
检 约 !"#表 现 出 典 型 病 理 改 变$新 月 体 肾 小 球 肾 炎%球 囊 内

毛细血管增生%肾小管炎症&肾间质白 细 胞 浸 润%’"#可 见 小

动脉或小静脉梗死出血%少见血管内膜增厚和免疫复合物沉

积(

) 临床表现

主 要 有 以 下 几 个 方 面$*+",!"岁 高 发%儿 童 和 老 年 均

见(男$女之比约为 -./$-(多数急性起病%进展快速%少数为

慢性症状突然恶化(0发热发生率约为 !",1’#(为长期不

规则间歇热%对非甾体抗炎药敏感(2皮肤略高出皮面的紫癜

占 +"#,++#%裂 片 样 出 血 占 ++#,/!#%严 重 者 可 见 皮 肤

溃疡和坏死(雷诺征少见%网状青斑少见%没有痛性红斑和结

节(3疼痛$关节痛发生率为 ’/#,4!#%肌肉痛占 +"#%周

围 神 经 炎 疼 痛 占 -"#,’"#%腹 痛 占 5’#,!/#%可 见 肠 麻

痹&肠缺血&肠坏死(胃肠道出血约为 ’6#7出血性坏死性胰

腺炎是严重并发症(8肾损伤发生率近 -""#%为 9:;标志

性症状(6"#以上表现为急性肾小球肾炎%有蛋白尿(镜下血

尿占 /"#%肉眼血尿占 ’"#(有 ’"#的患者可出现少尿&血

肌 酐升高%肾衰者达 6"#(肾 性 高 血 压 约 为 ’-#%且 多 为 轻

度(<肺损伤发生率=!"#(大咯血为 !#,’6#%以肺泡渗

血为主%一般不伴缺氧症状和贫血(反复肺渗血会造成肺纤维

化&肺实变%不间断渗血可造成肺水肿%伴胸痛&胸腔积液(>
线示肺呈蜂窝样改变(

? 实验室检查

白细胞特别是嗜中性粒细胞正常或增多%碱性磷 酸 酶 阳

性率或积分增高%免疫球蛋白和补体正常(尿蛋白&尿红细胞&
血肌酐增高(类风湿因子和抗核抗体低滴度阳性(总 ;@A;
阳性 4"#,/!#%其中 4"#为 B;@A;阳性%-!#为 C;@A;
阳性%B;@A;的特异性可达 66#(

D 诊断及鉴别诊断

有 文 献 把 发 热&皮 损&多 系 统 损 伤 列 为 9:;的 诊 断 线

索(美国风湿病学会没有单独列出 9:;的诊断标准(笔者总

结文献提出以下诊断要点$*发热&皮损&多系统损伤之一者7

0多系统多部位片状缺血&渗出或坏死伴疼痛72肺渗血或相

应 >线片改变73肾出血78;@A;阳性7<排除其他原发或

继发小血管炎7E病理资料证实(与肺肾出血综合征范畴小血

管出血性疾病的鉴别$*FGHGIGJ肉芽肿%C;@A;阳性%病理

有肉芽肿70肺肾综合征%抗肾小球基底膜抗体阳性(与伴有

皮肤紫癜的疾病鉴别$*KLGGMNO$有白细胞浸润性皮疹70过

敏性紫癜$主要是激素治疗效果好的紫癜和紫癜性肾炎(与多

系统损伤的鉴别$*结节性多动脉炎%为单独的中小口径动脉

受累70系统性红斑 狼 疮%有 KP&QOR@;及 抗 组 蛋 白 抗 体 阳

性(

S 治疗及预后

单独用激素的疗效一般(环磷酰胺是主要治疗药物%与激

素合用效果更好(获完全缓解 ’年内 ’!#,54#会复发%且

可多次复发(免疫球蛋白静脉封闭治疗效果不明显(血浆交换

疗效不肯定(用中药青黛丸有效(目前 -年生存率为 1"#%!
年生存率为 4!#%病死率为 ’!#,+!#(

变应性肉芽肿性血管炎

潘正论T 张源潮 U山东省立医院 ’!""’-V

变应性肉芽肿性血管炎是一类病因不明&主要累及小和

中 等口径血管的系统性血管炎(于 -6!-年首先由 AWXJH和

KMJYXOO描述%故又称 AWXJHZKMJYXOO综合征UAKKV(各民族&
各地区均有报道%发病年龄 -",1"岁不等%多数患者 ’",+"
岁起病%男女患病率大致相等(

