*-+*6 9/)*-6)+<*)= Ga>d[ +\6:21;-*6

12:-2)1*:-6)*.\;12-9/)*-6)+<*)= Ga>d[ +\6:21;-/;164)=1+-<=1=/3--6:102*6-:\+.,60)*16+$

&'0)$#,' I-+-/20=-: )=-*69/)*-6);-:*0/52-012: +\+)-;1.G-U*64Y6*3-2+*)\G-195-(+A1+9*)/5<*)=

-Ga>d[ +\6:21;-.$8*6/55\)=-:/)/.21;#& 9/)*-6)+<-2-/6/5\f-:$>9*:/)/&$% </+,+-: .12:/)/-6B

)-2*64/6: [G[[ !C$% </+,+-: .12+)/)*+)*0/5/6/5\+*+$=',510,' 7=-;-:*/6 /4-1./55)=-#& 9/)*-6)+</+

'P \-/2+$7=-2/)*11.;/5-)1.-;/5-</+!$RR p!$G15\6-,219/)=\</+)=-;1+)01;;16 *6*)*/5+\;9)1;

<=*0= /001,6)-: .12MO$Mh *6 )=-#& 9/)*-6)+$7=-;-:*/6 :,2/)*16 .21;)=-*6*)*/5+\;9)1;+)1:*/461B

+*+/+Ga>d[ +\6:21;-</+&% ;16)=+$K;164/55)=-:-9/2);-6)+" )=-6,;J-21.016.*2;-: 0/+-+</+

=*4=-+)*6 )=-:-9/2);-6)1.6-,21514\$7=-;-:*/6 :,2/)*16 .21; )=-16+-)1.*6*)*/5+\;9)1;+

!O ;16)=+# )1)=-:*/461+*+;/:-*6 6-,21514\:-9/2);-6)</+/5+1+*46*.*0/6)5\+=12)-2)=/6 *6 1)=-2:-B

9/2);-6)+$K;164/55)=-#& 9/)*-6)+" !%%$%h 1.)=-;=/: 915\6-,219/)=\" R#$Oh =/: 124/61;-4/5\"

CM$Ph =/: -6:102*619/)=\" M#$#h <-2-d921)-*6 91+*)*3-" C!$&h =/: +U*6 0=/64-+" 'M$Mh =/:

9/9*55-:-;/" '&$Mh =/: -̀)2/3/+0,5/2315,;-13-251/:" '&$Mh =/: 95/)-5-)-5-3/)*16 /6: !P$'h =/:

H/+)5-;/6 :*+-/+-$K;164/55)=-9/)*-6)+<*)= -6:102*619/)=\" )=-*60*:-60-1.=\9-29215/0)*6-;*/</+

O%$%h <=*0= </+)=-=*4=-+)16-.1551<-: J\)=\21*: :\+.,60)*16 /6: /:2-6/5:\+.,60)*16$K;164)=-

9/)*-6)+<=1=/: -6:102*6-+\+)-;:\+.,60)*16+" ;1+)1.)=-;=/: )<1)/24-)-6:102*6-45/6:+*63153-:

!&O$Mh#$>$+(15,%$+' >6:102*619/)=\*+/6 *;912)/6)01;916-6)1.Ga>d[ +\6:21;-/6: *)*+1.

42-/)*;912)/60-)19/\;12-/))-6)*16 )1Ga>d[ +\6:21;-*6 9/)*-6)+<*)= )=\21*: :\+.,60)*16" /:2-6/5

:\+.,60)*16" 416/:/5:\+.,60)*16" 9/2/)=\21*: :\+.,60)*16" =\9-29215/0)*6-;*//6: 45,01+-*6)15-2/60-" -+B

9-0*/55\*6 9/)*-6)+<*)= )<112;12-)/24-)45/6: :\+.,60)*16+$[\;9)1;+/6: +*46+1.915\6-,219/)=\

+=1,5: J-/++-++-: 0/2-.,55\)12-:,0-;*+:*/461+*+1.Ga>d[ +\6:21;-$>3/5,/)*16 1.)=--6:102*6-+\+B

)-;+=1,5: /5+1J-:16-*6 9/)*-6)+:*/461+-: <*)= Ga>d[ +\6:21;-*6 12:-2)1)2-/))=-9/)*-6)+9219-25\$

ABCD?=E;"

Ga>d[ +\6:21;-& >6:102*6-[\+)-;V*+-/+-+& V*/461+*+" :*..-2-6)*/5

!

