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幼年特发性关节炎并发巨噬细胞活化综合征１例报告
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　　患儿，男，１１岁。因“反复发热４月余，发现白
细胞减少１ｄ”于２００６年６月入院。入院前外院行
骨穿等检查后诊断为“幼年类风湿性关节炎”，并给

予糖皮质激素和环磷酰胺（ＣＴＸ）治疗，患儿体温正
常，但出现外周血白细胞下降，故至我院就诊。

入院时查体：Ｔ３７．３℃，ＨＲ９６次／ｍｉｎ，Ｒ２４次／
ｍｉｎ，ＢＰ１００／８０ｍｍＨｇ，库欣貌，无皮疹，淋巴结无肿
大，肝右肋下１．０ｃｍ，脾未及，关节无肿痛。辅助检
查：血沉（ＥＳＲ）５４ｍｍ／ｈ，Ｃ反应蛋白（ＣＲＰ）
３．４３ｍｇ／Ｌ，血清铁蛋白（ＳＦ）＞１５００μｇ／Ｌ，丙氨酸
氨基转移酶（ＡＬＴ）６７Ｕ／Ｌ，门冬氨酸氨基转移酶
（ＡＳＴ）３２Ｕ／Ｌ，乳酸脱氢酶（ＬＤＨ）３７５Ｕ／Ｌ，白细
胞（ＷＢＣ）（３．９～５．１）×１０９／Ｌ，血红蛋白（Ｈｂ）
９７～１１２ｇ／Ｌ，血小板（ＰＬＴ）（１６４～４６６）×１０９／Ｌ，查
类风湿因子、抗核抗体、抗双链ＤＮＡ抗体、抗结核菌
抗体均为阴性，补体正常，诊断为幼年特发性关节炎

全身型（ＳＯＪＩＡ）。给予常规剂量甲基泼尼松龙治疗，
第６天起再次突发高热伴皮疹，查 ＣＲＰ６０．９ｍｇ／Ｌ，
ＥＳＲ２ｍｍ／ｈ，ＡＬＴ１７６１Ｕ／Ｌ，ＡＳＴ１５５３Ｕ／Ｌ，ＬＤＨ２
８１６Ｕ／Ｌ，ＷＢＣ１．２×１０９／Ｌ，Ｈｂ７２ｇ／Ｌ，ＰＬＴ１４０×
１０９／Ｌ，纤维蛋白原０．９５ｇ／Ｌ，甲肝抗体（－）、乙肝
表面抗原（－）、丙肝抗体（－），血培养（－）。骨穿
示：增生正常，单核组织细胞散在，可见单核组织细

胞吞噬现象，诊断为 ＳＯＪＩＡ并发巨噬细胞活化综合
征ＭＡＳ，先后给予大剂量琥珀酸氢化可的松冲击治
疗一疗程和大剂量甲基泼尼松龙冲击治疗一疗程，

同时加用环孢素 Ａ免疫抑制治疗，以及甘利欣、丙
种球蛋白等对症支持治疗。患儿体温降至正常，实

验室指标恢复正常，甲基泼尼松龙足量口服出院，门

诊随访半年中病情无反复。

讨论：ＳＯＪＩＡ是儿童时期全身结缔组织疾病的
一种，临床以驰张高热、随发热隐现的皮疹及关节炎

为主要表现。实验室检查急性期炎性指标如 ＥＳＲ，
ＣＲＰ等升高，外周血 ＷＢＣ升高。ＭＡＳ是１９８５年由
Ｈａｄｃｈｏｕｅｌ等［１］首先描述的一组 ＳＯＪＩＡ患儿并发的
临床症候群，临床表现为高热、严重的肝功能损

害、凝血障碍等血液、神经等多系统受损，１９９３年

Ｓｔｅｐｈａｎ等［２］将这一组临床症候群命名为巨噬细胞

活化综合征，此后ＭＡＳ逐渐引起风湿病界学者的关
注。在儿科ＭＡＳ主要见于 ＳＯＪＩＡ，是儿童类风湿病
的主要致死原因［３］。ＳＯＪＩＡ并发 ＭＡＳ的诊断目前
较多参照Ｒａｖｅｌｌｉ制定的初步诊断指南［４］，ＭＡＳ的发
病机制目前尚不清楚，发生的诱因多为感染，也有报

道药物如甲氨喋呤可以诱发ＭＡＳ［５］，国内学者［５］的

病例研究发现合并 ＭＡＳ距离 ＪＩＡ起病的平均时间
是１２个月。

本例ＳＯＪＩＡ并发ＭＡＳ的特点及我们的体会是：
①起病４个月即并发 ＭＡＳ，提醒临床医师在 ＳＯＪＩＡ
病程早期亦需要警惕 ＭＡＳ发生。②本病例在使用
ＣＴＸ治疗１ｄ后出现白细胞下降，随后出现ＭＡＳ表
现，因此ＣＴＸ可能是ＭＡＳ发生的诱因。③治疗中，
在用琥珀酸氢化可的松冲击治疗一疗程后患儿发

热、皮疹等临床表现消失，肝功能、ＳＦ恢复正常，但
外周血ＷＢＣ不稳定且偏低（３．０～４．０×１０９／Ｌ），尤
其是ＥＳＲ仍为２ｍｍ／ｈ，考虑疾病尚未缓解，再次给
予甲基泼尼龙冲击治疗一次，此后患儿ＷＢＣ上升至
１０×１０９／Ｌ，ＥＳＲ升至２１ｍｍ／ｈ，病情稳定，从而提示
外周血ＷＢＣ和ＥＳＲ对判断ＭＡＳ病情极为重要。
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