[ 病理改变

AKK的病理特征为$*嗜酸粒细胞浸润%血管周围结缔组

织中可见正常嗜酸粒细胞%也可见浆颗粒消失&核固缩及碎裂

的嗜酸粒细胞%伴胶原肿胀&坏死70肉芽肿形成%巨细胞周围

有大量嗜酸粒细胞围绕%外被上皮样细胞%多位于血管 周 围7

2血管炎性坏死%表现为节段坏死&动脉瘤&血栓形成(

) 临床表现

*呼吸系统最易受累%哮喘见于 /’#,-""#的患者7变

应 性 鼻 炎 见 于 1"#的 患 者%伴 有 反 复 发 作 的 鼻 窦 炎&副 鼻 窦

炎和鼻息肉(肺内浸润性病变发生率 1’,65#%多呈斑片状%
边缘不整%弥漫性分布%也可呈结节状%一般不形成空洞%如伴

严重嗜酸性粒细胞浸润%可造成慢性嗜酸性粒细胞性肺炎(0
心脏受累占 AKK死亡原因的 !"#%嗜酸性粒细胞浸润及冠状

动脉血管炎可引起各种病变%如急性缩窄性心包炎&心力衰竭

和 心肌梗死&二尖瓣脱垂(244,6/#患 者 出 现 神 经 系 统 损

害%高血压及颅内血管炎所致脑出血或脑梗死是本病第二位

常见致死原因%最常见的颅神经病变是缺血性视神经炎%颅神

经麻痹极少见%多发性单神经炎可发展为对称性感觉运动末

梢神经病(3皮疹见于 1"#患者%包括红斑丘疹性皮疹&出血

性 皮 疹&皮 肤 或 皮 下 结 节%皮 肤 和 皮 下 结 节 对 AKK有 高 度 特

异 性%常 见 于 四 肢 伸 肌 和 屈 肌 表 面%尤 其 是 肘 部 伸 肌 处&指

U趾V处%皮 下 结 节 持 续 时 间 较 长%’,5个 月 内 愈 合%残 留 疤

痕(85-#的患者胃肠道受累%出现腹痛&腹泻症状%少数患者

便血%其他如穿孔&胃肠梗阻也有报道%腹水内含大量嗜 酸 性

粒细胞%是特征性病变之一(</!#的患者有局灶性节段性肾

小球肾炎%但大多数病情较轻%主要表现为镜下血尿和U或V蛋

白 尿%发生急性肾衰者不足 -"#(E滑膜肿胀和U或V渗出所

致关节炎%主要见于血管炎期%全身关节均可累及%表现 为 游

走性关节痛(\肌痛在血管炎期常见%其中腓肠肌痉挛性疼痛

是 AKK血管炎期早期表现之一(

? 实验室检查

外 周 血 嗜 酸 性 粒 细 胞 增 多%占 -"#,!"#%计 数 一 般 在

-.!]-"6 _̂以上%支气管肺泡灌洗液中嗜酸性粒细胞比例可

1!
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达 !!"#外周血嗜酸性粒细胞增多与嗜酸性粒细胞组织浸润

可 不 平 行#血 清 中 $%&浓 度 升 高 是 本 病 特 点 之 一#见 于 ’("
的患者#一般认为随病情缓解而下降#血管炎反复发作者 $%&
可持续增高)*’"患者 +,-+阳性#多数为 .+,-+)

/ 诊断

0123年 456758等 提 出 诊 断 -99的 三 条 标 准:;哮 喘<

=外周血嗜酸性粒细胞计数超过 0>(?0@1A4<B累及两个或

以上肺外器官的典型系统性血管炎#后者需作组织病理学检

查)011@年美国风湿病协会提出六条分类诊断标准)凡符合

其中四条或以上者 >可考虑为 -99:;哮喘<=外周血嗜酸性

粒细胞增多#C分类计数的 0@"<B单发性或多发性神经炎<

D非固定性肺内浸润<E副鼻窦炎<F血管外嗜酸性粒细胞浸

润)G既往有过敏性疾病史#但不包括哮喘和药物过敏H)-99
应与韦格纳肉芽肿I结节性多动脉炎鉴别)前者主要累及中等

大小血管#而且往往没有肺部浸润和血嗜酸粒细胞增高<后者

的肺部侵犯往往有空洞形成)如果诊断有困难时#应进行肺活

检)

J 治疗

本病对糖皮质激素治疗敏感#初治患者主张冲击治疗#维

持时间要求足够长)合并应用环磷酰胺I甲氨蝶呤可取得良好

疗效#多用于终末期患者)近年来文献报道造血干细胞移植取

得较好疗效)

K山东大学医学院在读博士生

LM%M6MN肉芽肿

杨清锐 张源潮 G山东省立医院 O(@@O0H

LM%M6MN肉 芽 肿GLPH是 一 种 以 中 小 动 脉I静 脉 受 累 为

主 的 系 统 性 坏 死 性 血 管 炎)01!0年 由 QRS6%M最 先 提 出)

LM%M6MN提出经典 LP三联征#即上和G或H下呼吸道坏死性

肉芽肿血管炎I周身性血管炎及局灶性坏死性肾小球肾炎)部

分患者最终转变为淋巴瘤)

