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川崎病合并自身免疫性溶血性贫血和巨噬细胞活化综合征 A 例

刘瑞海!刘华林
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%%患儿#男#B 岁#因发热 [ 1#皮疹伴颈部淋巴结

肿大 # 1 入院) 患儿 [ 1 前出现发热#体温 BE j

C!6!d) # 1前出现皮疹并发现右颈部包块#经多

种抗生素治疗 [ 1无效) 查体'YB"6Cd#躯干部见

大片状红色斑丘疹#右颈部扪及多个肿大淋巴结#形

成 [ :.m[ :.大小包块#质韧#无触痛#表面皮肤无

红肿) 左颈部扪及多个肿大淋巴结#直径 ! j# :.

不等) 双球结膜充血) 口唇潮红*干燥*皲裂) 咽部

黏膜弥漫性充血#舌乳头突起呈杨梅舌) 心肺% &̀#

肝脾肋下未及) 血常规'PF&!C6[ m!$

"

\M#7$6E##

M$6!$#<$6$E#JX !!C G\M# 0MY![E m!$

"

\M) T89

EE ..\'#&90!!" .G\M#>MY!BE S\M#>8YED S\M#

MQJ##_ S\M#血清铁蛋白%8?&#[#

!

G\M#血培养无

细菌生长#TF病毒*支原体等血清学病原检测均阴

性) 颈部肿物 F超提示'颈部探及多个肿大淋巴

结#最大者为 !6" :.m!6B :.) 超声心动图提示'

左冠状动脉内径为 B6# ..) 诊断'川崎病%cQ&)

给予静脉注射丙种球蛋白%A4AK&每日 ! G\]G#共

# 1#口服肠溶阿斯匹林治疗#仍然有间断发热#病程

第 D 天患儿出现手*足指趾端硬肿) 第 ![ 天患儿出

现持续高热# 精神反应差#巩膜轻度黄染#尿色深#

肝脏右肋下 B :.#脾脏左肋下 # :.#手*足指趾端出

现膜状脱皮) 血常规检查示 PF&B6$ m!$

"

\M#

7$6D## M$6#_#JX [C G\M# 0MYC_B m!$

"

\M#9-,

!"6_b) &90!E .G\M#T89#E ..\'#交叉合血见

大量不规则抗体#抗人球蛋白直接抗体阳性) 血生

化检查'>MY!#$ S\M#>8YE[ S\M#YFBC6C

!

.+5\M#

QFD6D

!

.+5\M# 白蛋白 B[6_ G\M#MQJDD[ S\M#甘

油三酯 %KY& B6"_ ..+5\M) 免疫球蛋白检查'

AGK!E6CB G\M%正常值'[6[B j!B6$D&#AG>#6#! G\M

%正常值'$6BB j!6$E&#AG< #6[E G\M%正常值'

$6[_ j#6!E&#Y细胞亚群正常) 8?E#$6D

!

G\M#凝

血酶原时间 %0Y&'!! =#部分凝血活酶生成时间

%>0YY&不凝#纤维蛋白原定量%?XG&!6[$ G\M#骨髓

象呈增生性骨髓象#网状细胞易见#吞噬血细胞现象

较明显) 诊断'cQ合并自身免疫性溶血性贫血

%>AJ>&和巨噬细胞活化综合征 %<>8&) 参照

JMJL$C 方案#给予甲基泼尼松龙*A4AK*依托泊苷

%4/!_&*环孢菌素 >治疗#输洗涤红细胞 ! S) 病

程第 #C 天#患儿仍有低热#反应差#并出现头痛
"

呕

吐#脑脊液检查压力lB[$ ..J

#

W#常规*生化*培养

及涂片检查均正常) 给予 #$b甘露醇降颅压及甲

氨喋呤和地塞米松鞘内注射治疗%每周 ! 次#共 C

次&) 头颅 &Y提示脑沟深) 脑电图示背景活动异

常) 病程第 _E 天#患儿仍有不规则低热#精神不振#

伴双手抖动#走路不稳#并出现反复惊厥发作) 动态

脑电图示'频繁左侧后颞区起源部分性发作$发作间

期左侧后颞区周期性正相尖波) 给予苯巴比妥抗惊

厥治疗) <9A示双侧额叶脑沟增宽加深#脑裂稍高#

脑室系统略大) 骨髓象偶见吞噬网状细胞) 超声心

动图左L右冠脉轻度病变) 闪光刺激视觉诱发电位

%4T0&双侧0! 潜伏期轻度延长) 脑干听觉诱发电

位%F>T0&左耳听通路脑干上段传导延迟) 右耳听

通路外周段传导延迟及脑干上段病变可疑) 脑脊液

检查未见异常) 血常规*肝功能*0Y*>0YY*?XG*KY

及 8?均恢复正常#抗人球蛋白试验阴性) 按 JMJL

$C 方案治疗) 病程第 !#$ 天#患儿再次出现反复惊

厥发作#加用妥泰后随访 ! 月#未再抽搐) 目前#仍

按JMJL$C 方案化疗#门诊随访)