H122-+916:*64/,)=12(+-B;/*5" 95,;̂ TT_+*6/$01;

网络出版时间##%!PBRB#R"!O'#P'%#"网络出版地址#=))9'((<<<$06U*$6-)(U0;+(:-)/*5(!!$'OC!$@$#%!P%R#R$!O#P$%!'$=);5

""Ga>d[综合征也称为 H21<B8,U/+-综合征"是 一种以多发神经病变 ! 915\6-,219/)=\#%器官肿大

)MRC)

北 京 大 学 学 报 ! 医 学 版 #

ZaY@LKDa8G>bWL?YLWE>@[W7X!A>KD7A[HW>LH>[#"E15$'C"L1$O"V-0$#%!P



!124/61;-4/5\#%内分泌异常!-6:102*619/)=\#%d蛋

白!d921)-*6#%皮肤改变!+U*6 0=/64-+#为主要表现

的综合征"目前认为是一种罕见的%机制尚未明确的%

由于潜在的浆细胞异常增生而形成的副瘤综合征*!+

$

随着Ga>d[ 综合征诊断标准的不断更新"目

前公认的标准如下'主要标准包括多发神经病变%浆

细胞克隆性增生%硬化性骨病%血中血管内皮生长因

子!3/+0,5/2-6:1)=-5*/5421<)= ./0)12" E>?8#升高%

H/+)5-;/6病"次要标准包括器官肿大%内分泌异常%

皮肤改变%视乳头水肿%血管外负荷过重以及血小板

增多"满足包括多发神经病变和浆细胞克隆性增生在

内的 &条主要标准和至少 !条次要标准即可诊断*!+

$

由于Ga>d[ 综合征可以累及全身多个系统"

患者经常可能被误诊为其他疾病而延误本病的治

疗*# c&+

$ 内分泌异常是Ga>d[综合征的重要部分"

但Ga>d[综合征的治疗方法与单纯内分泌疾病的

治疗截然不同*'+

$ 如果内分泌科医生对此病缺乏

认识"诊疗中仅关注了专科情况"轻视或无视其他异

常表现"最终就会造成患者预后不良$ 在其他专业

科室就诊的Ga>d[综合征患者在评估内分泌系统

时往往不够全面"可能漏掉部分内分泌功能的异常"

从而可能造成严重的后果$ 因此"对各科临床医生

来说"增强对Ga>d[ 综合征的认识%提高对该病的

诊疗水平显得尤为重要$

本研究检索了于北京大学人民医院确诊或疑诊

为Ga>d[综合征的病例"并对其临床特点以及内

分泌异常的特征进行了统计%归纳和总结"旨在了解

Ga>d[综合征患者合并的内分泌异常的特点"为在

合并内分泌系统异常的患者中识别出 Ga>d[ 综合

征的高危人群提供依据$

FG资料与方法

F$F"纳入标准

以-Ga>d[综合征.为词检索北京大学人民医

院病案数据库"时间自 !CCC 年 ! 月至 #%!& 年 !# 月"