T 病理改变

01(3年 PUUV856和 -7WN%描述 LP的病理特点为坏死

性 血 管 炎I呼 吸 道 的 坏 死 性 肉 芽 肿 性 炎 症I坏 死 性 肾 小 球 肾

炎)LP的镜下特点为:;多核巨细胞肉芽肿:中心为多核巨

细胞#周围有白细胞和栅栏样排列的组织细胞<=血管 炎 症:
血管有炎细胞浸润I闭塞<B炎细胞浸润伴组织坏死)肺脏病

理主要为坏死性肉芽肿性炎症和肺动I静脉血管炎及肺泡毛

细血管炎#(@"肺活检显示有急I慢肺出血)肾脏病理变化主

要为局灶性节段性坏死性肾小球肾炎和新月体形成#炎性肉

芽肿和坏死性血管炎不常见#无免疫球蛋白和补体沉积)

X 临床表现

LP见于任何种族和年龄组#白人高发#发病年龄高峰在

3@Y(@岁)男性发病率略高于女性)LP可累及任何部位#以

耳 鼻喉G&HI肺脏G4HI肾脏GQH多见#称经典 LPG即 &4Q模

式H)2@"临床病例早期可仅表现为上呼吸道和肺脏受累#无

肾脏受累#称局限型 LP);耳鼻喉:常有慢性鼻炎I慢性鼻窦

炎I口鼻溃疡等)鼻窦继发金葡菌感染多见#鼻窦感染使 LP
的肉芽肿病变诊断难度加大)鼻软骨病变可造成鞍鼻畸形或

鼻中隔穿孔)中耳炎可致传导性听力下降或丧失)声门下狭窄

表现为声音嘶哑或喘鸣)=肺脏:0A!的患者可无症状)部分

患者有咳嗽I咯血或进行性呼吸困难I呼吸衰竭等)0A(的患

者有胸腔积液)放射学检查可见结节I肺浸润I空洞等)B肾

脏:表现为血尿或肾性水肿等)肾血管性高血压少见)D皮肤:
约 0AO的患者有皮肤表现)03"的患者有皮肤紫癜#常和肾脏

受累伴随)另外可见皮肤溃疡I结节I坏死等)E其他:’@"的

患 者 有 关 节 痛#为 非 侵 蚀 性 病 变)0A!的 患 者 有 神 经 系 统 受

累#表现为多发性单神经炎或颅神经瘫痪等)O1"的患者可见

结膜炎或角膜溃疡等)有突眼者应考虑炎性假瘤的可能)

Z 实验室检查

常 有 &9[I-[\及 血 小 板 升 高I高 球 蛋 白 血 症 等)

.+,-+在 LP中特 异 性 可 达 1@"以 上#对 无 系 统 性 血 管 炎

证据的 LP患者#活动期 +,-+敏感性可达 *’"#有系统性

血管炎证据的 LP患者#活动期 +,-+敏感性为 1*")其滴

度对判断病情活动及复发有提示意义)病理检查可为 LP的

确诊提供依据)鼻咽部活检取材简单安全#如呈细菌培养阴性

的肉芽肿性炎性病变则支持诊断#其意义目前越来越受到重

视)肺活检则需开胸充足取材)肾活检对诊断意义很大#但不

能鉴别 LP和显微镜下多血管炎)

/ 诊断及鉴别诊断

经典 L P诊断并不困难#目 前 临 床 多 采 用 011@年 美 国

风湿病学会关于 LP的分类标准)具体如下:;鼻或口腔炎

症#逐 渐 加 重 的 痛 性 或 无 痛 性 口 腔 溃 疡#脓 性 或 血 性 鼻 分 泌

物<=胸部 ]线片异常#胸片显示有结节I固定位置的肺浸润

或空洞存在<B尿沉渣异常#镜下血尿或在尿沉渣中有红细胞

管型<D组织活检肉芽肿炎性改变#组织学改变显示在动脉壁

内或在血管周围或在血管外有肉芽肿炎性改变)具有上述 3
条 中 O条 及 O条 以 上 者 可 诊 断 LP)随 着 对 LP特 别 是 对

.+,-+认识的深入#部分欧洲学者对其使用提出异议#认为

&4Q的 部 分 或 全 部 受 累 加 .+,-+阳 性 即 可 做 出 LP的 拟

似诊断)须与 LP鉴别的主要疾病有:;呼吸系统的感染如

分枝杆菌I真菌感染等<=淋巴瘤样肉芽肿<B变应性肉 芽 肿

性血管炎)

J 治疗及预后

LP一经确诊应积极使 用 激 素 和 细 胞 毒 药 物 联 合 治 疗)
激素仍是首选药物#活动期强的松用量为 0Y0>(8%AĜ%>VH)
细 胞毒药物首选环磷酰胺#用量为 O8%AĜ%>VH#美国卫生研

究 院 的 一 项 研 究 表 明:环 磷 酰 胺 对 1@"的 LP有 效#’("的

患者可完全缓解)对有肾脏受累或肺脏严重病变者#可使用甲

2(
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