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轻链沉积病属于浆细胞病的一种，临床表现复杂，

可表现为骨骼破坏、贫血、肾功能损害及多器官浸润，早

期诊断困难，漏诊、误诊率高，现将近年来南京军区南京

总医院心脏内科干部病区收治的，以慢性心功能不全为首

发表现的轻链沉积病1例报告如下。 

1  临床资料 

1.1  一般资料 

患者，男，67岁，因“双下肢水肿2年，活动后胸闷

憋喘1年加重6d”于2010年4月1日入住南京军区南京总医

院心内科干部病区。2008年患者无明显诱因开始出现双下

肢轻度水肿，于当地医院检查心电图、冠状动脉造影未见

明显阳性表现，诊断为“心功能不全”，给予对症治疗。

2009年患者自觉出现活动后胸闷憋喘，冠状动脉造影仍无

明显异常，心脏超声提示，“左心室肥厚、三尖瓣返流、

主动脉瓣返流、肺动脉高压”，诊断同前，仅予以对症治

疗。患者出院后曾出现一过性意识丧失，伴胸闷感，数分

钟后自行苏醒，当地查头颅MRI未见明显异常。因原因不

明的心功能不全，最初诊断为“肥厚型心肌病”。2010年3

月患者出现胸闷、气促加重，并有呼吸困难，夜间睡眠时

不能平卧，双下肢水肿逐渐加重，急诊入院。查体：血压

130/70mmHg（1mmHg＝0.133kPa），精神萎靡，面色晦

暗，口唇轻度紫绀，两肺呼吸音低，可闻及湿啰音，心率

101次/min，律齐，无杂音。双下肢中度凹陷性水肿。 

1.2  入院后检查及诊断 

入院后实验室检查，血常规：白细胞总数6.7×109/L，

血红蛋白 126g/L，血小板计数 216×109/L。血清尿素

6.1mmol/L，肌酐69µmol/L，淀粉酶1035U/L，脑利钠肽

前体4138pmol/L。尿常规正常。影像学检查：心脏超声示，

射血分数53%，左房、右房增大，室间隔厚度14mm，中

等量心包积液，左室舒张功能减退，肺动脉高压。X平片

示：（1）双侧胸腔积液，右侧为著；（2）心影增大。行

骨髓穿刺示，成熟浆细胞3.5%。患者腹部皮下脂肪组织

活检、直肠粘膜活检均示，刚果红（-）。胸水送检后提

示，（胸水）CA125: 1598.80 IU/ml，IgA 0.964g/L，IgE 67.2 

IU/ml，IgG 5.380g/L。蛋白电泳出现单克隆免疫球蛋白峰。

2010年4月11日，血游离κ轻链8.8mg/L，λ轻链1365.8mg/L

（κ/λ比值0.006）， 尿游离κ轻链 87.47mg/L，λ轻链127.3 

mg/L（κ/λ比值0.69）。 

入院后1个月患者确诊为“轻链沉积病（λ轻链型）、

原发性系统淀粉样变性、肥厚型心肌病（继发性）、慢性

心功能不全（心功能Ⅲ-Ⅳ级）”。 

1.3  治疗经过 

入院后给予营养心肌、强心、利尿、改善心肌重构

等治疗。抽胸水2次。明确诊断后行8次化疗， 具体方案

为MD方案[（美法仑 4mg，3次/d，d1～4）+（地塞米松20mg，

1次/d，d1～4）]，患者第2次化疗结束后出现频繁室性早搏，

给予倍他乐克、胺碘酮等药物控制。2010年11月15日化疗

后出现带状疱疹，给予抗病毒、增强免疫力等治疗后好转。

2011年2月4日化疗后出现病毒性感冒，予以积极治疗后好

转；化疗期间主要以口服药控制早搏、利尿、改善心功能。

化疗疗程结束后，血轻链λ较前明显下降，淀粉酶下降至

正常，但心脏超声示心脏形态学改善不明显，双侧胸腔积

液量较前无减少。肝肾功能、电解质、心肌酶谱无特殊改

变。患者2011年3月18日晚坐位看电视时突感头晕，急诊

查头颅示左侧基底节腔隙性脑梗塞，给予改善脑血管微循

环后好转。2011年6月9日患者再次出现病毒性感冒，治疗

后好转。近1年患者未行化疗，生命体征尚平稳，心率维

持在80～100次/min之间，24h尿量1300～1600ml。但顽固

性低血压，血压多波动在85～95/50～60mmHg之间，且

心功能改善不明显，进行性加重，需长时间吸氧，稍活动

后即感胸闷、气促，为保证尿量，利尿剂用量逐渐增加。

复查血游离轻链均在正常范围。 

2  讨  论 

轻链沉积病是一种浆细胞异常增生性疾病，年发病

率为0.8/10万。是由于异常的浆细胞产生过多的轻链，而

重链的合成相应减少，过多游离的轻链片段在血清或尿液

中大量出现称为轻链病，一旦免疫球蛋白轻链在全身组织

中沉积，引起相应的临床表现，即为轻链沉积病，约2/3
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患者合并多发性骨髓瘤，在组织中沉积的轻链类型与骨髓

