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自身免疫性多腺体病综合征ⅢＤ型１例

陈婷婷１　陶于洪２

（四川大学华西附二院１．急诊科；２．儿科，四川 成都　６１００４１）

［中图分类号］　Ｒ７２５．８　　［文献标识码］　Ｅ　　［文章编号］　１００８－８８３０（２０１２）１２－０９９７－０２

　　 患儿，女，１５．５岁，因视物模糊３月余，脱发、左
膝关节疼痛１月余，面色苍白１ｄ入院。患儿同时
伴口腔黏膜疼痛、头晕、乏力、口干、眼干、皮肤干燥，

无发热、头痛、腹痛、呕吐、胸闷、气促、皮疹、血尿及

黑便。体查：Ｔ３６．５℃，Ｐ９８次／ｍｉｎ，Ｒ２０次／ｍｉｎ，
ＢＰ９８／５５ｍｍＨｇ，身高 １４７ｃｍ，体重４４ｋｇ，慢性病
容，面色、口唇及甲床苍白，背部皮肤干燥可见少量

脱屑，全身未见皮疹和水肿，浅表淋巴结和甲状腺未

扪及，右侧颊黏膜可见一白色浅溃疡，双膝关节疼

痛，无红肿、活动障碍及畸形，余无异常。血常规：白

细胞 ３．８×１０９／Ｌ，中性粒细胞 ０．４８，红细胞２．２９×
１０１２／Ｌ，血红蛋白７３ｇ／Ｌ，网织红细胞０．８５％，血小板
１５９×１０９，Ｃ反应蛋白 ＜１．０ｍｇ／Ｌ。尿蛋白（３＋），
２４ｈ尿蛋白定量２．４２ｇ。直接抗人球蛋白试验阳
性。抗ｎＲＮＰ／Ｓｍ抗体、抗ＳＳＡ抗体、重组Ｒｏ５２及
线粒体Ｍ２亚型阳性，抗核抗体ＡＮＡ阳性。体液免疫
检查示：ＩｇＧ２９．５ｇ／Ｌ，ＩｇＡ１．６ｇ／Ｌ，ＩｇＭ１．６９ｇ／Ｌ，补
体Ｃ３０．６２ｇ／Ｌ，Ｃ４０．１１ｇ／Ｌ。甲状腺功能全套检
查示：Ｔ３０．２８ｎｍｏｌ／Ｌ，Ｔ４１４．４ｎｍｏｌ／Ｌ，ＴＳＨ
＞１５０ｍＩＵ／Ｌ，ＦＴ３０ｐｍｏｌ／Ｌ，ＦＴ４＜１．３ｐｍｏｌ／Ｌ，抗
甲状腺球蛋白 ＜５００ＩＵ／ｍＬ，抗甲状腺过氧化物酶
抗体＞１３００ＩＵ／ｍＬ。抗胰岛素自身抗体阳性，抗胰岛
细胞抗体阴性，抗谷氨酸脱羧酶抗体 １．６４Ｕ／ｍＬ。电
解质、碱性磷酸酶、甲状旁腺素、肝肾功能、血糖、糖化

血红蛋白、性激素、皮质醇、血清维生素Ｂ１２浓度、凝血
功能均无异常。心脏彩超示心包积液。胃镜检查示：

慢性非萎缩性胃炎，十二指肠黏膜结节样改变；病理检

查显示胃体黏膜中度慢性炎症，活动（＋），胃窦黏膜轻
－中度慢性炎症，十二指肠球部黏膜轻－中度慢性炎
症，灶性腺上皮呈息肉样增生。因多次骨髓“干抽”，行

骨髓活检，活检结果（图１）显示骨皮质下骨髓造血细胞
增生极低下、三系均低。眼科检查未见葡萄膜炎，双眼

屈光不正。尚未行ＡＩＲＥ基因筛查。诊断：自身免疫性
多腺体病综合征ⅢＤ型。给予血浆置换３次，口服强的
松（２０ｍｇｔｉｄ）、左甲状腺素钠片（５０μｇｑｄ）及多种维生