并排除既往于外院诊断并治愈者 ! 例及完全无内分

泌检查资料者 !例后"共 #&名患者纳入本研究$

F$H"内分泌异常的定义

本研究所涉及的内分泌异常包括胰岛功能异常

!血糖异常#%垂体B甲状腺轴功能异常%垂体B肾上腺

轴功能异常%垂体B性腺轴功能异常%其他垂体激素

异常!包括泌乳素及生长激素异常#%甲状旁腺功能

异常 O 项$ 胰岛功能异常定义为既往诊断糖尿病或

入院后确诊糖尿病%空腹血糖受损或糖耐量异常者$

垂体B甲状腺轴功能异常定义为促甲状腺素!)=\21)B

219*6" 7[A#水平异常"伴或不伴游离三碘甲状腺原

氨酸 !.2--)2**1:1)=\216*6-" 87& #%游离甲状腺素

!.2--)=\21̀*6-" 87'#异常$ 垂体B肾上腺轴功能异

常定义为血清皮质醇或促肾上腺皮质激素!/:2-61B

012)*01)219=*0=12;16-" KH7A#水平异常"包括低于

或高于正常范围或节律紊乱$ 垂体B性腺轴功能异

常定义为男性睾酮水平下降或雌激素水平上升"女

性睾酮水平上升或雌激素水平下降"或卵泡刺激素

!.155*05-+)*;,5/)*64=12;16-" 8[A#%黄体生成素!5,B

)-*6*f*64=12;16-" DA#水平异常$ 其他垂体功能异

常定义为泌乳素 ! 9215/0)*6" G@D# 或生长激素

!421<)= =12;16-" ?A#水平异常$ 甲状旁腺功能异

常定义为甲状旁腺激素水平异常$

F$I"统计学方法

使用>9*:/)/&$% 软件进行数据录入"[G[[ !C$%

统计软件进行频数累计和频率计算"采用非参数检

验对不同科室诊断的中位时间进行两两比较$ ,Q

%$%M 为差异有统计学意义$

HG结果

H$F"患者的一般情况

#& 名患者的平均年龄 'P$' 岁"男女比例为

!$RR p!"首发症状以多发神经病变!MO$Mh#和血

管外负荷增加!#O$!h#为多见"以内分泌异常为首

发症状者 ! 例!'$&h#"从首发症状至确诊的中位

时间为 &% 个月"最短的诊断时间为 !$M 个月"诊断

于神经内科"而最长的诊断时间为 CO 个月"诊断于

内科综合病房!表 !#$

表 FG#& 例Ga>d[综合征患者的基本资料

<*31'FGH5*6*0/50=/2/0)-2*+)*0+1.#& 9/)*-6)+<*)= Ga>d[ +\6:21;-

W)-;+ V/)/ G-20-6)/4-

K4-(\-/2+ 'P$' N!%$M

d/5- !M OM$#h

7*;-.21;*6*)*/5+\;9)1;+)1:*/461+*+(;16)=+&% !!%" 'R#

W6*)*/5+\;9)1;+

"G15\6-,219/)=\ !& MO$Mh

">̀)2/3/+0,5/2315,;-13-251/: O #O$!h

">6:102*619/)=\ ! '$&h

"H/+)5-;/6 :*+-/+- ! '$&h

"a24/61;-4/5\ ! '$&h

"[U*6 0=/64-+ ! '$&h

71)/5 #& !%%$%h

""K4-92-+-6)-: /+

#

EN*& )*;-.21; *6*)*/5+\;9)1; )1:*/461+*+

92-+-6)-: /+;-:*/6 !#M

)=

" PM

)=

#$

""不同科室诊断的 Ga>d[ 综合征的数量亦有不

同"本研究中的患者诊断于神经内科 ! P 例"

&%$'h#%血液科 !O 例" #O$!h#%肾内科 !' 例"

)ORC)
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!P$'h#者相对较多"而诊断于其他科室者相对较

少"包括消化内科!# 例"R$Ph#%内分泌科!! 例"

'$&h#%风湿免疫科!! 例"'$&h#%内科综合病房

!! 例"'$&h#%骨肿瘤科!! 例"'$&h#$ 不同科室

诊断的患者首发症状至确诊时间的差异有统计学意

义"经非参数检验两两比较后发现"神经内科的确诊

时间最短"明显短于肾内科 !,k%$%!'#%血液科

!,k%$%!M#及其他科室!,k%$%%'#"其次为血液

科"确诊时间明显短于其他科室!,k%$%&M#"血液

科与肾内科的确诊时间相比差异无统计学意义

!,k%$%PC"图 !#$

a)=-2+*605,:-: V-9/2);-6)1.?/+)21-6)-21514\" >6:102*61514\" @=-,B

;/)1514\" ?-6-2/5W6)-26/5d-:*0*6-" /6: ]16-7,;12$

图 FG不同科室诊断的例数及诊断中位时间

M%75/'FGL,;J-21.:*/461+-: 9/)*-6)+/6: ;-:*/6

:*/461+*+)*;-*6 :*..-2-6):-9/2);-6)+

"

H$H"各项临床表现的发生率

在纳入的 #& 名患者中"多发神经病变的发病率

为 !%%$%h!#& 例#%器官肿大 R#$Oh!!C 例#%任何

一项内分泌异常 CM$Ph!## 例#%浆细胞克隆性增

生 M#$#h!!# 例#%皮肤改变 C!$&h!#! 例#"视乳

头水肿 'M$Mh!M(!! 例#%血管外负荷增加 '&$Mh

!!% 例#%血小板升高 '&$Mh!!% 例#%H/+)5-;/6 病

!P$'h!' 例#"具体见表 #$

并非所有患者都进行了全面的内分泌腺功能的

检查"#& 例患者中"甲状腺轴功能检查率为 CM$Ph

!## 例#"肾上腺轴为 P&$Ch !!P 例#"性腺轴为

PR$&h!!R 例#"G@D检查率为 OM$#h!!M 例#"甲状

旁腺为 '&$Mh!!% 例#"血糖评估 !%%$%h!#& 例#"

