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韦 格 内 氏 肉 芽 肿
山 东省立 医院

副主任医师
:

病人为韦格内氏肉芽肿
。

本病较

少见
,

临床医生不熟悉
,

易延误诊治
。

希望通过讨

论
,

对本病的诊治有进一步认识
。

现请主管医师报

告病历
。

主管医师
:

病人女
,

31 岁
。

一年前出现不明原

因的鼻塞
,

且逐渐加重
。

以后发生鼻腔粘膜溃烂
、

流鼻涕
。

当地医院给予青霉素治疗后症状减轻
,

但

经常反复
。

3 个月前左眼内眠处皮肤生一小疮
,

作

痒
,

搔抓后发生感染
,

致左眼上下眼睑浮肿
,

眼睁

不开
。

眼部有多量无色分泌物
,

不痛
。

经肌注青霉

素
、

链霉素
,

氯霉素液滴眼及紫草油细纱布外敷等治

疗无好转
,

并出现头痛
、

失语和短暂意识丧失
。

于住

院前 7 ~ 8 天在当地医院行眼睑局部皮肤活检后
,

体温持续升高
,

头痛加重
,

并出现咳嗽
,

咳少量白

痰
,

活动后气短
,

经多种抗生素治疗病情无改善
。

当地医院诊为左睑部恶性肿瘤转来本院
。

查体
:

体温 4 0
“

C
,

脉搏 1 3 2 / 分
,

血压 1 0 0 / 7 0
。

发烧面容
,

神志清
,

发育营养中等
。

颈稍抵抗
。

巩

膜无黄染
,

左眼睑皮肤红肿
,

原活检部位处有 1
.

5

x 1
.

2厘米的溃疡
。

溃疡边缘呈穿凿状
,

表面附有不

易剥脱的假膜
,

球结合膜充血
。

左眼内毗及左耳前

皮肤肿胀如核桃大
,

红硬
,

无明显触痛
。

口腔无异

常
。

左乳房内右下方有一小枣大结节
,

活动
,

无触

痛
。

两肺呼吸音粗糙
,

左狮 前 I第 2
、

3 肋间可 闻

及管呼吸音增强
,

左肺底有水泡音
。

四肢腿反射增

强
,

左稍强于右
,

左侧握力差
。

神经系统检查 (一 )

其余无异常
。

辅助检查
:

白细胞 2
,

3 0 0 ,

中性 54 %
,

淋巴 40 %
,

嗜酸 2 %
,

单核 4 %
。

尿蛋白 ( + )
,

红
、

白细胞

少许
。

眼分泌物细菌培养为金黄色葡萄球菌
,

左眼

睑部皮肤活检为炎症
。

骨髓穿刺涂片检 查 呈 感 染

像
,

为类白血病反应
。

初诊为鼻窦炎
、

左眼周围皮

肤感染
、

败血症
。

入院后
,

病人体温持续在 4 0
.

3 ~ 40
.