素等治疗１９ｄ后，患儿面色红润，口腔黏膜溃疡痊愈，
皮肤干燥及脱发好转，关节疼痛消失。复查血常规示

白细胞１２．４×１０９／Ｌ，中性粒细胞０．８４，红细胞３．１×
１０１２／Ｌ，血红蛋白１０２ｇ／Ｌ，网织红细胞１．３６％，血小板
２０６×１０９。尿常规示蛋白阴性。复查甲状腺功能全套
示：Ｔ３１．１５ｎｍｏｌ／Ｌ，Ｔ４１３３ｎｍｏｌ／Ｌ，ＴＳＨ７．６６ｍＩＵ／Ｌ，
ＦＴ３４．０８ｐｍｏｌ／Ｌ，ＦＴ４１７．２８ｐｍｏｌ／Ｌ，抗甲状腺球蛋白
２１５ＩＵ／ｍＬ，抗甲状腺过氧化物酶抗体＞１３００ＩＵ／ｍＬ。
复查体液免疫示：ＩｇＧ１４．４１ｇ／Ｌ，ＩｇＡ１．７８ｇ／Ｌ，ＩｇＭ
１．０９ｇ／Ｌ，补体Ｃ３０．８ｇ／Ｌ，补体Ｃ４０．１７ｇ／Ｌ。门诊治
疗４个月，患儿口服强的松减量至５ｍｇｔｉｄ，左甲状腺素
钠片５０μｇｑｄ。患儿面色红润，未诉皮肤干燥及脱发，
关节疼痛无反复，口腔黏膜溃疡反复２次。反复复查
血常规，白细胞波动于１０．７～２１．５×１０９／Ｌ，血红蛋白波
动于１００～１２３ｇ／Ｌ，血小板正常，尿蛋白持续阴性，复查
甲状腺功能全套：Ｔ３１．１５ｎｍｏｌ／Ｌ，Ｔ４１２７ｎｍｏｌ／Ｌ，ＴＳＨ
８．７１ｍＩＵ／Ｌ，ＦＴ３５．１０ｐｍｏｌ／Ｌ，ＦＴ４１５．９２ｐｍｏｌ／Ｌ，抗甲
状腺球蛋白２５４ＩＵ／ｍＬ，抗甲状腺过氧化物酶抗体
＞１３００ＩＵ／ｍＬ。尚未再次行骨髓检查，继续随访中。

　　图１　骨髓活检结果　在脂肪组织背景上见少许粒细胞（箭
头所示），红细胞散在分布，巨核细胞未见，网状纤维不增加。

讨论：自身免疫性多腺体病综合征（ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ
ｐｏｌｙｇｌａｎｄｕｌａｒｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＡＰＳ）是一种由自身免疫引起
的儿童罕见内分泌疾病，该病可出现多个内分泌腺体
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功能异常，如Ａｄｄｉｓｏｎ病、１型糖尿病、自身免疫性甲
状腺病、甲状旁腺功能减退、垂体功能减退等；亦可累

及非内分泌系统，如恶性贫血、白癜风、重症肌无力

等［１］。目前国际上大多将ＡＰＳ分为４个类型。ＡＰＳⅠ
型属于常染色体隐性遗传，好发于幼儿；患者在慢性

皮肤念珠菌感染、甲状旁腺功能减退和Ａｄｄｉｓｏｎ′ｓ病
中至少存在２个；还可有垂体炎、多囊卵巢、脱发、白
癜风、自身免疫性肝炎，罕见有类风湿性关节炎、干燥

综合征［２］。ＡＰＳⅡ型是肾上腺皮质功能减退并自身免
疫性甲状腺疾病（ａｕｏｉｍｍｕｎｅｔｈｙｒｏｉｄｄｉｓｅａｓｅ，ＡＩＴＤ）
和／或１型糖尿病；ＡＰＳⅡ属多基因病，与ＨＬＡＤＲ３和
ＤＲ４密切相关，也受非 ＨＬＡ基因和环境因素的影
响［３］。ＡＰＳⅢ型是指ＡＩＴＤ伴有一个或多个自身免疫
性疾病，但是不伴有和／或甲状旁腺功能减低［４］，可分

