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病例报告

组织坏死性淋巴结炎演变为系统性
红斑狼疮并狼疮性肾炎１例

陈少全　林茂增

（解放军第１７５医院／厦门大学附属东南医院儿科，福建 漳州　３６３０００）

　　患儿，女，１２岁，因发热４ｄ入院。入院前体温
最高４０．０℃，体温升高时伴头晕，无其他不适，于诊
所口服抗生素、退热药治疗后，体温反复波动于

３８℃～４０．０℃之间，遂就诊于我院。门诊查血常规：
ＷＢＣ１．９２×１０９／Ｌ，ＮＥＵ０．９６×１０９／Ｌ，Ｎ５０．０％，
Ｌ４０．２％，中性粒细胞降低，以“发热待查、粒细胞减
少症”收住入院。入院体查：体重４２ｋｇ，全身无皮疹，
颈部、颌下、腋窝可扪及散在黄豆大小的淋巴结，柔

软，活动度尚可，有压痛，余浅表淋巴结未触及。心肺

腹及神经系统检查未见明显阳性体征。肝功能检查

示ＡＬＴ、ＡＳＴ正常。ＣＲＰ正常。胸片未见异常。腹部
彩超提示肝、脾稍大。颈部淋巴结穿刺细胞学检查回

报：（左颌下）倾向淋巴细胞增生活跃伴灶性坏死，建

议活检。１周后复查血常规：ＷＢＣ３．２×１０９／Ｌ，ＮＥＵ
１．７１×１０９／Ｌ，Ｎ５３．４％，Ｌ３６．０％，中性粒细胞较前
稍增高；肝功能：ＡＬＴ１０２．９Ｕ／Ｌ，ＡＳＴ３４３．６Ｕ／Ｌ，较
前增高，提示肝功能损害。肥达、外斐氏试验阴性。

优生优育免疫学五项、ＥＢ病毒抗体均阴性。自身免
疫病检查：抗核抗体、抗 Ｓｍ抗体、双链 ＤＮＡ抗体、
ＥＮＡ多肽抗体谱均阴性。腹股沟淋巴结活检免疫
组化结果：淋巴组织Ｖｉｍ（＋）、ＣＫ（－）、ＣＤ１５（－）、
ＣＤ３０（－）、Ｋｉ６７约 ２５％；Ｔ淋巴细胞 ＣＤ３（＋）、
ＣＤ５（＋）、ＣＤ４３（＋）；Ｂ淋巴细胞 ＣＤ２０（＋）、
ＣＤ７９ａ（＋）；ＣＤ６８组织细胞（＋）；ＣＤ３４间质血管
（＋）。根据患儿临床表现及辅助检查结果，诊断为
组织细胞坏死性淋巴结炎（ＨＮＬ）。

入院后予头孢地嗪钠抗感染、干扰素抗病毒及

重组人粒细胞集落刺激因子升高粒细胞等治疗４ｄ，
仍反复发热。后改用甲泼尼龙４０ｍｇ／ｄ静脉滴注抗
炎治疗６ｄ，全身皮肤出现麻疹样皮疹，体温升高时
明显。复查肝功能异常，予加异甘草酸镁保肝降酶

治疗。经治疗后体温渐降至正常，皮疹渐消退，肝功

能好转，颈部、腋窝、腹股沟等处淋巴结较前减小，住

院２１ｄ后出院。
出院半年后患儿再次出现反复发热，伴颧部蝶

形红斑，光照后加重，于我院皮肤科查抗核抗体、双

链ＤＮＡ抗体、抗Ｓｍ抗体、ＳＳＡ抗体均阳性，确诊为
系统性红斑狼疮（ＳＬＥ）。给予间断口服醋酸泼尼松
治疗半年，仍反复发热，并伴脱发、口腔溃疡、光过敏

等表现。遂因皮疹半年余、发热１个月入住我院肾
病风湿科。复查自身免疫病示：抗核抗体（＋）、双链
ＤＮＡ抗体（＋）、抗 Ｓｍ抗体（＋）、ＳＳＡ抗体（＋）、核
糖抗体（＋）。血沉：１２５ｍｍ／ｈ。尿蛋白（３＋），潜血
（＋）。２４ｈ尿蛋白定量３５８．３１ｍｇ／Ｌ。肾活检示：
肾小球呈轻度系膜细胞增生性改变，符合狼疮性肾

炎Ⅱ型；小管－间质病变轻度；小血管壁轻度纤维性
增厚。诊断：（１）ＳＬＥ；（２）狼疮性肾炎（ＩＩ型）。入
院后予以甲泼尼龙（５００ｍｇ，ｑｄ×３ｄ）＋环磷酰胺
（０．４ｇ，ｑｄ×２ｄ）联合冲击治疗。经治疗后患儿体
温渐降至正常，颜面红斑较前消退，口腔溃疡好转，