5
O

C
,

神志

清
,

食欲逐渐减退
。

复查白细胞 1
,

3 5。 ,

血 细 菌培

养阴性
。

尿蛋白 ( 十 )
,

红
、

白细胞少许
。

胸部 X

线拍片示右下肺
、

左肺前第 2
、

3 肋间均有密度增

高的小片状阴影
,

两肋腼角模糊
,

心影正常
,

印象

为肺内炎症并胸膜炎
。

经用庆大霉素
、

利血生
、

鳖

肝醇
、

强的松
、

百尔定及 A P C等治疗
,

病 人 体温

不降
,

且憋气
、

咳嗽加重
,

肺内水泡音增多
,

侧卧

位时可触及脾脏
。

3 周后复查胸片
,

示在原有肺野

病变的 基础上 又 出 现双肺散在结节状阴影
,

左肋

隔角呈少量积液征
,

印象为转移性肺癌并左侧胸腔

陶仲为

积液
。

副鼻窦 X线摄片示两侧上领窦
、

筛窦及额窦

气化良好
,

密度正常
,

无骨质破坏及增生
,

眼眶正

常
。

眼睑部皮肤活检两次
,

先后诊断均为致死性中
线肉芽肿

。

两次行左耳前皮肤硬块及左乳房结节穿

刺涂片
,

均未找到癌细胞
。

经眼科
、

皮肤科及内科

共同会诊
,

诊断为韦格内氏肉芽肿
。

除继续给予抗

生素
、

利血生
、

登肝醇治疗外
,

并增加强的松用量
。

同时给予环磷酞胺
、

抗癌片及眼部放疗
。

此后体温

降到 38
口

C左右
,

持续 2 个多月病情较稳定
。

但病人

饮食欠佳
,

体质明显衰弱
,

眼面部病变及肺部病变

无明显改变
。

从病人的整个病情看
,

符合韦格内氏

肉芽肿累及肺
。

韦格内氏肉芽肿病变可累及全身
,

初发症状多

见于上呼吸道
,

常见为治疗 不 好 的 鼻炎
,

余主要

病变在肺和肾
。

肺受累表现为气短
、

咳嗽
、

胸部不

适
、

胸痛或咯血
,

胸部 X线片示肺浸润
·

和 胸膜 炎

等
。

肾受累罕有临床症状
,

常表现为蛋 白尿及尿中

红
、

白细胞增多
,

严重者有肾功能减退
。

此外
,

尚

有乏力
、

体重下降
、

食欲减少
、

发 烧
、

皮 肤 病 变

(包块
、

溃疡
、

皮疹 )
、

关节痛
、

头痛
、

语言障碍
、

嗅觉及听力障碍等全身症状
。

根据本病人的病情及

皮肤活检
,

可确诊为韦格内氏肉芽肿
。

总医院医师
:

韦格内氏肉芽肿的典型胸部X线

片征象为双肺广泛分布的密度较高
、

边缘清楚
、

大

小不一的圆形结节
。

据报道
,

1 / 3 ~ 1 / 2 的病例

X 线可出现空洞
,

其壁厚及内壁不规则
,

随着病 情

的好转空洞可愈合
、

消失
。

另外
,

还可有不同程度

的肺实质炎症
,

有时可侵及全肺叶
。

胸腔渗液也较

常见
。

本例胸片示双肺散在大小不等的结节和小片

状阴影
,

左侧胸腔有少量积液
,

似转移癌和肺实质

炎症
,

除无空洞外
, X线征象较典型

。

目前肺功能

测定广泛用于临床
,

不知胸部 X线检查和肺功能测

定是否相关?

副主任医师
:

肺功能测定结呆和韦格内氏肉芽

肿累及呼吸道时的部位及严重程度有关
。

F a u ic 报

告 85 例韦格内氏肉芽肿
,

其中 80 例累及上
、

下呼吸

道或肺
。

主要肺部病变为双侧多发性
、

实质性结节
,

或有浸润
、

空洞
,

约 20 %伴有胸腔渗液
,

约 15 %侵

及气管及支气管内
,

上述病变经肺功能测定则可出

现呼吸道气流阻塞性通气障碍和肺限制性 通 气 障

碍 (部分病人可并有弥散功能障;碍 )
。

R os e n b e r g

对 22 例韦格内氏肉芽肿的肺功能和 X 线检查进行了

对照
,

结果 X线胸片示局部肺浸润者 36 %
,

其肺功

能变化为
:

肺总址占正常预计放的72 %
,

肺活量占
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正常预计值的3 6%
,

弥散功能占正常预计值的 83 %
。

X线示肺不张者 14 %
,

其肺功能变化为
:

肺总量占

85 %
,

肺活量占80 %
,

弥散功能占72 %
。

X 线示空

洞病变者 18 %
,

其肺功能变化为
:

肺总量占73 %
,

肺活量占 66 %
,

弥散功能占 77 %
。

X线示弥漫性间

质病变者 18 %
,

其肺功能变化为
:

