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·病例报告·

儿童以组织细胞坏死性淋巴结炎为首发表现的
系统性红斑狼疮和干燥综合征２例报告

鲁珊　张娟　周薇　王雪梅

（北京大学第三医院儿科，北京　１００１９１）
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　　例１，男，１４岁，发现右颈部淋巴结无痛性肿大
伴发热及皮疹８月余，口干３个月入院。６个月前
在当地肿瘤医院经淋巴结活检诊断为组织细胞坏死

性淋巴结炎，一直用地塞米松治疗。否认日光过敏

和眼干，有口腔溃疡和脱发。生后接种过卡介苗。

体查：Ｔ３９℃，Ｒ ２４次／ｍｉｎ，Ｐ１２０次／ｍｉｎ，ＢＰ
１１０／７０ｍｍＨｇ；Ｃｕｓｈｉｎｇ（库兴）征；面部有蝶形红斑，
双耳、躯干皮肤有红斑，四肢皮肤有瘀斑；右颈部触

及２个大小为２ｃｍ×１ｃｍ淋巴结，左颈部触及１个
大小为１ｃｍ×１ｃｍ淋巴结，右侧腮腺和右颌下腺可
触及，均无压痛，左腮腺和左颌下腺未触及；口腔有

多个溃疡；心肺未见异常；肝脾未触及；关节、肌肉及

神经系统未见异常。血常规示 ＷＢＣ１．３０×１０９／Ｌ，
Ｈｂ１１３ｇ／Ｌ，ＰＬＴ６０×１０９／Ｌ；尿常规蛋白（＋＋），镜
检未见异常；２４ｈ尿蛋白定量为 ７２５．４ｍｇ；ＥＳＲ
３４ｍｍ／ｈ，ＣＲＰ２．０６ｍｇ／ｄＬ，类风湿因子 （ＲＦ）
７５３ＩＵ／ｍＬ；ＡＬＴ１３３ＩＵ／Ｌ；肾功能等未见异常；ＩｇＧ
略减低，Ｃ３、Ｃ４明显减低；抗核抗体（ＡＮＡ）阳性（滴
度１∶１６０，核仁型），其余自身抗体均阴性。眼科检
查双眼滤纸 （Ｓｃｈｉｒｍｅｒ′ｓ）试验为 ４ｍｍ／５ｍｉｎ
（正常＞５ｍｍ／５ｍｉｎ），散瞳后双侧视网膜可见数个
白色棉絮样斑（图 １）。口腔科检查静态唾液流率
＜１ｍＬ／１５ｍｉｎ（正常 ＞１．５ｍＬ／１５ｍｉｎ）。骨髓细
胞学和组织学检查无明显异常。

肾脏穿刺病理诊断为轻度系膜增生性肾小球肾

炎，免疫荧光可见 ＩｇＭ沉积。患儿有皮肤、淋巴结、
唾液腺、眼、口腔、肺、心、肝、肾、血液及神经等多系

统受累，临床诊断为儿童系统性红斑狼疮（ｓｙｓｔｅｍｉｃ
ｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｕｓ，ＳＬＥ）、继发性干燥综合征
（Ｓｊｏｇｒｅｎ′ｓｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＳＳ），给予甲基泼尼松龙、羟氯
喹、白芍总苷及保肝等治疗 ２周，患儿病情明显好

转，出院后回当地省医院风湿免疫科就诊，给予泼尼

松和环磷酰胺等继续治疗。

　　图１　病例１眼底视网膜改变　散瞳后视网膜上可见数
个白色棉絮样斑。

例２，男，９岁，反复发作性发热伴淋巴结肿痛３
年第４次入院。第２次发作时经淋巴结活检诊断为
组织细胞坏死性淋巴结炎，用泼尼松治疗。生后接

种过卡介苗。否认日光过敏、口腔溃疡及脱发。父

亲有银屑病。体查：Ｔ３９．６℃，Ｒ２０次／ｍｉｎ，Ｐ１００
次／ｍｉｎ，ＢＰ１００／７０ｍｍＨｇ。皮肤未见异常；双颈部、
腋窝及腹股沟多个淋巴结肿大，最大为右腋窝淋巴