?A检查率为 %$ 不同科室就诊的患者内分泌轴检

查个数也不尽相同"风湿免疫科%综合内科病房各 O

个"肾内科检查内分泌轴的平均个数为 M$#M 个"内

分泌科 M 个"血液科%消化内科 '$M 个"神经内科 '

个"而骨肿瘤科只有 # 个!图 ##$ 具有内分泌资料

的患者中"甲状腺轴功能异常的发生率为 MC$!h"

肾上腺轴功能异常的发生率为 MR$Ch"性腺轴功能

异常的发生率为 &R$Ch"G@D异常的发生率为

O%$%h"甲状旁腺功能异常的发生率为 &%$%h"胰

岛功能异常的发生率为 #!$Ph!表 ##$

表 HG#& 例Ga>d[患者各项临床表现的发生率

<*31'HGW60*:-60-1.:*..-2-6)05*6*0/5.-/),2-+1.

#& 9/)*-6)+<*)= Ga>d[ +\6:21;-

H5*60/5.-/),2-+ L,;J-2W60*:-60-(h

G15\6-,219/)=\ #& !%%$%

a24/61;-4/5\ !C R#$O

>6:102*619/)=\ ## CM$P

"A\9-29215/0)*6-;*/!/J612;/5(0=-0U-:# C(!M O%$%

"7=\21*: :\+.,60)*16 !/J612;/5(0=-0U-:# !&(## MC$!

"K:2-6/5:\+.,60)*16 !/J612;/5(0=-0U-:# !%(!P MR$C

"?16/:/5:\+.,60)*16 !/J612;/5(0=-0U-:# P(!R &R$C

"G/2/)=\21*: :\+.,60)*16 !/J612;/5(0=-0U-:# &(!% &%$%

"?5,01+-*6)15-2/60-!/J612;/5(0=-0U-:# M(#& #!$P

d1610516/595/+;/0-55B9215*.-2/)*3-:*+12:-2 !# M#$#

[U*6 0=/64-+ #! C!$&

G/9*55-:-;/!/J612;/5(0=-0U-:# M(!! 'M$M

>̀)2/3/+0,5/2315,;-13-251/: !% '&$M

7=21;J10\)1+*+ !% '&$M

H/+)5-;/6 :*+-/+- ' !P$'

71)/5 #& !%%$%

H$I"受累靶腺个数

## 例有内分泌系统受累的患者中"# 个靶腺受

累的发生率最高"占 &O$Mh!R 例#"其次是单个靶

腺受累"占 &!$Rh!P 例#$ 多个靶腺受累!# 个及以

上#的总发生率累计为 OR$#h!!M 例#"具体见图 &$

IG讨论

Ga>d[综合征是一种由于浆细胞异常增生而

形成的副瘤综合征"具体发病机制尚未完全明确"该

病较为罕见"#%%& 年有研究曾报道其发病率约为

%$&(!%% %%%

*M+

"故该病的诊断经常被临床医生忽

视$ 目前国内尚无发病率的相关报道"但关于

Ga>d[ 综合征误诊%误治的报道并不少见*O cP+

$

内分泌异常是 Ga>d[ 综合征的常见临床表

现"所以对该病的临床表现尤其是内分泌系统的特

点进行分析和总结"从而为临床医生识别高危患者

提供依据尤为重要$ 国外曾有 Ga>d[ 综合征引起

内分泌异常的相关危象的报道"如肾上腺危象*R+

%

糖尿病酮症酸中毒*C+

"因此"对于 Ga>d[ 综合征不

仅需要识别高危患者"减少漏诊和误诊"更需要增加

对内分泌系统全面检查的重视"及时识别潜在的危

险"防止危及患者生命的情况出现$

)PRC)胡"萍"等"#& 例Ga>d[综合征临床特点分析



图 HG各科室内分泌轴平均检查数和Ga>d[综合征确诊例数

M%75/'HGK3-2/4--6:102*6-/̀*+-3/5,/)*16 6,;J-2/6: 016.*2;-: Ga>d[ +\6:21;-6,;J-2*6 :*..-2-6):-9/2);-6)+