肺总量占跳%
,

肺活量占75 %
,

弥散功能占7 4 %
。

该氏并对胸片正

常的 32 例进行了肺功能测定
,

结果为肺总量占 96 %
,

肺活量占96 %
,

弥散功能占85 %
。

由此看出
,

同时

行 X线检查和肺功能测定有利于估价病变轻重
、

范

围和肺功能影响程度
。

另外
,
还可用作随访观察

。

如 R o se n b e r g报道一例韦格内氏肉芽肿胸部 X 线

示多发性空洞
,

经用环磷酞胺治疗后 X线胸片示空

洞消失
。

复查肺功能测定示肺活量占90 % (原占60

% )
,

弥散功能占98 % (原占65 % )
。

说明肺实质

损伤的病理和生理呈平行性改善
。

总之
,

测定肺容

量可了解肺浸润
、

不张
、

肿块
、

空洞或弥漫间质病

变的改善和恶化情况 , 测定气流速度有 利 于 判 断

上
、

下呼吸道的梗阻程度 , 测定流速容量有助于判

断病变部位
、

观察阻塞程度及评价疗效
,
测定弥散

功能有利于判断弥漫性肺间质病变影响肺泡—
毛

细血管床部位的气体交换能力等
。

R o s e n b e r g通过肺功能测定
,

了解 到 对 韦格

内氏肉芽肿单用环磷酞胺或并用强的松治疗可改善

其肺容量及气道阻力
,

但对弥散功能无作用
。

本例

病情较重
,

高烧
、

衰弱并有多脏器损害
,

病变已属

晚期
,

所以未能测定肺功能
。

实习医师甲
:

据报道
,

韦格内氏肉芽肿有两种

类型
,

一种为全身型 (包括上
、

下呼吸道坏死肉芽

肿性血管炎和坏死性肾小球肾炎 )
,

另一种为局限

型 (病变仅限于肺部)
。

请问是否可以说致死性中

线肉芽肿即为局限于面部的韦格内氏肉芽肿? 其与

韦格内氏肉芽肿是否为同一疾病
,

二者有何区别 ?

.

日主任医师
:

据 F a 雌 ic 报道
,

致死 性 中 线 肉

芽肿与韦格内氏肉芽肿并非同一疾病
,

二者须注意

鉴别
。

致死性中线肉芽肿的病理改变特点是
:

①为
上呼吸道破坏性病变

,

有扩展或穿透胯部的特征 ,

②肺
、

肾不受累 多 ③弥漫性血管炎很罕见
。

而韦格

内氏肉芽肿的病变特征是
:

①为上呼吸道炎症 (尤

其是副鼻窦及鼻粘膜炎症 )
,

罕见累及或穿透愕部及

面部 , ②肺浸润改变为坏死肉芽肿性血管炎 ; ③肾

病变早期为局限性肾小球肾炎
,
晚期为暴发性肾小

球肾炎 , ④全身弥漫性小血管炎
。

因二者病变的病

理相似
,

故有人提出中线肉芽肿是韦格内氏肉芽肿

的变异
,

是一种病的不同病理阶段
。

本例初为鼻部

面部
,

后涉及全身
,

故我们认为二者属变异关系
,

既有坏死性中线肉芽肿的征象
,

又有肺
、 ’

肾等全身

性改变
,

故应诊断为韦格内氏肉芽肿
。

进修医师甲
:

木例入院前即有头痛
,

民有短暂

意识丧失及失语
,

请问韦格内氏肉芽肿是否可引起

神经系统障碍 ?

主治医师乙
:

据报道
,

韦格内氏肉芽肿累及神经

系统者约占25 %
。

本病侵入颅内的途径有三条
:

①
由鼻部及鼻旁区肉芽肿病变直接侵及颅内

:

②远部

位的鼻窦肉芽肿侵及颅内 , ③中枢神经系统本身的

血管炎和脑内肉芽肿
。

因此
,

韦格内氏肉芽肿可引

起脑内肉芽肿
、

脑血管血栓形成
、

脑内及蛛网膜下腔

出血
。

本病也常累及周围神经
,

发生单神经炎或多

神经炎等
。

本例鼻部病变较重
,

且病程较长
,

其头

痛
、

失语及肢体不灵可能因鼻内肉芽肿病变直接侵

入颅内所致
,

或由中枢神经系统引起的血管炎和肉

芽肿病损引起
。

进修医师乙
:

本例乳腺内的结节是否与韦格内

氏肉芽肿有关? 本病可累及哪些脏器 ? 其发生率大

致如何?

