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·病例报告·

以全血细胞减少及顽固性低钠血症为表现的席汉综合征一例
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　　患者，女，５２岁，因“心慌、乏力半个月”于２０１７年８月２２日
入院。患者入院前半个月无明显诱因出现心慌、乏力，伴发热，

体温最高达３８℃，无咳嗽、咳痰等症状，于当地医院就诊，予
以抗生素治疗（具体不详）后体温恢复正常，仍有心慌、乏力，

为求进一步治疗遂来我院就诊。起病以来，患者精神、食欲、睡

眠欠佳，饮食尚可，大小便正常，体力、体重无明显下降。既往

史：患者１９８８年有产后大出血史，３５岁出现闭经，后逐渐出现
毛发稀疏。体格检查示：Ｔ３６．４℃，Ｐ８８次／分，Ｒ１６次／分，
Ｂｐ１０４／６５ｍｍＨｇ。贫血貌，皮肤黏膜未见出血及黄染，胸骨无
叩痛，浅表淋巴结无肿大，心肺听诊无明显异常，肝脾未触及肿

大。辅助检查：血常规：ＲＢＣ计数２．６×１０１２／Ｌ（括号内为正常
参考值范围，以下相同，３．８～５．１×１０１２／Ｌ），血红蛋白８２．７ｇ／Ｌ
（１１５．０～１５０．０ｇ／Ｌ），红细胞压积２３．９％（３５．０％ ～４５．０％），
ＷＢＣ计数２．２５×１０９／Ｌ（３．５０～９．５０×１０９／Ｌ），ＰＬＴ计数１１３×１０９／Ｌ
（１２５～３５０×１０９／Ｌ）。尿常规：尿比重１．００８（１．００３～１．０３０）。
电解质：钠１１６．４ｍｍｏｌ／Ｌ（１３７．０～１４５．０ｍｍｏｌ／Ｌ），钾４．４ｍｍｏｌ／Ｌ
（３．５～５．１ｍｍｏｌ／Ｌ），氯８４．９ｍｍｏｌ／Ｌ（９８．０～１０７．０ｍｍｏｌ／Ｌ），
钙２．２６ｍｍｏｌ／Ｌ（２．１０～２．５５ｍｍｏｌ／Ｌ），粪便潜血试验、凝血功
能、肝肾功能、心肌酶、血糖、血脂、自身抗体检查结果等未见明

显异常。其他检查结果：网织红细胞百分比５．３７％（０．８０％ ～
２．００％），铁蛋白、血清铁、总铁结合力、转铁蛋白基本正常、叶
酸、维生素Ｂ１２正常；直接抗人球蛋白试验阴性；骨髓穿刺细胞
学结果提示骨髓三系增生伴增生性贫血，巨核细胞减少。入院

后予患者补充铁、叶酸、维生素 Ｂ１２等治疗，ＲＢＣ计数波动在

１．９２～２．８２×１０９／Ｌ，Ｈｂ波动在６６．４～７８．７ｇ／Ｌ，ＰＬＴ计数波动
在６４～７４×１０９／Ｌ。入院当天予患者静脉补充浓氯化钠１５ｇ，复
查血钠升至１２４．９ｍｍｏｌ／Ｌ后每日静脉补充浓氯化钠８ｇ，３天后
复查血钠降至１１５．５ｍｍｏｌ／Ｌ，遂每日补充浓氯化钠１５～３０ｇ，复
查血钠仍为１２２ｍｍｏｌ／Ｌ，补钠效果欠佳。进一步完善检查：尿
电解质（２４ｈ尿）：尿钾４０．９ｍｍｏｌ／ｄ（５１．０～１０２．０ｍｍｏｌ／ｄ），尿
钠４８９．２ｍｍｏｌ／ｄ（１３０．０～２２０．０ｍｍｏｌ／ｄ），尿氯５５３．８ｍｍｏｌ／ｄ
（１７０．０～２１０．０ｍｍｏｌ／ｄ），２４ｈ尿量２５００ｍｌ。结合患者病史，完
善激素相关检查：醛固酮（卧位）：３１０．２ｐｇ／ｍｌ（３０～１６０ｐｇ／ｍｌ），
皮质醇（８∶００ａｍ）０．８７μｇ／ｄｌ（８．７０～２２．４０μｇ／ｄｌ），促肾上腺皮
质激素（８∶００ａｍ）１８．２９ｐｇ／ｍｌ（６．００～４０．００ｐｇ／ｍｌ），游离三碘
甲腺原氨酸１．８６ｐｍｏｌ／Ｌ（３．２１～６．５０ｐｍｏｌ／Ｌ），游离甲状腺素