"

图 IG## 例有内分泌系统受累的患者中受累靶腺的个数

M%75/'IGKJ612;/5*)\6,;J-21.)/24-)-6:102*6-45/6:+*6

## 9/)*-6)+<*)= -6:102*6-+\+)-;:\+.,60)*16+

"

""本研究结果提示"Ga>d[ 综合征多见于男性"

发病平均年龄为 'P$'岁"常以多发神经病变为首发

症状$ 内分泌系统异常是 Ga>d[ 综合征常见的临

床表现 !CM$Ph#"其中"# 个靶腺受累最为常见

!&O$Mh#"多发性内分泌异常!即 # 个或以上靶腺

受累#的发生率!OR$#h#也明显高于单一靶腺受累

!&!$Rh#$ 在受累的各靶腺中"以垂体 G@D异常

!O%$%h#%垂体B甲状腺轴异常!MC$!h#和垂体B肾

上腺轴异常!MR$Ch#最为常见$ 各内分泌轴的检

查率以血糖评估!!%%$%h#%甲状腺轴!CM$Ph#%性

腺轴 ! PR$&h# 及肾上腺轴 ! P&$Ch# 最高"G@D

!OM$#h#%甲状旁腺!'&$Mh#%?A!%#则较低$

不同科室的 Ga>d[ 综合征诊断例数%患者首

发症状至确诊的中位时间以及内分泌轴功能检查数

均有不同"其中神经内科!P 例#%血液科!O 例#及肾

内科!' 例#诊断例数较多"神经内科确诊的患者与

肾内科!,k%$%!'#%血液科!,k%$%!M#及其他科

室!,k%$%%'#确诊的患者相比"具有明显较短的首

发症状至确诊时间"这种现象可能与 Ga>d[ 综合

征多以多发神经病变为首发症状而首诊于神经内科

有关"也可能与神经内科%血液科在此病诊断方面具

有较多的经验%警惕性更高"而其他各科室对该病的

认识和警惕性不足有关$ 然而"在内分泌轴检查方

面"检查较为全面的则是风湿免疫科%肾内科%内分

泌科等诊断Ga>d[ 综合征较少的科室"神经内科%

血液科在内分泌轴检查方面则相对不甚全面"提示

这些科室对内分泌系统异常及其可能出现的严重后

果缺乏足够的重视$

国内外均有大宗关于 Ga>d[ 综合征临床特点

的研究报道"通过将本研究结果与国外 V*+9-6f*-2*

等*!%+和北京协和医院D*等*!!+的研究进行比较可以

发现"本研究中Ga>d[ 综合征的高发年龄%性别比

例及首发症状与文献报道一致"内分泌系统受累率

略高于V*+9-6f*-2*等*!%+报道的数据!表 &#$ 然而"

目前针对Ga>d[综合征患者内分泌表现的研究极

为有限$ ?/6:=*等*!#+对 O' 例 Ga>d[ 综合征患者

的内分泌受累特点进行了分析"发现 Ga>d[ 综合

征病例中内分泌异常均有较高的发生率"其中一半

以上的病例出现多发性靶腺受累"此结论与本研究

结果一致"但是"?/6:=*等*!#+的研究与本研究中各

靶腺轴的受累情况有所差异!表 &#"该研究中最常

受累的靶腺轴为性腺轴 !PC$%h# 及肾上腺轴

!OO$Ph#"而本研究中最常累及G@D!O%$%h#%甲状

腺轴!MC$!h#和肾上腺轴!MR$Ch#$ 这些差异可能

与多方面因素相关'!!#本研究所纳入的 Ga>d[ 综

合征病例数相对较少"缺乏足够样本量&!##本研究中

的病例多诊断于其他科室"内分泌系统的相关检查并

)RRC)
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不十分全面"数据尚欠代表性& !&#目前不排除

Ga>d[综合征累及靶腺轴的情况具有种族特异性$

因此"各靶腺轴的受累情况仍需有针对Ga>d[ 综合

征中内分泌系统表现的大宗临床病例研究来论证$

表 IG本研究与国内外大宗研究Ga>d[综合征的临床特点比较

<*31'IGH1;9/2*+16 16 05*6*0/5.-/),2-+1.Ga>d[ +\6:21;-J-)<--6 )=*++),:\/6: 1)=-2+),:*-+