副主任医师
:

关于韦格内氏肉芽肿引起乳腺内

结节的报道我们仅见一例 (人 r e h i n t e r n M e d 1 4 0
:

8 5 3
,

1 9 80)
,

该例病变累及脑
、

鼻及右侧乳腺
,

脑

部曾行手术
,

鼻及右侧乳腺亦作了活检
,

三个部位

的病理形态相同
,

均证实为韦格内氏肉芽肿
。

所以

该作者认为
,

本病可引起乳腺内结节和包块
。

关于

韦格内氏肉芽肿可累及哪些脏器
、

及其 发 生 率
,

据
F a u ic 报道 85 例

,

肺受累占94 %
,

副鼻窦占91 %
,

肾

占8 5 %
,

关节占67 %
,

鼻或鼻咽占64 %
,

耳占62 %
,

眼占5 8 %
,

皮肤占45 %
,

神经系统占22 %
,

心脏占

12 写
,

胸膜占 6 %等
。

本例受损部位有肺
、

鼻
、

皮

肤
、

眼
、

神经
、

肾
、

乳腺
、

脾及胸膜等
。

住院医师甲
:

韦格内氏肉芽肿累及心脏和关节

时有哪些临床表现? 本病应如何诊斯 ?

侧主任医师
:

心脏受侵的主要表现为急性心包
炎和心肌炎

,

偶有发生坏死性冠状动脉 炎而骤 死

者
。

关节受侵的主要表现为关节痛
,

常呈多发性
、

对称性
,

大
、

小关节均可受侵 (特别是 跺 及 膝关

节 )
,

但不形成畸形
,

多随全身的病情变化而加重

或减轻
。

韦格内氏肉芽肿的诊断依据为
:

①有呼吸

道
、

肺
、

肾及卢全身弥漫性不同程度的血管炎
,

通常

要求在呼吸道
、

肺
、

肾三大主症中具有二大主症
。

②病变部位取活检证实
。

③环磷酞胺治疗有疗效
,

疗效可依据症状
、

体征
、

胸部 X 线拍片及肺功能测

定结果判断
。

由于对韦格内氏肉芽肿这一疾病认识

不够
,

故本例误诊长达年余
,

若能及时诊治
,

预后

较好
。

总住院医师
:

据报道
,

韦格内氏肉芽肿出现胸

腔渗液的发生率为 2 2 ~ 55 %
,

胸水多为渗出液
。

本

例因胸水量少未行胸水检查
。

本病易在病情缓解期

和接受环磷酞胺治疗后并发带状疤疹
,

其 机制 如

何?

侧主任医师
:

韦格内氏肉芽肿出现带状疤疹的

刁弓



发生率约为 0 1 %
。

带状危疹多发生在病后4 2个月左

右
,

但由于本病未作有效洽疗者的平均生存期仅 6

个月
,

且 82 %死于 1 年内
,

90 %以上死于 2 年内
,

故许多病人未等出现带状疙疹即死亡
。

近年来
,

因

应用环磷酞胺治疗后大大改善了本病的预后
,

所以

使多数病人的病情缓解
、

生存期延长
,

致带状疤疹

的发生率相对增高
。

其发生机制可能与韦格内氏肉

芽肿病人本身免疫功能降低
,

加上环磷酞胺为免疫

抑制剂
,

为带状疮疹病毒感染提供了机会有关
。

本例

病程较短
,

至晚期时才开始用环磷酞胺
,

故未并发

带状疤疹
。

据文献报道
,

本病并 发带状 疤疹 的部

位为
:

肋间神经占4吐
.

4 %
,

腰及能神经占3 3
.

3 %
,

颈神经占1 1
.

1 %
,

三叉神经眼支占1 1
.

1 %
。

因本病

多于病情缓解期并发带状疙疹
,

故一旦发生带状疤

疹
,

可考虑减少环磷酞胺用量
。

不减量者带状疤疹

亦可恢复
。

住院医师丙
:
目前认为

,

韦格内氏肉芽肿是免

疫复合体引起的疾病
,

经免疫组织学分析已证实
:

①本病病人血循环内有免疫复合物 ; ②肾
、

肺组织

中有 gI G及 C 。
补体的粗颗粒沉积 ; ③免疫 抑 制剂

治疗有效
,

用环磷酞胺治疗后血液循环内的免疫复

合物迅速下降
,

病情明显缓解
,

病人生存期延长
。

细胞毒制剂可缓解本病病情
。

请问怎样 治 疗 才 恰

当?

副主任医师
:
以往治疗韦格内氏肉芽肿无特殊

治疗
,

故对重病者难以控制
,

生存期平 均 仅 6 个

月
。

以后加用皮质激素治疗
,

其平均生存期延长至

12
。

5个月
。

近年来采用细胞毒制剂治疗
,

其平均生

存期延长到 4 8
.

