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0cc%是一种主要侵犯外分泌腺的慢性炎症性自身

免疫性疾病&在儿科临床中较少见' 早期外分泌腺

受累症状不明显&临床表现多样&与成人临床表现差

异较大' 目前国内外尚无大宗儿童病例报道' #$$#

年 % 月至 #$$A 年 !! 月我院确诊 @ 例儿童 0cc&现报

道如下'

$H临床资料

患儿 @ 例&均为女孩&年龄 % I!A 岁&病程 A 个

月至 > 年' @ 例均有反复腮腺肿大病史&病程大于 A

个月&予以抗炎)抗生素治疗效果欠佳' 早期均无口

干眼干的干燥症状' ! 例有反复一过性膝关节疼

痛&经休息可缓解&! 例出现双踝关节肿胀&双掌指

关节僵硬&右肩关节活动受限' # 例颈前及腋窝淋

巴结肿大&其中 ! 例有轻压痛' ! 例病程 > 年患儿

出现咯血&呼吸困难&端坐呼吸&血尿&蛋白尿&胸部

螺旋'T示双肺广泛纤维化&# 例有不同程度肉眼血

尿)蛋白尿' # 例病史中反复鼻衄)乏力&其中 ! 例

查血钾低&补钾后乏力缓解&! 例两颊暗红色皮疹&#

例明显生长发育落后&第二性征未发育&# 例出现多

发龋齿&予以清洁口腔)注意口腔卫生仍未能改善'

@ 例患儿血沉均明显增快&达 =$ I!"$ //_('

血液生化出现改变*@ 例
.

P球蛋白增高&出现球蛋白

血症&血球蛋白达 ":7! I:A7% ?_\#! 例转氨酶)肌

酶增高明显' 组织病理学检查示 " 例骨髓细胞学正

常&! 例示感染骨髓象&碱性磷酸酶积分增高#! 例淋

巴结肿大明显行淋巴结活检及免疫组化示慢性淋巴

结炎#! 例外周血涂片未见狼疮细胞' 自身抗体检

查发现 @ 例<8<)抗 cc<_cca均阳性## 例抗 c9阳

性&抗K81阳性&抗 2DPb8<阳性#! 例 KU阳性&抗

cE!A$ 阳性'

在 cE()4/.4实验检查中&# 例正常&# 例病程长

达 # I> 年的患儿出现阳性' 腮腺造影示 @ 例均为

正常' 另外&! 例血清免疫学检测 '@ 降低#! 例心

电图示W波明显增大&妇科a超示子宫小#! 例四肢

肌电图正常#! 例肾小管酸化功能降低'

根据患儿病史及临床特点&排除了系统性红斑

狼疮)幼年特发性关节炎)淋巴瘤)肝炎病毒感染)抗

乙酰胆碱药物应用)艾滋病等常见引起继发干燥综

合征的因素&参考 +干燥综合征 #$$# 年国际分类

$诊断%标准,

!!"

&@ 例患儿均诊断为 0cc'

! 例患儿临床症状较轻&予以对症治疗后缓解#

两例并肾脏损害&应用糖皮质激素)免疫抑制剂治疗

后临床症状也得以明显缓解#! 例病程较长&因肺广

泛纤维化并肺出血放弃治疗'

!H讨论

儿童 0cc在起病早期临床表现不突出&可以其

他系统损害为首发症状&如以萎缩性胃炎!#"

)神经

系统损害!""发病' 部分患儿表现为反复干咳)鼻

衄&无明显口干眼干症状' 如对该病认识不充分&容

易仅将出现的系统损害考虑为独立病变&进而误诊)

漏诊或明确诊断时间较晚'

反复腮腺肿大在儿童 0cc中常见&表现为发热)

腮腺肿痛&且常为首发症状' 可先于口干眼干症状

数月至数年出现' 因唾液减少&对口腔清洁作用减

弱出现多发性龋齿' 国内吴建红等!@"

)刘娟等!="均

先后报道 0cc患儿可在反复腮腺肿痛数年后才出现

干燥症状' 房丽华等!>"报道北京协和医院收治的

#! 例儿童 0cc&反复腮腺肿大作为首发症状的占

#:7>H&明显高于成人 0cc患者' 国外T(,O4.-等!A"

(""#(



第 !! 卷第 " 期
#$$% 年 " 月

&&&&&&&&&&&&&&&&&&&&

中国当代儿科杂志
'()* +',*-./0 1.2)3-4

5,67!! 8,7"

