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垂体腺瘤是颅内常见的良性肿瘤，占颅内肿瘤

的 10%～15%［1］。肿瘤通过压迫周围正常组织可产

生视力下降、头痛等临床症状。垂体腺瘤可分为功

能 性 垂 体 腺 瘤（functional pituitary adenomas，FPAs）

（泌乳素腺瘤、促肾上腺皮质激素腺瘤、生长激素腺

瘤或甲状腺激素分泌腺瘤）和非功能性垂体腺瘤

（non-functional pituitary adenomas，NFPAs），这取决于

构成肿瘤的细胞类型［2］。FPAs 除可引起占位效应

外，由于其激素分泌高于正常水平，还可导致全身

效应［3］。手术治疗是目前最主要也是最有效的方

法［4］，但在经历手术后，部分患者可发生如脑脊液

漏、尿崩、感染、垂体功能减退、电解质紊乱等并发

症。其中，垂体功能减退是指一种或多种垂体激素

的缺乏，通常表现为慢性且终身的状况，需要长期

药物替代治疗［5］。

真性红细胞增多症（polycythemia vera， PV）是一

种以红细胞计数增加为特征的骨髓增殖性疾病，起

病隐袭，进展缓慢，可分为红细胞增多期及红细胞

增多后期（表现为肝脾肿大、脾亢和骨髓纤维化等）。

90% 的 PV 病 例中存 在 Janus 激酶 2（Janus kinase 2，

JAK2）基因突变［6-7］。PV 通常将导致血栓或出血，

最终可发展为骨髓纤维化或白血病。目前的研究显

示，垂体腺瘤和 PV 之间存在一定的关系，且大多数

的病例报告中肿瘤的类型为 FPAs［8］。本文报道 1 例

在术后第 17 年确诊为 PV 的 NFPA 患者。

临床资料  患 者 男，70 岁，主 因“头 痛 伴 左

眼视力下降 2 个月”于 2003 年入院。入院时垂体

相关激素水平均在正常范围内，MRI 和 CT 示鞍区

占位性病变（3.5 cm×3.0 cm）。见图 1。同年 6 月，

其接受了“经鼻显微镜下垂体腺瘤切除术”，术中

证实该患者存在垂体卒中，病理检查示肿瘤类型

为 NFPA；术后出现垂体功能下降，实验室检查示

促 卵 泡 激 素（follicle-stimulating hormone，FSH）为 

1.92 mIU/ml，雌二醇（estradiol，E2）为 0.01 pg/ml，孕

酮（progesterone，P4）为 0.01 ng/ml，睾酮（testosterone，

T）为 0.1 ng/ml，并给予激素替代治疗。2004 年，该

患者出现“头晕，恶心”等症状，当时这被认为是由

于术后激素低水平导致，随即将用药调整为“左旋

甲状腺素 50 μg/d，氢化可的松片 20 mg/d 和肌内注

射十一酸睾酮250 mg/月”。然而，在药物治疗过程中，

患者未遵医嘱规律用药并自行停药。2005年，患者

出现“下肢乏力、水肿，阴毛、腋毛稀少，性功能下

降”的症状和体征，实验室检查提示垂体激素水平

低下，并诊断为“继发性垂体前叶功能障碍”，给予

药物替代治疗后，症状得到缓解，并定期复查相关

激素水平。见图 2。2014 年，患者出现“头晕”症状，

·病例报告·

垂体腺瘤术后继发真性红细胞增多症一例报告

聂丁 李斌 程建华 赵澎 郭搏

100022 首都医科大学附属北京天坛医院神经外科（聂丁、赵澎）；100022 首都医科大学 
北京市神经外科研究所（李斌、程建华）；100039 北京，解放军总医院第二医学中心 国家

老年疾病临床研究中心血液科（郭搏）

通信作者：郭搏，Email：drguobo@163.com；赵澎，Email：zhaopeng@ccmu.edu.cn
DOI：10.3969/j.issn.1009-6574.2021.11.014

【关键词】  垂体腺瘤；  垂体前叶功能障碍；  真性红细胞增多症

A case report of polycythemia veritas secondary to pituitary adenoma surgery Nie Ding， Li Bin，  
Cheng Jianhua， Zhao Peng， Guo Bo
Department of Neurosurgery， Beijing Tiantan Hospital， Capital Medical University， Beijing 100022， China （Nie D， 
Zhao P）； Beijing Neurosurgical Institute， Capital Medical University， Beijing 100022， China （Li B， Cheng JH）； 
Department of Hematology， Second Medical Center of Chinese PLA General Hospital， National Clinical Research 
Center for Geriatric Diseases， Beijing 100039， China （Guo B）
Corresponding authors： Guo Bo，Email：drguobo@163.com；Zhao Peng，Email：zhaopeng@ccmu.edu.cn

【Key words】  Pituitary adenoma；  Hypophysial anterior lobe dysfunction；  Polycythemia vera



· 834 · 神经疾病与精神卫生 2021 年 11 月 20 日第 21 卷第 11 期  Journal of Neuroscience and Mental Health， November 20，2021，Vol.21，No.11