2个月
。

F a uc i报道 15 例用环磷酞胺

治疗者
,

持续随访 12 年
,

仅 3 例死亡
,

2 例死于本

病
,

1 例死于其他原因
,

其余 12 例平均缓解期为的

个月
。

环磷酞胺的用法为 2 毫克 / 公斤体重 / 日
,

口服
,

同时口服强的松 1 毫克 / 公斤体重 / 日
,

至

服环磷酞胺出现免疫抑制
、

病情改善后
,

将强的松

逐渐改为隔日口服60 毫克
,

并继续减量直到停用
,

约需半年至 1 年
,

停强的松后仅用环磷酞胺
。

环磷

酷胺用至病情缓解稳定后也逐渐减量
,

德 2 ~ 3个

月减少 25 毫克
,

至临床完全缓解后继续应用 1 年
,

以后酌情停用或在病情波动时
一

随时给予小剂量
。

对

病情缓解后继续应用环磷酞胺难以耐受或发生膀胧

炎者 (发生率约34 % )
,

可用硫哩嚷吟 2 毫克 / 公

斤体重 / 日
,

剂量依病情随时调整
。

对病情呈暴发

性或迅速进展者
,

环磷酞胺开始剂量为 4 ~ 6 毫克

/ 公斤体重 / 日
,

强的松开始用量为 2 毫克 / 公斤

体重 / 日
,

以后剂量同上
。

病情缓解的指标为
,

肺浸润全吸收或仅留纤维

化索条
,

肾功能稳定和改善
。

应提出的是
,

肾脏病

情缓解
、

稳定时
,

尿蛋白及尿沉渣改变仍持续数月

或数年
。

据报道
,

用细胞毒制剂治疗后病情缓解者

为 93 %
,

失败者为 7 %
。

平均缓解期为 48
.

2 士 3
.

6

个月
,

优于以往对症治疗和单用激素治疗的疗效
。

韦格内氏肉芽肿的主要死因是肾衰
,

偶为 呼

衰
。

近年来
,

对严重肾衰者在细胞毒药物的配合下

行肾移植取得较好疗效
。

F a u ic 报道 4 例韦格内氏

肉芽肿并晚期肾衰行肾移植的病人
,

除 i 例术后肾

功正常 5 年
,

因用免疫抑制剂治疗而继发隐球菌脑

膜炎死亡外
,

其余 3例已生存 16 个月至 8 年
,

肾功

能正常
,

情况良好
。

(后记
:
病人住院 2 月余

,

家荡认为病情无主

著改善
,

坚特 出院
。

出院后失访
。

)

八八尹甲、产叭户甲、八、八八产八八八产八八八八八产八户护、八八户沪、八八八八八八八八八八尹叭户八八八八八户八八八八八产八八八八八户八六八

.

国内期刊文摘
·

血 管 扩 张 剂 引 起 的 肺 水 肿

段温泉 河南医学院学报 2 0 ( 2 )
:

1 15~ 1 16
,

198 5

血管扩张剂用于二尖瓣狭窄的心衰患者可致心

衰加重
,

甚至发生肺水肿
。

作者用多巴胺 40 毫克
、

酚妥拉明 20 毫克 十 10 %葡萄糖液2 00 毫升
,

以 1毫升

/ 分的速度静滴治疗 7例风心病心衰患者 (治 疗前

均有较明显的周围水肿及两肺底湿罗音)
,

其 中3

例静滴 10 ~ 60 分钟后憋气
、

呼吸困难加重
,

被迫端

坐
,

频咳泡沫痰
,

两肺满布哮鸣音及湿罗音
,

心率

增至 106 ~ 12 0次 / 分
。

经停药
、

吸氧
、

肌注安定
、

静注速尿后缓解
。

另 1例用多巴胺
、

硝普钠静 滴 治

疗后呼吸困难加重
,

90 分钟后两肺满布水泡音
、

血

压下降
,

经抢救无效死亡
。

而本院心内科五年来用

同样疗法治疗非心瓣膜病心衰
,

无 1例发生肺水肿
。

作者指出
,

二尖瓣狭窄使心脏发生了特有的血液动

力学改变
,

扩血管药的扩张动脉效应可致左右心输

出量急剧不平衡
,

使心衰迅速加重
。

因此
,

对二尖

瓣狭窄
、

或兼有二尖瓣狭窄的心瓣膜病患者应慎用

或禁用扩血管疗法
。

(张永华摘 )

刁,