9347#$$%

也有报道&几乎所有儿童患者在发病早期无干燥症

状&而反复腮腺肿大是绝大多数儿童最初的临床表

现' 本组 @ 例早期均有腮腺肿大&先于干燥症状出

现&其中两例出现多发龋齿' 0cc 由于自身免疫系

统紊乱易发生免疫损伤&血管炎)周围血管炎发生率

较高' 肾脏本身由毛细血管网构成&故 0cc 系统损

伤常先累及肾脏' 有报道 0cc患儿并发肾损害的发

生率为 @!7AH&以远端肾小管最多见&多数为 ! 型

肾小管酸中毒&表现为明显低血钾&出现低钾性麻

痹!:"

' 本组有 " 例患儿就诊时发现蛋白尿&其中 !

例肾小管酸化功能下降&另 ! 例既往有反复低钾性

麻痹&与上述报道类似'

儿童 0cc早期实验室检查即可存在异常*轻度

贫血&高球蛋白血症&血沉明显增快&

.

球蛋白增高&

<8<$ k%&抗 cc<$ k%&抗 cca$ k%' 本组 @ 例 0cc

的诊断主要结合临床特点&如反复腮腺肿大&随病情

进展出现干燥症状&并累及自身脏器出现系统损伤

的表现#另外&血清中抗 cc<_cca抗体阳性和出现

高免疫球蛋白血症&其中自身抗体检查有较高特异

性' 如口干眼干症状明显&可行腮腺造影及滤纸实

验辅助诊治&但部分患儿早期外分泌腺无明显累及

时上述两实验可表现正常' 本组有 # 例患儿上述检

查出现阳性结果' 高丙种球蛋白血症可做为内脏受

累的标志&但该指标与病情活动无关!%"

' 本组 ! 例

患儿起病初仅有反复腮腺肿大&实验室检查 <8<

$ k%&抗 cc<$ k%&抗 cca$ k%&与+干燥综合征

#$$# 年国际分类$诊断%标准,所符较少&疑诊 0cc'

" 年后患儿出现干燥症状及肺纤维化&复查 <8<

$ k%&抗 cc<$# k%&抗 cca$# k%' 故目前诊疗 0cc

的诊断标准是否适合儿童早期诊断值得考虑'

有些患儿起病初期出现发热)皮疹)关节症状&

实验室检查 KU$ k%&易被误诊为幼年特发性关节

炎' 本组 ! 例患儿因长期发热&关节疼痛&曾在院外

按幼年性关节炎治疗' 有报道 0cc患儿皮肤紫癜突

出&误诊为过敏性紫癜予以雷公藤治疗&从而加重了

腺体干燥症状' 有极少数患儿出现肝脏酶学改变&

且自身抗体检测除 <8<阳性外&抗线粒体)抗平滑

肌抗体阳性时&需与自身免疫性肝炎鉴别' 考虑到

0cc多见于女孩&临床表现可以出现多系统损害&实

验室检查自身抗体除抗 cc<_cca阳性外&抗 2DP

b8<)抗 c9抗体也可能出现阳性&需充分完善相关

检查&排查系统性红斑狼疮或系统性红斑狼疮引起

继发干燥综合征的可能性' 本组 " 例因反复腮腺肿

大多年后才出现系统损害&多项特异性自身抗体阳

性&仍诊断为 0cc&但难以排除系统性红斑狼疮继发

改变' 因淋巴细胞高度增殖&0cc 并发恶性淋巴瘤

几率高于正常人群 @@ 倍!!$"

' 若淋巴结无痛性肿大

明显&出现单克隆性高丙种球蛋白血症或冷球蛋白血

症&需警惕原发病为淋巴瘤或并发淋巴瘤的可能&可

行淋巴结活检及免疫组化&帮助早期诊断&及早治疗'

大多学者认为 0cc早期未出现系统损害时治疗

预后较好&一旦合并器官不可逆损害&如进行性肺)

肾纤维化时预后较差' 目前提倡早期对症治疗&主

要采取措施改善症状&控制和延缓因免疫反应引起

的组织器官损害的进展及继发感染' 合并脏器损伤

时加用糖皮质激素及免疫抑制剂治疗&多数可控制

病情进展!!!"

'

因 0cc患儿早期多无口干眼干症状&起病形式

多样&且大部分患儿对临床症状不能准确表述' 在

临床工作中&如遇反复腮腺肿大)关节疼痛)软瘫)皮

疹等&且有血沉)

.

P球蛋白增高)高球蛋白血症&临床

儿科医生需对此病提高警惕&积极完善自身抗体检

测及相关检查&以减少漏诊)误诊'
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