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=7北京大学第三医院心内科!北京&!"""%=$

&&!摘&要"&患儿$女$!= 岁% 因突眼 < 个月$发热伴咳嗽*活动后心悸*气促*乏力 ! 个月入院% 既往有哮喘*过

敏性鼻炎等过敏性疾病史% 体格检查&口唇紫绀$双肺闻及少量哮鸣音和细湿音$心音低钝$有奇脉% 实验室检

查&外周血嗜酸性粒细胞占 <>K( [!"K)$计数为 <7? d!"

@

Ga#骨髓嗜酸性粒细胞占 =!K$未见幼稚细胞% 动脉血

气分析为低氧血症% 血ZF_$ >?$ ZXG/a(显著升高)% 抗核抗体(M8M)均质型阳性$其他自身抗体均阴性% J线

示双肺野外带散在小斑片状影% 超声心动图示右室心内膜增厚伴广泛附壁血栓形成$右室腔近于闭塞% 临床诊断

为儿童变应性肉芽肿性血管炎并发心内膜心肌病$给予足量泼尼松龙等治疗% 患儿病情明显好转$血嗜酸性粒细

胞计数*胸片均恢复正常$ZF_降至 ! <?% ZXG/a$但超声心动图无变化% $ 周后泼尼松龙逐渐减量$患儿接受心脏

手术% 病理结果为右室心内膜广泛附壁血栓形成$心内膜和心肌纤维化% 术后小剂量泼尼松龙维持治疗$患儿康

复后恢复上学% !中国当代儿科杂志#!""##$"$%%&P!% 'P!#"

!关&键&词"&血管炎#心内膜#心肌病#儿童

!中图分类号"&C#>$7$&&!文献标识码"&M&&!文章编号"&!""% ;%%="($""%)"# ;"<$# ;">
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&&变应性肉芽肿性血管炎(366.4F):F43*P6,/3-,S)S

3*2 3*F)-)S) 国外习惯称为 '(P4FTD-43PSS综合征

('(P4FTD-43PSSSR*24,/.$ 'DD)$儿童罕见% 国外已

有'DD 并发心肌炎*心包炎*心脏扩大及充血性心

力衰竭的儿童病例报道!!"

$而并发心内膜心肌病的

儿童病例$国内外至今未见报道% 本院报道 ! 例儿

童'DD并发心内膜心肌病$经激素治疗和心脏手术

后康复$以提高广大儿科医生对该病的认识$以免误

诊和漏诊%

$E概述

'DD 是主要累及小动脉和小静脉的血管炎%

!@#! 年$'(P4F和 D-43PSS首次报道了病理学特征为

坏死性血管炎*嗜酸性粒细胞浸润*血管外肉芽肿形

成的综合征% !@%> 年$a3*(3/等!$"报道了 '(P4FT

D-43PSS综合征的临床特征为哮喘*外周血嗜酸性粒

细胞计数[!7# d!"

@

Ga*

!

$ 个器官受累的系统性

血管炎% 成人发病率为 ! E=G! """ """

!="

% 儿童罕

'#$<'
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见$占儿童系统性血管炎的 $K

!!"

%

$7$E病因'发病机制及病理

'DD病因*发病机制不明$可能与嗜酸性粒细

胞*I细胞*中性粒细胞激活后$释放大量细胞因子

和炎性介质$导致血管内皮损伤*肉芽肿形成有关%

病理学特征如上所述!$$ ="

% 儿童病因*发病机制及

病理同成人!!"

%

$7!E临床表现

成人'DD临床表现可有肺*神经系统*皮肤*上

呼吸道*肌肉*骨关节*胃肠道*肾*心血管*眼等多系

统受累#常在过敏性鼻炎和哮喘发病 = E? 年后才诊

断系统性血管炎#此时$哮喘可突然减轻!$$ ="

% 该病

患者中$针对髓过氧化物酶的抗中性粒细胞胞浆抗

体(A19TM8'M)阳性率为 <"K#针对蛋白酶 = 的抗

中性粒细胞胞浆抗体(1C=TM8'M)阳性率为 !"K#

="K均为阴性!="

% 国外 @ 篇儿童个例报道(年龄为

$ E!> 岁$其中 = 例为女孩)的临床表现有肺*心血

管*皮肤*肾*周围神经系统*副鼻窦*胃肠道受累#均

有血嗜酸性粒细胞显著升高#其中 ? 例有哮喘史!!"

%

$7FE诊断与鉴别诊断

儿童 'DD 诊断标准同成人% 美国风湿病学会

(M/.4):3* ',66.F.,QC(.P/3-,6,FR$ M'C)!@@" 年制

定的'DD 诊断标准为&

!