中异常浆细胞产生相一致。 

2.1  临床特点分析 

轻链沉积病临床表现多样、无特异性，与轻链沉积

的部位和受累器官受损的程度有关。常见受累器官为心、

肾、肝、皮肤、骨髓及周围神经。该患者有如下临床特点：

（1）以下肢轻度水肿为早期表现，并以逐渐加重的活动

后憋气、顽固性低血压为主要表现；（2）心脏超声示心

肌肥大，有心力衰竭、早搏的异常表现，脑利钠肽前体明

显升高；（3）皮下脂肪组织活检、直肠活检均示：刚果

红（-）；（4）患者经过8次MP方案化疗，从发病至今

已有4年，现生命体征稳定，肝肾始终未受累及，肝功能

指标及肾功能指标均正常；（5）心肌肥大无法纠正，顽

固性低血压不能缓解；（6）出现过一次腔隙性脑梗塞，但

无明显脑梗塞后遗症；（7）胰腺受侵犯国内罕见报道[1]，

该患者血淀粉酶明显升高。 

2.2  诊断依据及延迟诊断的原因 

该患者诊断依据：（1）老年男性；（2）多系统损

害：继发性肥厚型心肌病、慢性心功能不全、胸腔积液、

心包积液、胰酶升高；（3）血尿游离λ轻链明显升高；（4）

蛋白电泳出现单克隆免疫球蛋白峰。延迟诊断的原因为： 

（1）专科思维的局限，患者入院前2年就诊于多家三甲医

院，均诊断为“肥厚型心肌病”；（2）仅按照心功能不

全进行利尿治疗，未结合胸腔积液、心包积液、淀粉酶升

高等多系统损害进一步思考；（3）外院因条件限制，未

能进行血尿游离轻链的检测。 

2.3  血尿游离轻链的检测有助于早期确诊 

本周氏蛋白又称为尿游离轻链，它是人类发现的第

一个肿瘤标记物，距今超过150多年的历史，对人类认识

浆细胞病具有划时代的意义。随后又发明了血清蛋白电泳

技术和免疫固定电泳技术，但临床使用繁琐、敏感性不够

满意，且不能定量。近年来，一种高度敏感、定量、快速

自动的血尿游离轻链免疫比浊检测法在临床上得到应用

和发展[2]，尤其是对只分泌轻链型的单克隆浆细胞病的早

期诊断、鉴别诊断、病情监测、预后等方面具有不可替代

的优势。 

2.4  轻链沉积病伴心血管损害的原因分析 

轻链沉积病患者出现心血管损害的原因可能为：（1）

轻链沉积于血管壁，导致血管的顺应性下降，血压升高或

降低；（2）轻链沉积于心肌，导致心肌淀粉样变性，心

肌肥厚，心脏舒张及收缩功能下降；（3）轻链导致管型

肾病和肾淀粉样变性，甚至急性肾衰竭，晚期出现慢性肾

功能不全，导致水钠潴留；（4）心脏的内分泌激素水平

明显升高，如脑利钠肽及脑利钠肽前体等；（5）进行性

贫血导致心率加快，加重心肌缺血；（6）血中轻链升高，

可使血液粘滞性过高，引起血流缓慢、组织淤血和缺氧，

尤其老年患者易导致冠状动脉供血不足；（7）正常多克

隆免疫球蛋白减少，免疫力低下容易诱发感染，感染后各

种毒素可加重心肌损害；（8）淀粉样变可损害心脏传导

系统，导致早搏、房颤等多种心律失常；（9）轻链可侵

犯心包、胸膜导致心包积液、胸腔积液，影响血液回流及

心脏舒张功能。以上诸因素均可导致或加重慢性心功能不

全，甚至急性左心衰、肺水肿。 

2.5  积极的治疗可减轻症状和延长患者生存期 

本病不可治愈，预后不佳，累及心肌并出现心力衰

竭者，多数于1年内死亡。但本病一般对化疗敏感，患者

采用联合化疗后症状迅速缓解，血尿轻链浓度迅速下降，

生存期明显延长。该患者经过8次的MP方案化疗，从发病

至今已有4年，现生命体征稳定，不但轻链下降至正常范

围，升高的胰酶在第2次化疗后恢复正常，肝肾始终未受

累及，肝功能指标及肾功能指标均正常。 

3  总  结 

对于老年人群的不明原因顽固性高血压 [3]、顽固性

低血压、肥厚型心肌病、急性或慢性心功能不全、急性胰

腺炎、进行性贫血、肾功能不全和多器官损害患者，心血

管专科医师要集思广益，须排除轻链沉积病，及早行血尿

游离轻链检测，尽早明确诊断，确诊后应结合个体情况，

积极联合化疗可迅速减轻患者症状和血尿轻链水平，减轻

轻链对组织器官的浸润，延长患者生存期。 
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