复查尿常规示尿蛋白阴性，潜血（＋），住院１２ｄ后
出院。

讨论：ＨＮＬ首先由日本 Ｋｉｋｕｃｈｉ和 Ｆｕｊｕｍｏｔｏ等
人于１９７２年阐明，故又称菊池病或ＫｉｋｕｃｈｉＦｕｊｉｍｏｔｏ
病（ＫＦＤ），是一种良性自限性疾病。病因不明，多
数学者认为与 ＥＢ病毒、巨细胞病毒、副流感病毒、
风疹、细小病毒 Ｂ１０、ＨＨＶ０、耶尔森菌、弓形体感染
有关。其发病机制可能是不同的致病因子所致的Ｔ
细胞和组织细胞介导的高免疫反应。病毒感染后

ＣＤ８＋Ｔ细胞活化，诱导ＣＤ４＋Ｔ细胞凋亡，凋亡细胞
被巨噬细胞吞噬，形成典型的 ＨＮＬ的病理表现［１］。

发热、颈淋巴结肿大、白细胞减少是ＨＮＬ的特点，部
分病人可伴有皮肤表现，少数可有全身淋巴结、肝脾

肿大。急性期化验可见白细胞计数降低，外周血可
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见异形淋巴细胞，血沉增快，部分患者抗链球菌溶血

素“Ｏ”、类风湿因子滴度增高。临床表现无特异，故
可和许多疾病相混淆，如结核性淋巴结炎、恶性淋巴

瘤、其他良性或恶性疾病［２］。可与多种结缔组织疾

病，尤其是ＳＬＥ伴随是ＨＮＬ的另一个重要特征［３］。

本例患者第１次入院时有典型发热、全身浅表
淋巴结肿大、白细胞减少，伴有肝脾肿大等临床表

现，腹股沟淋巴结活检免疫组化结果：淋巴组织Ｖｉｍ
（＋）、ＣＫ（－）、ＣＤ１５（－）、ＣＤ３０（－）、Ｋｉ６７约
２５％；Ｔ淋巴细胞ＣＤ３（＋）、ＣＤ５（＋）、ＣＤ４３（＋）；Ｂ
淋巴细胞 ＣＤ２０（＋）、ＣＤ７９ａ（＋）；ＣＤ６８组织细胞
（＋）；ＣＤ３４间质血管（＋），符合 ＨＮＬ的诊断。患
儿第２次入院时有发热、面部蝶形红斑等临床表现，
狼疮性肾炎、抗核抗体、双链 ＤＮＡ抗体、抗 Ｓｍ抗
体、ＳＳＡ抗体、核糖抗体均阳性，符合美国风湿病学
会（ＡＣＲ）１９８２年修订的ＳＬＥ诊断标准［４］，结合肾活

检检查结果，ＳＬＥ并狼疮性肾炎诊断成立。
ＨＮＬ是一种有自愈倾向的淋巴结炎性反应性

疾病，以对症治疗为主，抗生素治疗无效，激素是目

前最有效的治疗药物。其临床表现与结缔组织病如

ＳＬＥ、成人Ｓｔｉｌｌ病、干燥综合征等相似，相似点有：发

热、淋巴结肿大、皮疹、血沉快、白细胞降低等，且激

素治疗有效。ＨＮＬ可与ＳＬＥ同时发生，也可发生在
之前或者之后，但其发病机制尚不清楚。谢琼虹

等［１］认为ＨＮＬ合并ＳＬＥ的发病机制为不同抗原刺
激物诱发机体产生高免疫反应，该过程可出现符合

ＨＮＬ和ＳＬＥ的两组临床表现。由于临床上 ＳＬＥ远
比ＨＮＬ常见，而两者的治疗及预后不同，因此在诊
断ＨＮＬ前必须排除ＳＬＥ，并进行密切临床随访及动
态复查自身抗体谱，了解有无伴随ＳＬＥ的发生。
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２０１３年小儿神经系统疾病诊疗暨
肉毒毒素治疗进展学习班通知

由首都医科大学附属北京天坛医院主办的继续医学教育项目“小儿神经系统疾病诊疗暨肉毒毒素治疗进展学习

班”项目编号２０１３－０６－０１－０１３（京），将于２０１３年８月１５日至８月１８日在北京举行。授课内容包括小儿癫
!

及癫

!

性脑病、脱髓鞘疾病、周围神经和肌肉疾病、遗传代谢性疾病、儿童脑血管病的诊断与治疗，小儿脑性瘫痪肉毒毒素

治疗研究进展。学习班特别邀请北京天坛医院的小儿神经内科、神经影像、神经电生理科及北京大学妇儿医院、解放

军３０１医院、北京协和医院的著名专家教授进行讲座，学习班授予继续教育Ｉ类学分８分（２４学时）。注册费１２００元。
电话报名：（０１０）６７０９６６１５；任守臣　１３５１１０２４００４，邓亚仙 　１３９１１６９４４５３
有意者请电子邮箱索取具体会议通知：ｂｏｕｙｒｅｎ＠１２６．ｃｏｍ。

首都医科大学附属北京天坛医院　　
２０１３年６月２０日　　　　　
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