结（２ｃｍ×１ｃｍ），压痛明显；双侧腮腺及颌下腺未
触及；口腔无溃疡；心肺未见异常；肝右肋下１ｃｍ，
脾左肋下２ｃｍ；关节、肌肉及神经系统未见异常。
血常规示ＷＢＣ２．４１×１０９／Ｌ，Ｈｂ１１６ｇ／Ｌ，ＰＬＴ８３×
１０９／Ｌ；尿常规、血气分析、肝肾功能、电解质等未见异
常；ＥＳＲ１９ｍｍ／ｈ，ＣＲＰ１．７ｍｇ／ｄＬ，ＲＦ７５．５ＩＵ／ｍＬ；
ＩｇＥ２１５４ＩＵ／ｍＬ（显著升高），ＩｇＧ升高，Ｃ３减低；
ＡＮＡ阳性（滴度 １∶１２８０，斑点型）；抗 ＳＳＡ／Ｒｏ、抗
ＳＳＢ／Ｌａ抗体均为阳性，其余自身抗体为阴性。骨
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髓细胞学检查无明显异常。再次淋巴结活检可见淋

巴结大片状凝固性坏死，周边为泡沫样组织细胞，病

理诊断为组织细胞坏死性淋巴结炎。眼科检查双眼

Ｓｃｈｉｒｍｅｒ′ｓ试验为４ｍｍ／５ｍｉｎ。口腔科检查静态唾
液流率为１２ｍＬ／１５ｍｉｎ。唇腺活检可见１个淋巴细
胞浸润灶。左侧腮腺造影可见末梢导管点状扩张。

临床诊断为儿童原发性ＳＳ，给予泼尼松、羟氯喹及白
芍总苷等治疗，患儿病情明显好转。至今已随访１年
半，ＲＦ和 ＩｇＥ分别降至６３．４ＩＵ／ｍＬ、１７０２ＩＵ／ｍＬ，
ＩｇＧ和Ｃ３恢复正常，ＡＮＡ等自身抗体无变化。

以上 ２例均无 ＥＢ病毒（ＥＢＶ）、巨细胞病毒
（ＣＭＶ）、ＨＩＶ等病毒、结核等感染及肿瘤证据。

讨论：１９７２年日本学者 Ｋｉｋｕｃｈｉ［１］和 Ｆｕｊｉｍｏｔｏ
等［２］首次报道了颈部淋巴结肿大伴发热，淋巴结活

检为组织细胞坏死性淋巴结炎的综合征，称 Ｋｉｋｕ
ｃｈｉＦｕｊｉｍｏｔｏ病（ＫＦＤ）。发病年龄为学龄儿童，男女
比例１．５～２∶１［３５］。儿童ＫＦＤ可能与感染和免疫有
关，感染和结缔组织病都可引起 ＫＦＤ［３８］，也有原因
不明者，一般为良性、自限性，热程多不超过３个月，
淋巴结肿大多在６个月内消退［４５］。本组病例２例
均有颈部等部位淋巴结肿大伴发热，白细胞减少，淋巴

结活检为组织细胞坏死性淋巴结炎，ＫＦＤ诊断成立。
应与ＥＢＶ、ＣＭＶ、ＨＩＶ等病毒及结核感染等鉴别，还应
与白血病、淋巴瘤等肿瘤鉴别，但临床检查均无证据。

在除外感染和肿瘤后，ＡＮＡ和ＲＦ阳性，应考虑
结缔组织病。这２例有发热、淋巴结肿大，例２还有
肝脾大，ＲＦ均为阳性，应想到幼年类风湿关节炎全
身型，但没有与发热伴随的皮疹，无浆膜腔积液，无

