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　　病例１，女，６７岁，因“恶心、呕吐１个月”首诊于我院消化
内科。患者于１个月前因受凉感冒后出现恶心、呕吐，呕吐物
为胃内容物，伴全身乏力，精神状态差，病程中有咳嗽、咳痰、偶

有胸闷、胸痛，无腹痛、腹泻，当地诊所予以输液治疗后未见明

显好转，遂转诊至我院。入院后完善胃镜检查未见明显异常，

查血钠１１０．３ｍｍｏｌ／Ｌ，血氯９１．４１ｍｍｏｌ／Ｌ，提示严重低钠血症，
反复予以静脉补钠后，患者低钠血症不能纠正，遂请内分泌科

会诊后转入我科。既往史：患者２７岁时有产后大出血病史，产
后无泌乳，其后逐渐出现闭经、体毛及头发逐渐脱落、记忆力减

退、反应迟钝，当时未引起重视。患者５０岁时因高热不退，完
善相关检查考虑“席汉综合征”，予以泼尼松和左甲状腺素替代

治疗，３年前患者自行停用上述药物后多次出现恶心、呕吐等症
状。既往有高血压病和冠心病病史，否认头颅外伤、手术及放

疗等病史。体格检查：生命体征平稳，神情淡漠，交流困难，眉

毛稀疏，无腋毛和阴毛，心、肺、腹体格检查均未见异常，双下肢

无水肿。辅助检查：生长激素＜０．０５ｎｇ／ｍｌ（括号内为正常参考
值范围，以下相同，１．００～８．００ｎｇ／ｍｌ）；泌乳素１．３１ｎｇ／ｍｌ（５．１８～
２６．５３ｎｇ／ｍｌ）；甲状腺功能：促甲状腺激素（ＴＳＨ）０．９１１ｍＩＵ／Ｌ
（０．３５０～４．９４０ｍＩＵ／Ｌ），游离甲状腺素（ＦＴ４）＜５．１５ｐｍｏｌ／Ｌ
（９．０１～１９．０５ｐｍｏｌ／Ｌ），游离三碘甲腺原氨酸（ＦＴ３）１．９２ｐｍｏｌ／Ｌ
（２．６３～５．７０ｐｍｏｌ／Ｌ），甲状腺球蛋白抗体及甲状腺过氧化物酶
抗体阴性，提示中枢性甲状腺功能减退（简称甲减）；血清皮质

醇早晨８时５７．１２ｎｍｏｌ／Ｌ（１１０．００～５５０．００ｎｍｏｌ／Ｌ）、下午４时
３６．７２ｎｍｏｌ／Ｌ（８０．００～４８０．００ｎｍｏｌ／Ｌ）、午夜１２时２０．２３ｎｍｏｌ／Ｌ
（５０．００～３４０．００ｎｍｏｌ／Ｌ）；血清促肾上腺皮质激素早晨 ８时
０．８５ｐｍｏｌ／Ｌ（１．００～１１．００ｐｍｏｌ／Ｌ）、下午４时０．３２ｐｍｏｌ／Ｌ（０．６５～
７．１５ｐｍｏｌ／Ｌ）、午夜１２时＜０．２５ｐｍｏｌ／Ｌ（０．３０～２．２５ｐｍｏｌ／Ｌ），
提示继发性肾上腺皮质功能减退；性激素：血清卵泡刺激素

７．８４ｍＩＵ／ｍｌ（２６．７３～１３３．４１ｍＩＵ／ｍｌ），血清黄体生成素２．６８ｍＩＵ／ｍｌ
（５．１６～６１．８９ｍＩＵ／ｍｌ）、血清雌二醇＜１０ｐｇ／ｍｌ（２５～５５ｐｇ／ｍｌ）、
血清孕酮＜０．１０ｎｇ／ｍｌ（０．１０～０．３６ｎｇ／ｍｌ），提示继发性性腺功
能减退。垂体ＭＲＩ平扫结果示：垂体腺萎缩，空泡蝶鞍。结合
既往病史、临床表现及内分泌检查结果，诊断考虑：１．席汉综合
征 垂体危象；２．重度低钠血症；３．原发性高血压病３级 很高

危；４．冠心病。予以静脉滴注氢化可的松２００ｍｇ／ｄ（起始剂量）
并逐渐减量为５０ｍｇ／ｄ，病情平稳后改为口服泼尼松７．５ｍｇ／ｄ、
左甲状腺素５０μｇ／ｄ，同时予以降压、冠心病二级预防等治疗后
患者恶心、呕吐症状缓解，精神状态较前明显好转，复查血钠为

１３８．０ｍｍｏｌ／Ｌ。
病例２，女，６３岁。因“心悸、气喘１个月，加重３天”入院 。

患者于１个月前无明显诱因出现心悸、活动后气喘，无咳嗽、咳
痰、发热等，未予重视。３天前患者感冒后气喘明显加重，安静
时即有气喘，伴咳嗽、咳痰，遂来我院急诊科就诊。查心电图结