W)-;+ 7=*++),:\

D*" -)/5$

#%!!" H=*6/

*!!+

V*+9-6f*-2*" -)/5$

#%%&" Y[K

*!%+

?/6:=*" -)/5$

#%%P" Y[K

*!#+

H/+-6,;J-2 #& CC CC O'

K3-2/4-/4-(\-/2+ 'P$' 'M M! M%

d/5-" 5 !h# !M !O#$M# MR !MR$O# O# !O#$O# &R !MC$'#

d1+)01;;16 *6*)*/5+\;9)1; G15\6-,219/)=\!MO$Mh# G15\6-,219/)=\!'!h# c c

7*;-.21;*6*)*/5+\;9)1;+)1:*/461+*+(;16)=+

"

&% !!$M" CO# !R !&" !#&# c c

>6:102*619/)=\ CM$Ph c OO$Ph R'h

7=\21*: :\+.,60)*16 MC$!h OP$Ph !'h '&$Rh

K:2-6/5:\+.,60)*16 MR$Ch c !Oh OO$Ph

KJ612;/5G@D/6: ?A O%$%h &&$Ch !Rh #R$Oh

d1+)01;;16 45/6: /J612;/5*)*-+

G@D!O%$%h#" )=\21*:

!MC$!h#" /:2-6/5

45/6: !MR$Ch#

7=\21*: !OP$Ph#"

416/:/545/6: !M#$Oh#

?16/:/545/6: !MMh#"

G@D!!Rh#" /:2-6/5

45/6: !!Oh#

?16/:/545/6: !PCh#"

/:2-6/545/6: !OO$Ph#

d,5)*95-)/24-)45/6: /J612;/5*)*-+*60*:-60- OR$#h c c M&$Ph

""

"

" )*;-.21;*6*)*/5+\;9)1;)1:*/461+*+92-+-6)-: /+;-:*/6 !;*6*;,;" ;/̀*;,;#$G@D" 9215/0)*6& ?A" 421<)= =12;16-$

""值得注意的是"本研究中甲状腺%肾上腺%性腺

& 条轴的异常均以功能减退较为多见$ !& 例甲状腺

轴异常患者均表现为甲状腺功能减退"其中 O 例为

临床型甲状腺功能减退"P 例为亚临床型甲状腺功

能减退&肾上腺轴异常者中则有 R 例均为肾上腺功

能减退"# 例为功能亢进&性腺轴异常则均表现为功

能减低&甲状旁腺功能异常的 & 例中有 # 例为甲状

旁腺功能亢进"! 例为甲状旁腺功能减退&G@D水平

均为升高&胰岛则均表现为胰岛素分泌不足$ 这与国

内外大宗报道的结果基本一致*!% c!!+

"因此在临床工

作中对于怀疑为自身免疫性内分泌腺病等主要表现

为多腺体功能减退的患者"也应警惕Ga>d[的可能$

综上所述"Ga>d[ 综合征可累及各内分泌腺

体"且绝大多数表现为内分泌腺功能减退$ Ga>d[

综合征的患者中超过 M%h的患者存在多个内分泌

腺的功能异常"但以内分泌异常为首发症状者极为

少见"因此对于甲状腺%肾上腺%性腺%甲状旁腺%垂

体功能异常者"糖耐量异常者"尤其是累及甲状腺及

肾上腺和!或#具有 # 个或 # 个以上内分泌腺体功

能异常者"均应提高对 Ga>d[ 综合征的警惕"在病

史采集时着重询问多发神经病变的症状"体格检查时

需要注意皮肤特异性改变及肝%脾%淋巴结肿大等表

现"也应在必要时进行血常规%血及尿d蛋白的检测

甚至骨髓穿刺%眼底检查%骨扫描等相关检查$ 同时"

应加强对内分泌系统的全面评估"尤其是生长激素%

泌乳素%甲状旁腺激素方面的筛查"减少Ga>d[综合

征的误诊%漏诊"使患者得以及时的诊断和治疗$ 另

外"本研究结果提示"肾上腺异常的比例较高"对其功

能检查的漏诊可能出现肾上腺危象等危及患者生命

的情况"因此临床上遇到疑似Ga>d[ 综合征的患者

时"各科医生均应对各内分泌腺功能的全面检查予以

高度重视并及时进行"以减少不良事件的发生$
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