关节肿痛，白细胞和血小板无升高，不支持该病，故

应考虑ＳＬＥ和ＳＳ。
例１ＡＮＡ滴度为１∶１６０阳性（核仁型），其余自

身抗体均阴性。根据患儿有蝶形红斑、光过敏、口腔

溃疡、肾脏改变、血液学异常及ＡＮＡ阳性，符合１９９７
年美国风湿病学会（ＡＣＲ）修订的ＳＬＥ的诊断标准［９］

中的６项。再根据口干持续３个月、眼Ｓｃｈｉｒｍｅｒ′ｓ试
验阳性及唾液流率减少，符合２００２年美国—欧洲风
湿病联盟（ＡＥＣＧ）修订的 ＳＳ的诊断标准［１０］中的３
项，其多系统受累可以用ＳＬＥ继发ＳＳ解释。

例２ＡＮＡ滴度为 １∶１２８０阳性（斑点型），抗
ＳＳＡ／Ｒｏ、抗 ＳＳＢ／Ｌａ抗体均为阳性，其余自身抗体
均阴性。患儿临床表现和实验室检查不满足１９９７
年ＡＣＲ修订的ＳＬＥ的诊断标准［９］中的４项，不支持
ＳＬＥ。眼Ｓｃｈｉｒｍｅｒ′ｓ试验阳性，腮腺造影可见末梢导
管点状扩张，唇腺活检可见１个淋巴细胞浸润灶，抗
ＳＳＡ／Ｒｏ、抗 ＳＳＢ／Ｌａ抗体均为阳性，符合 ２００２年

ＡＥＣＧ修订的 ＳＳ的诊断标准［１０］中的４项，ＳＳ诊断
成立。除外乙肝病毒、丙肝病毒、ＨＩＶ感染、头颈部
放射线治疗、用抗乙酰胆碱药物及淋巴瘤等ＳＳ的继
发因素，考虑ＳＳ为原发性。

视网膜白色棉絮样斑是节段性血管炎所致，常

见于ＳＬＥ［１１］，例１双侧视网膜可见数个白色棉絮样
斑，支持ＳＬＥ。

与原因不明的 ＫＦＤ不同的是，本组 ２例 ＫＦＤ
病史较长，例１长达８个多月，例２在３年内反复发
作４次；２例均有多系统受累；眼和口腔干燥症的客
观证据；ＡＮＡ和 ＲＦ阳性；Ｃ３减低；例２还有抗 ＳＳ
Ａ／Ｒｏ、抗ＳＳＢ／Ｌａ抗体阳性；ＩｇＥ显著升高。提示对
于儿童ＫＦＤ，应常规检查ＡＮＡ等自身抗体以除外结
缔组织病。

致谢：本文写作过程承蒙本院儿科张丽媛、潘维伟、王晴

晴、刘慧强医师、常艳美主治医师、汤亚南副主任医师的协
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ｔｈｅＡｍｅｒｉｃａｎＥｕｒｏｐｅａｎＣｏｎｓｅｎｓｕｓＧｒｏｕｐ［Ｊ］．ＡｎｎＲｈｅｕｍＤｉｓ，
２００２，６１（６）：５５４５５８．

［１１］ＲｏｓｓＥＰ，ＲｏｎａｌｄＭＬ．Ｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ［Ｍ］／／Ｊａｍｅｓ
ＴＣ，ＲｏｓｓＥＰ，ＲｏｎａｌｄＭＬ，ＣａｒｏｌＢＬ．Ｔｅｘｔｂｏｏｋｏｆｐｅｄｉａｔｒｉｃｒｈｅｕ
ｍａｔｏｌｏｇｙ．５ｔｈｅｄ．Ｐｈｉｌａｄｅｌｐｈｉａ：ＥｌｓｅｖｉｅｒＳａｕｎｄｅｒｓ，２００５：３５９．

（本文编辑：黄　榕）
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