果示：缺血性ＳＴＴ改变；胸部 ＣＴ检查提示：双肺感染性病变，
心包积液，少量胸腔积液；心脏超声检查示：左室后壁３ｃｍ、右
室前壁２ｃｍ，心包积液，余未见明显异常；以“心包积液待查”收
住于我院心血管内科。入院后以心包积液为线索，完善结核抗

体、风湿全套、自身免疫全套、肿瘤标志物等检查结果均未见异

常，抽取心包积液检查结核杆菌涂片、肿瘤细胞及细菌培养结

果均为阴性，甲状腺功能：ＴＳＨ０．８６１ｍＩＵ／Ｌ，ＦＴ４＜５．１５ｐｍｏｌ／Ｌ，
ＦＴ３＜１．５４ｐｍｏｌ／Ｌ，甲状腺球蛋白抗体及甲状腺过氧化物酶抗
体阴性，提示中枢性甲减。心包积液考虑与甲减有关，请内分

泌科会诊后转入我科继续诊疗。既往史：患者孕２产２，３０岁生
二孩时产后大出血，出现休克、昏迷１周，积极抢救后好转。产
后无泌乳，其后逐渐出现闭经，阴毛、腋毛逐渐脱落，智力及记

忆力逐渐减退，皮肤干燥且易脱屑，病程中反复因高热及昏迷

住院治疗，但均未明确病因。既往否认冠心病、高血压、头颅外

伤及放疗等病史。入院体格检查：生命体征平稳，神志清楚，精

神欠佳，全身皮肤干燥易脱屑，眉毛稍稀疏，无腋毛和阴毛，乳晕

颜色变浅，心音稍低顿、律齐、各瓣膜听诊区未闻及病理性杂音，

双下肺散在湿音，腹部体格检查未见异常，双下肢轻度非凹陷

性水肿。辅助检查：生长激素＜０．０５ｎｇ／ｍｌ；泌乳素０．７７ｎｇ／ｍｌ；
血清皮质醇早晨８时８．０４ｎｍｏｌ／Ｌ、下午４时 ＜１０ｎｍｏｌ／Ｌ、午夜
１２时＜１０ｎｍｏｌ／Ｌ；血清促肾上腺皮质激素早晨８时０．７２ｐｍｏｌ／Ｌ、
下午４时＜０．２５ｐｍｏｌ／Ｌ、午夜１２时＜０．２５ｐｍｏｌ／Ｌ，提示继发性
肾上腺皮质功能减退；性激素：血清卵泡刺激素１．２８ｍＩＵ／ｍｌ、
血清黄体生成素１．３０ｍＩＵ／ｍｌ、血清雌二醇 ＜１０ｐｇ／ｍｌ、血清孕
酮＜０．１ｎｇ／ｍｌ，提示继发性性腺功能减退。患者入院时血钠
１２７ｍｍｏｌ／Ｌ、血氯 ８９．７ｍｍｏｌ／Ｌ。垂体 ＭＲＩ平扫提示：空泡蝶
鞍，腺垂体未见明显显影。转入内分泌科当天，患者出现意识

障碍、呈浅昏迷，浅慢呼吸，血压 ８０／５０ｍｍＨｇ，血气分析：ｐＨ
７．１９，ＰａＣＯ２８４ｍｍＨｇ，ＰａＯ２６４ｍｍＨｇ，ＨＣＯ３３２．０ｍｍｏｌ／Ｌ，碱剩
余（ＢＥ）３．９ｍｍｏｌ／Ｌ。考虑席汉综合征，垂体危象，呼吸衰竭，

·１１３·临床内科杂志２０２０年４月第３７卷第４期　ＪＣｌｉｎＩｎｔｅｒｎＭｅｄ，Ａｐｒｉｌ２０２０，Ｖｏｌ．３７，Ｎｏ．４



呼吸性酸中毒。转入ＩＣＵ予以无创呼吸机辅助通气、静脉滴注
氢化可的松３００ｍｇ／ｄ（起始剂量）并逐渐减量至５０ｍｇ／ｄ、抗感
染及其他对症支持治疗后患者神志逐渐清醒、呼吸机脱机；后