为Ａ、Ｂ、Ｃ、Ｄ４个亚型：（１）ＡＰＳⅢＡ型，ＡＩＴＤ合并其
他内分泌腺自身免疫性疾病，以１型糖尿病多见，也
可合并性腺功能减退、淋巴细胞性垂体炎和胰岛素自

身免疫综合征（Ｈｉｒａｔａ病）；（２）ＡＰＳⅢＢ型，ＡＩＴＤ合
并自身免疫和免疫介导的消化系统疾病如慢性萎缩

性胃炎、原发胆汁瘀积性肝硬化、炎症性肠病、恶性贫

血、乳糜泻和自身免疫性肝炎。（３）ＡＰＳⅢＣ型，
ＡＩＴＤ合并自身免疫性皮肤、神经肌肉疾病如多发性
硬化、重症肌无力、秃头症、白癜风；（４）ＡＰＳⅢＤ
型，ＡＩＴＤ合并系统性自身免疫性疾病如类风湿性关
节炎、抗磷脂综合征、系统性红斑狼疮、全身性硬皮

病、血管炎干燥综合征和特发性血小板减少性紫

癜［５６］。ＡＰＳⅣ型是两种或以上内分泌腺发生自身
免疫性疾病，但不属于Ⅰ、Ⅱ、Ⅲ型。

本例患者为１５岁青春期女孩，不仅存在自身免
疫性甲状腺炎，而且出现干燥综合征、系统性红斑狼

疮等自身免疫性疾病，但无性腺、肾上腺、甲状旁腺、

垂体受累，也无萎缩性胃炎、自身免疫性肝炎和神经

肌肉疾病，尚不能诊断１型糖尿病，符合 ＡＰＳⅢＤ
型的诊断。本例患者另一突出特点是骨髓三系增生

低下，血清维生素Ｂ１２浓度正常，无萎缩性胃炎，经激
素和血浆置换后，贫血很快纠正，故其贫血与自身免

疫抑制骨髓造血功能有关。由于 ＡＰＳ发病率低，腺
体受损的时间、顺序、种类有很大不同，临床表现差异

也很大，抗体检测手段不完全，造成对该病的诊断及

分型困难。但当患者出现２个腺体受损或１个腺体
受损及有腺体外器官自身免疫疾病，要提高警惕本

病；同时要关注是否还有其他腺体出现功能异常，如

本例患者实验室检查显示明显甲状腺功能低下，而尚

无甲状腺功能低下的临床症状，以便及早发现问题。

目前仍以维持正常的腺体功能为目的的激素替

代治疗，缺乏新的治疗手段。从 ＡＰＳ发病机制以及
本例患者检查结果可见，ＡＰＳ本质是由多种自身抗
体产生的多器官和系统的损害；而血浆置换能清除

自身免疫性疾病血浆中的异常成分（如免疫复合

物、自身抗体、淋巴细胞释放的炎症因子和其他有害

因子）。本例患者在口服强的松基础上，联合血浆

置换，每次置换４０ｍＬ／ｋｇ血浆，隔天１次，共３次，
患者贫血纠正，甲状腺功能恢复正常，尿蛋白转阴，

口腔溃疡痊愈，皮肤干燥及脱发好转，关节疼痛消

失，具有很好的近期效果。联合血浆置换能够帮助

患儿度过危险期或用于治疗难治性 ＡＰＳ，目前尚无
类似报道。值得注意的是，血浆置换并不是代替糖

皮质激素的治疗地位，应与其联合使用，以防止抗体

反馈性合成增加和病情反复，并且其远期治疗效果

需进一步研究。本例患者随访４个月，持续口服强
的松、左甲状腺素钠片，病情持续缓解，尚未复发，提

示使用血浆置换大量清除患者体内异常成分后，继

续使用激素替代治疗，可能会取得较满意的近期和

远期的临床疗效。但血浆置换治疗 ＡＰＳ患者的疗
效尚需扩大样本量进行研究。
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