实验室检查示红细胞（red blood cell，RBC）计数为

5.578×1012/L，血红蛋白（hemoglobin，Hb）为 183 g/L，

白细胞（white blood cell，WBC）计数为 6.19×1010/L，

网织红细胞（reticulocyte，Ret）百分比为 1.853%，未

给予特殊治疗，并定期进行血液检查。见图 3、图 4。

2020 年复查示，RBC 为 6.02×1012/L，Hb 为 182 g/L，

红 细 胞 生 成 素（erythropoietin， EPO）为 3.92 mIU/ml

（正常范围：4.50～31.88 mIU/ml）；骨髓检查发现粒细

胞分化障碍，JAK2（V617F）基因突变。结合血常规

分析，诊断为PV，采取治疗性红细胞单采（therapeutic 

red cell apheresis， TRCA）治疗，收集红细胞悬液600 ml，

每周 3 次皮下注射干扰素 300 μg。目前，患者头晕

症状有所好转。在此期间，患者未出现脾肿大等症

状及体征。

讨论  垂体功能低下是垂体腺瘤术后常见的并

发症，其特点是单种或多种垂体激素的部分或完全

丧失［9］。本例患者在手术治疗后出现激素水平下降，

而垂体卒中可能也是影响激素水平的原因之一［10］。垂

体功能低下的存在通常意味着需要长期服药［11］。

虽然当时患者接受了药物治疗，但没有定期规律服

药。2 年后，由于内分泌的持续紊乱，患者出现了

相应的临床症状，在被诊断为“继发性垂体前叶功

能障碍”后，接受了长期的激素替代治疗，症状得到

缓解。值得注意的是，该患者为老年男性，术后睾丸

激素水平下降，长期接受十一酸睾酮替代治疗，而睾

酮治疗的一个常见不良反应即是红细胞增多症［12］。

研究显示，在接受雄激素治疗的老年患者中，红细

胞增多更为常见［13-14］。与此同时，糖皮质激素也被

用作本例患者激素替代治疗的一部分。研究人员发

现，长期使用糖皮质激素会导致红细胞增多［15］。正

是由于这些原因，患者在 2014 年出现了 RBC 和 Hb

水平增高，但当时并没有诊断为 PV。在一项超过

27 000 例患者的研究中，研究人员发现雌激素的应

用可以降低 PV 的患病风险［16］。Wirth 等［17］报道了

雌激素用于治疗 PV 的病例。本例患者在经历肿瘤

切除后，雌激素水平长期处于低水平，这可能是影

响该患者 PV 发展的一个因素。此外，患者的下丘

脑 - 垂体 - 肾上腺（HPA）轴功能在整个病程中也异

常。一方面，PV 患者 JAK2（V617F）突变可增加皮质

醇分泌［18］；另一方面，文献中也报道了少数伴有 PV

的肾上腺功能不全病例，说明肾上腺激素水平异常

与PV存在密切的关系［19-20］。PV是一种克隆性疾病，

是主要的骨髓增生性疾病之一，是红细胞增多症最

常见的主要原因［21］。近 95% 的 PV 病例中，存在酪

氨酸激酶 JAK2（V617F）第 14 外显子的获得性突变，

即该蛋白 617 位缬氨酸被苯丙氨酸所取代，突变的

JAK2 与促红细胞生成素受体、血小板生成素受体和

粒细胞集落刺激因子受体以及其他受体结合，最终

激活各种信号通路，导致受影响的细胞增殖［22］。

目前，PV、垂体腺瘤与垂体前叶功能障碍三者

之间的关系尚不明确，需要更多的临床证据予以证

实。笔者认为，本例患者存在的垂体腺瘤卒中以及

注：A 3.5 cm×3.0 cm 鞍区占位，MRI 冠状位；B 3.5 cm×3.0 cm 鞍区占位，矢状位；C 3.5 cm×3.0 cm 鞍区占位，轴位平扫；D 肿瘤内可见长 T2 信号；E 轴位 CT 影像

图1  垂体腺瘤患者头部 MRI 及 CT 影像
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术后出现的垂体功能低下引起了全身激素变化，并

在长期接受雄激素及糖皮质激素替代治疗后首先引

起 RBC 和 Hb 水平升高，随后由于雌激素的长期缺

乏促进了疾病的发展，最终在多因素的作用下引起

PV 的发生。根据本研究报道，临床医师在应用激素

替代治疗垂体腺瘤术后引起的激素水平降低时，应

结合血常规检查关注患者血象的变化，并合理调整

治疗方案。对于在治疗过程中存在红细胞增多的患

    注：A 泌乳素（PRL）水平；B 雌二醉（E2）水平；C 促肾上腺激素（ACTH）水平；D 促卵泡激素（FSH）水平；E 孕酮（P4）水平；F 睾酮（T）水平；G 黄体生成素（LH）水

平；H 促甲状腺激素（TSH）、血清游离三碘甲腺原氨酸（FT3）及血清游离甲状腺素（FT4）水平；指标正常值为，PRL 1.39～24.20 ng/ml，E2 20.0～508.00 pg/ml，ACTH ＜ 

46 pg/ml，TSH 2.0～138.0 mIU/ml，P4 0.10～1.00 ng/ml，T 3.0～10.0 ng/ml，LH 0.40～105.00 mIU/ml，TSH 0.34～5.60 mU/L，FT3 3.67～10.43 pmol/L，FT4 7.5～21.l pmol/L

图2  垂体腺瘤术后继发红细胞增多症患者激素水平变化（2003— 2020 年）

注：A 红细胞计数（RBC）变化；B 血红蛋白（Hb）变化；正常值为，RBC （4.0～5.5）×1012/L，Hb 130～170 g/L

图3  垂体腺瘤术后继发红细胞增多症患者红细胞和血红蛋白的变化（2003— 2020 年）
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者，有必要区分 PV 和继发性红细胞增多症，以避免

诊断或治疗不及时导致的不良后果。
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注：A 白细胞（WBC）计数变化；B 网织红细胞（Ret）变化；正常值为，WBC （4.0～10.0）×1012/L，Ret 0.40%～1.20%

图4  垂体腺瘤术后继发红细胞增多症患者白细胞和网织红细胞的变化（2003— 2020 年）