改为口服泼尼松７．５ｍｇ／ｄ治疗５天后加用左甲状腺素２５μｇ／ｄ
替代治疗，患者心悸、气喘症状好转、精神状态好转、复查血气、

电解质均正常后出院。出院后患者门诊复查心脏超声未见确

切心包积液。

讨　　论
席汉综合征是产后大出血引起的垂体缺血坏死导致一系

列部分腺体功能减退或全腺体功能减退的症状群［１］，其发病机

制主要与腺垂体的血液供应特点及产妇出血的特殊生理情况

有关，腺垂体的血液供应主要是垂体门静脉系统，因此易受到

血压下降的影响，而妊娠期妇女的垂体呈生理性增生肥大，所

需的血供也相应增加，产后大出血致循环衰竭时，极易发生缺

血性坏死及纤维化［２］。随着医疗技术的进步及产科护理水平

的优化，席汉综合征的发病率和患病率均有所下降，但由于其

临床表现缺乏特异性，不易察觉，易漏诊、误诊，一旦急性发病，

多数患者以垂体危象就诊，如抢救不及时，随时可能面临死亡，

应当引起临床医生的重视。

席汉综合征患者具有病程长、临床表现隐匿、症状复杂多

样且缺乏特异性等特点，这与垂体受损部位和程度、各种激素

减退的程度及速度密切相关。当患者的腺垂体坏死５０％时开
始出现临床症状，坏死７５％时症状明显，９５％时症状严重［３］。在

严重产后大出血患者中，有３３％的患者出现不同程度腺垂体功
能减退［４］，可表现为某一种激素或多种激素的缺乏，９０％～１００％
的患者可出现生长激素和泌乳素的缺乏，而性激素、甲状腺激

素及糖皮质激素缺乏的比例也高达５０％以上［５６］。其临床症状

主要表现为产后无泌乳、闭经、眉毛稀疏、腋毛、阴毛脱落、皮肤

干燥、脱发、全身乏力、精神状态差等，此外部分患者在受到感

染、手术等应激状态下可出现高热、低血糖症、恶心、呕吐及昏

迷等垂体危象症候群。本文两例患者均有产后大出血病史，其

后出现产后无泌乳、闭经，病程较长，且有性腺、甲状腺、肾上腺

等靶器官受累的临床表现，垂体靶腺轴激素的检查提示靶器官
功能均有不同程度减退，垂体ＭＲＩ检查显示垂体萎缩和继发性
空泡蝶鞍，均以垂体危象就诊，而首诊科室均不是内分泌科。

２例患者此次发病的临床表现有所不同，第１例患者因严重低
钠血症引起的恶心、呕吐首诊于消化内科，且低钠血症反复、不

易纠正时才考虑请内分泌科会诊，当时并未追问病史。既往研

究表明，腺垂体功能减退症患者出现低钠血症的比例高达

５８％［７］，提示席汉综合征的患者一旦累及垂体肾上腺轴，出现
低钠血症的可能性很大，因此，在临床上遇到反复低钠血症的

患者，需想到该病的可能并追问患者病史。第２例患者因心包
积液就诊，但病程中由于未及时识别出此病导致最后出现粘液

性水肿昏迷，险些危及生命。席汉综合征患者以心包积液为首

诊表现的较少见，但既往也有报道席汉综合征的患者以垂体危

象合并心包积液就诊，推测心包积液可能与甲减引起的粘液性

水肿有关［８］。因此，临床上遇到患者因心包积液就诊不能明确

诊断病因时需考虑本病，且需早期识别并积极治疗，否则出现

垂体危象后随时可能危及生命。

由于席汉综合征患者的临床症状复杂且不典型，使临床医

生特别是基层医生诊断难度较大，诊断延迟、漏诊、误诊的情况

较严重。国内一项纳入１１９例席汉综合征患者的研究表明，这
些患者平均诊断年限为１８．１年［９］，另外土耳其的一项报道显

示，席汉综合征患者的平均诊断年限为１９．７年［１０］。本文中两

例患者被明确诊断的时间分别为产后１５年、３３年，其中第１例
患者在明确诊断后却自行停药，出现严重低钠血症，而第２例
患者在病程中反复出现高热、昏迷等，均未被确诊，可见席汉综

合征患者延误诊断非常严重。且一旦延迟诊断，患者可能在就

诊时即为垂体危象状态，危害极大，故早期从病史及临床表现

中识别出本病很重要，同时应完善内分泌检查评估垂体功能，

一旦诊断明确，对患者的长期用药指导治疗非常重要。

席汉综合征的治疗以靶腺激素替代治疗为主，当合并多种

靶腺激素缺乏及垂体危象时应先补充糖皮质激素，后补充甲状

腺激素及根据需求决定是否补充性激素，且在遇到感染、应激

等情况下糖皮质激素应酌情加量，病程中不应随意停药，并规

律随访。

综上所述，尽管席汉综合征的发病率在下降，但由于患者

病程长、起病隐匿、临床表现复杂且不典型，误诊、漏诊及延迟

诊断现象普遍。临床医生应熟练掌握席汉综合征的疾病特点，

在接诊患者尤其是中老年女性患者时，要详细询问生育史并进

行体格检查，当出现不明原因的低钠血症、心包积液甚至昏迷

时需考虑本病，一旦诊断明确，需积极治疗，规律随访，不得随

意停药，避免发生垂体危象而危及生命。
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