２．７４ｐｍｏｌ／Ｌ（１０．２０～２１．８８ｐｍｏｌ／Ｌ），促甲状腺激素２．３２μＩＵ／ｍｌ
（０．３０～４．６０μＩＵ／ｍｌ），甲状腺自身抗体阴性；雌二醇０．１ｐｇ／ｍｌ
（２５．０～１０３．０ｐｇ／ｍｌ），睾酮０．１ｎｍｏｌ／Ｌ（０．１４～３．４０ｎｍｏｌ／Ｌ），促
黄体生成素４．４ＩＵ／Ｌ（２．０～３０．０ＩＵ／Ｌ），促卵泡生成素３．５ＩＵ／Ｌ
（５．０～２１．０ＩＵ／Ｌ），泌乳素０．１μｇ／ｍｌ（２．０～２５．０μｇ／ｍｌ）。甲
状腺超声及肾上腺 ＭＲＩ检查结果均正常；垂体 ＭＲＩ检查结果
提示空泡蝶鞍，垂体缩小。诊断为：席汉综合征，全血细胞减

少，低钠血症。于２０１７年８月３１日予以患者甲泼尼龙片４ｍｇ
口服，每日１次，左甲状腺素片１２．５μｇ口服，每日１次，重组人
促红细胞生成素１００００ＩＵ皮下注射，隔日１次。继续补充氯化
钠每日１５ｇ，２日后患者血钠正常，停止补钠。２０１７年９月８日
复查血常规：ＲＢＣ计数２．４３×１０１２／Ｌ，Ｈｂ７９．４ｇ／Ｌ，ＷＢＣ计数
８．１８×１０９／Ｌ，ＰＬＴ计数１０３×１０９／Ｌ，血钠正常。患者症状好转
出院，院外继续口服激素治疗（甲泼尼龙片每日早上４ｍｇ，下午
２ｍｇ，每日１次；左甲状腺素片２５μｇ，每日１次），１个月后门诊
复查血常规：ＲＢＣ计数２．７４×１０１２／Ｌ，血红蛋白９９．０ｇ／Ｌ，ＷＢＣ
计数４．９２×１０９／Ｌ，ＰＬＴ计数１３７×１０９／Ｌ，血钠正常。１年后复
查血常规、血钠均正常。

讨　　论
席汉综合征是指产后大出血所致的垂体缺血坏死，是除垂

体瘤及其治疗外引起腺垂体功能减退的又一大病因。发病机

制主要为产后大出血、低血压及垂体血管痉挛导致垂体缺血坏

死，垂体门脉系统侧枝循环不充分、蝶鞍狭小、妊娠期间垂体增

大、弥散性血管内凝血等也与疾病的发生有关，垂体坏死后继

发的自身免疫反应可能与疾病的缓慢进展有关［１］。其临床表

现复杂多样，除产后无泌乳、继发性闭经等典型表现外，少数情

况下可出现急性循环衰竭，严重低钠血症、低血糖或精神疾

病［２］。对于存在产后大出血病史的患者，同时测定垂体及靶腺

的激素水平大多可明确腺垂体功能减退的诊断，仅部分情况下

需行垂体激发试验。垂体ＭＲＩ有助于最终确诊席汉综合征，初
期组织坏死表现为长 Ｔ１、长 Ｔ２信号、增强无强化，晚期垂体前
叶结构缩小或消失。

席汉综合征患者可出现血液系统表现，其中贫血发生率最

高，为３０％ ～８７．２％之间，２０％的患者出现 ＷＢＣ计数减少，
９．２％的患者出现ＰＬＴ计数减少［３４］。全血细胞减少较为罕见，

目前仅有少量病例报道，其中包括９例患者，血细胞减少均为
轻中度，贫血为正细胞正色素性，网织红细胞下降（除１例不
详），骨髓穿刺细胞学检查结果示增生低下（除２例不详）［４５］。

席汉综合征引起全血细胞减少的机制尚未明确，多数患者

骨髓增生低下提示可能主要与血细胞生成受到抑制有关。甲
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状腺激素和糖皮质激素对 ＲＢＣ生成具有直接或间接效应。最
初研究发现甲状腺激素通过增加非 ＲＢＣ产生促红细胞生成素
（ＥＰＯ）促进ＲＢＣ生成［６］。Ｇｒｙｍｕｌａ等［７］首次证实造血干／祖细
胞可表达甲状腺激素受体，同时发现三碘甲腺原氨酸（Ｔ３）浓度
的升高和降低均会抑制红系爆裂型集落形成单位（ＢＦＵＥ）的
生长，非生理浓度的 Ｔ３还可诱导细胞凋亡，伴随抗凋亡基因