讨论'本例符合美国心脏病学会%>J>&cQ诊

断标准和 >AJ>诊断标准#且持续发热#肝脾大#血

象两系减少#KY升高#?XG降低#肝功异常#凝血障

碍#MQJ升高#8?升高#骨髓网状细胞吞噬血细胞现

象较明显和中枢神经系统的病变#故符合 cQ合并
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>AJ>和<>8诊断标准!!"

)

cQ合并>AJ>最早见于 F@)() 等!#"

!"E_ 年报

道) 免疫系统的高度活化及免疫损伤性血管炎是

cQ的显著特征) cQ引起>AJ>的发病机制目前仍

不十分清楚#Y细胞介导的异常免疫应答以及细胞

因子的级联放大效应是 cQ血管炎性损伤的基

础!B"

#而Y

8

功能低下#Y

J

细胞功能亢进#产生抗红

细胞的自身抗体#使红细胞破坏#则是 >AJ>的主要

发病机制) 本例患者在cQ后不久出现>AJ>#与体

内免疫功能紊乱有关) 经糖皮质激素*A4AK等治疗

很快缓解)

<>8是儿童全身性炎症性疾病的严重并发症#

是一组以继发性或反应性噬血综合征为表现的症候

群) <>8的临床表现与噬血细胞性淋巴组织细胞

增生症%JMJ&非常相似#儿科主要见于幼年特发性

关节炎全身型) <>8 的免疫病理表现为巨噬细胞

的过度活化而不受控制#为儿童类风湿病的主要致

死原因#虽然其发病机制并不清楚#但可能与机体

7c细胞的功能紊乱及缺陷有关#7c细胞功能紊乱

及缺陷可由 7c细胞的相关基因突变所引起!C"

)

cQ并发 <>8 国内最早见于 #$$_ 年胡秀芬等!["报

道#其临床表现和实验室检查与本例相似#但本例患

儿出现了更为严重和持久的中枢神经系统并发症#

继发性癫
!

#脑萎缩等改变#发病机制不明) <>8

的诊断主要参考JMJ的诊断指南和 92;-55(等!_"提

出的诊断建议) cQ并发 <>8 时病情凶险#变化急

剧#早期诊断并尽早给予有力的免疫抑制治疗至关

重要) 多数专家认为#甲基泼尼松龙 i环孢素 >冲

击治疗应为 <>8 治疗的首选方案!["

) 本例也采用

了甲基泼尼松龙i环孢素 >治疗#并且加用了依托

泊苷和鞘注治疗#后期完全按 JMJL$C 方案系统治

疗) 已往报道病例多数在短期内临床治愈!D#E"

#本

例遗留严重中枢神经系统后遗症)

目前为止#cQ并发<>8的个案报道较少#临床

医师应提高对本病的认识#争取早期诊断#早期规范

治疗#以期取得良好的预后)
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() 2==+:(2,(+) U(,' c2U2=2](1(=-2=-!*"6>.*0-1(2,3J-.2,+5

W):+5# !"E_# E%C&'B[!LB[B6

!B"%王宏伟6川崎病的病因及发病机制的研究进展!*"6中华儿科

杂志# #$$## C$ %#&'!#$L!#!6

!C"%刘宇隆#周剑芳#涂文伟6巨噬细胞活化综合征基因相关性研

究及治疗构想!*"6中华儿科杂志##$$_#CC%!!&'E$BLE$[6

!["%胡秀芬#王宏伟#施虹#程佩萱#李艳萍6川崎病并发巨噬细胞

活化综合征二例及文献复习!*"6中华儿科杂志# #$$_# CC

%!!&'EBBLEB[6

!_"%92;-55(># <2G)(L<2)N+)(8# 0(=,+3(+># F-=2)2&# ?+,(Y# 9@L

/-3,+7# -,25603-5(.()23H1(2G)+=,(:G@(1-5()-=O+3.2:3+/'2G-
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