Ｂｃｌ２和ＢｃｌｘＬ下调，促凋亡基因 Ｂａｘ表达升高。Ｋａｗａ等［８］进

一步在甲减患者外周血ＣＤ３４阳性细胞的培养中观察到ＢＦＵＥ
生长受到抑制，然而甲状腺功能亢进症患者ＢＦＵＥ克隆潜能增
加，可能与甲状腺激素促进 ＥＰＯ生成等其他体内调节机制有
关。Ｆｌｙｇａｒｅ等［９］发现糖皮质激素也可刺激早期红系祖细胞的

自我更新，并增加终分化红系细胞的产生。Ｚｆｐ３６１２是一种
ＲＮＡ结合蛋白，在ＢＦＵＥ向红系分化的过程中通常表达下调，
Ｚｈａｎｇ等［１０］研究显示所有可刺激 ＢＦＵＥ自我更新的糖皮质激
素受体激动剂均可维持Ｚｆｐ３６１２表达，而敲除Ｚｆｐ３６ｌ２阻断了糖
皮质激素诱导的ＢＦＵＥ自我更新，可见 Ｚｆｐ３６１２可能是糖皮质
激素诱导ＢＦＵＥ自我更新的关键分子。Ｆａｌｃｈｉ等［１１］研究显示

ＣＤ１６９阳性巨噬细胞与原红细胞形成“红系造血岛”，建立相互
作用，通过加速从 Ｇ１到 Ｓ／Ｇ２／Ｍ的转变，缩短细胞周期的总长
度而有利于红系增殖。地塞米松除了可直接促进ＲＢＣ增殖外，
还通过激活巨噬细胞相互作用所需整合素ｆａｋ的表达及其上游
元件的表达，刺激巨噬细胞的成熟和细胞分裂支持活性，间接

刺激红系扩增［１１］。垂体及其靶腺激素对 ＷＢＣ和 ＰＬＴ生成的
效应目前尚未明确。Ｉｊａｚ等［１２］认为甲状腺激素可能通过调节

骨髓基质蛋白，如纤维连接蛋白增加巨核细胞数量，纤连蛋白

可通过与整合素α４β１相互作用影响巨核细胞成熟和ＰＬＴ的生
成。

虽然患者可出现多种靶激素水平的下降，但仅使用甲状腺

激素和糖皮质激素替代治疗可达临床治愈的效果。上述９例
患者均存在甲状腺轴、肾上腺轴及性腺轴受累，其中７例患者
仅接受了甲状腺激素和糖皮质激素替代治疗，２例同时接受了
性激素替代治疗，２０天～４个月内血象和骨髓象均恢复正常。

低钠血症是席汉综合征最常见的电解质紊乱症状之一，发

生于３３％～６９％的患者［２］。多种机制参与引起低钠血症。除

直接作用外，糖皮质激素缺乏和甲状腺功能减退均可通过增强

抗利尿激素的生成或释放间接引起低钠血症［１３１４］。其中糖皮

质激素缺乏发挥主要作用，通常甲状腺激素水平低下不太可能

导致低钠血症，除非严重甲状腺功能减退（促甲状腺激素 ＞
５００００μＩＵ／ｍｌ或出现黏液水肿）［１５］。

本例患者席汉综合征诊断明确，血液系统表现为全血细胞

减少，同时伴有低钠血症，激素替代治疗后电解质紊乱症状迅

速纠正，血常规逐渐恢复正常。全血细胞减少病因复杂，病种

繁多，除常见造血系统疾病外，多种非造血系统疾病也可引起，

席汉综合征可能是其罕见病因之一。对于临床上不明原因全血

细胞减少患者，尤其伴难治性低钠血症时，要考虑到这类疾病

可能。席汉综合征导致全血细胞减少的机制尚未明确，提高对

这类疾病的关注可以提高诊断率，有助于该病的进一步研究。
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·读者·作者·编者·

关于“黏”、“粘”的用法

黏：黏是指像糨糊或胶水等具有能使一个物体附在另一个物体上的性质，常作名词性词素。如黏土，黏性

（黏性土），黏米，黏膜，黏液，黏稠，黏度（动力或运动黏度），黏滞，黏着（黏着力，黏着系数），发黏，黏附，黏合（黏

合剂），黏结（黏结力），黏糊。

粘：粘是用黏的东西附在物体上或用黏的东西使物体连接起来，常作动词性词素。如粘连，粘贴，粘在一起，

不粘锅。
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