哮喘史#

"

外周血白细胞

分类中嗜酸性粒细胞 [!"K#

#

单神经炎或多神经

炎#

$

一过性肺浸润#

)

副鼻窦异常#

.

活检为血管

外嗜酸性粒细胞浸润% 诊断需具备任何 > 项或 > 项

以上$敏感性和特异性分别为 %#K和 @@7?K

!>$ #"

%

M'C在上述诊断标准的基础上$又进一步提出

了简化的 'DD 诊断标准&

!

血嗜酸性粒细胞 [

!"K#

"

哮喘史#

#

既往有过敏性疾病史$但不包括

哮喘和药物过敏史% 凡具备第 ! 项并加上后 $ 项中

任何 ! 项者$可诊断为'DD$敏感性和特异性分别为

@#K和 @@7$K

!#"

%

儿童'DD应与W.F.*.4qS肉芽肿鉴别% 后者儿

童亦罕见$占儿童系统性血管炎的 %7#K% 两者在

临床受累器官*自身抗体类型*病理特征等方面均有

相似之处$主要鉴别点在于后者上呼吸道和肾脏受

累更常见#1C=TM8'M阳性率为 ?#K#无哮喘等过

敏性疾病史#无外周血和组织嗜酸性粒细胞显著增

多!! E="

%

$7GE治疗与预后

儿童'DD 治疗原则同成人!!"

% 首选肾上腺皮

质激素#如激素效果不好$可加用免疫抑制剂% 如心

血管和肺部病变严重伴充血性心力衰竭*呼吸衰竭$

则预后不好% 国外 @ 篇儿童个例报道中$有 < 例累

及心血管系统$其中 ! 例为心肌炎引起心脏扩大伴

充血性心力衰竭治疗后存活#另 # 例死亡$死因 > 例

为心肌炎(其中 ! 例伴心包炎)引起心脏扩大伴充

血性心力衰竭$! 例为腹腔动脉瘤破裂!!"

%

!E病例报告

!7$E入院情况

患儿$女$!= 岁$体重 >% HF$生长于北方% 因突

眼 < 个月$发热伴咳嗽*活动后心悸*气促*乏力 ! 个

月于 $""< 年 ? 月 !# 日入院% 既往对海鲜*羊肉及

狗毛过敏#$ 年前患过荨麻疹#! 年前患哮喘和过敏

性鼻炎$长期吸入治疗% 否认副鼻窦炎和日光过敏

史% 体检&I=?7%r$C=$ 次G/)*$1!!< 次G/)*$b1

%#G?" //̂ F% 半卧位% 皮肤无青紫*苍白*皮疹*出

血点*紫癜*水肿% 全身浅表淋巴结未触及% 双眼球

突出$双副鼻窦区无压痛$口唇紫绀$口腔无溃疡%

甲状腺未触及% 双肺闻及少量细湿音及哮鸣音%

心律齐$心音低钝$未闻及明显杂音和心包摩擦音#

有奇脉% 肝脾未触及% 双手指近端指间关节和掌指

关节轻度肿胀*压痛% 神经系统无异常% 眼科会诊&

除双眼球突出外未见其他异常%

!7!E实验室与影像学检查

实验室检查&血常规 \̂ !!! FGa$Cb'=7<= d

!"

!$

Ga$ '̂I"7=$#Wb'!=7> d!"

@

Ga$中性粒细胞

!<K$嗜酸性粒细胞 <>K$均为成熟阶段#1aI@# d

!"

@

Ga% 嗜酸性粒细胞计数为 <7? d!"

@

Ga% 尿常

规*大便集卵阴性% 动脉血气分析为 0^?7>#$19

$

>% //̂ F$1'9

$

=" //̂ F$氧饱和度 %<7$K$b_=7<

//,6Ga% 血 ZF_$ >?$ ZXG/a$ZF̀ $$7> FGa(升

高)$ZFA=7$$ FGa(升高)$'= "7?" FGa(减低)$

ZFM*'>*总补体('̂ #")无异常% I*b淋巴细胞亚群

为'c= <"7>K(略减低)$'c>*'c% 无异常$b细胞

$%K(明显升高)% 红细胞沉降率*风湿三项*血电

解质*血糖*血脂*肝肾功能*心肌酶谱*aĉ 同功

酶*肌钙蛋白 I*凝血功能*甲状腺功能均无异常%

肺炎支原体抗体*艾滋病抗体*梅毒阴性% M8M均

质型阳性$滴度为 !h%"#抗可提取性核抗原(_8M)

抗体*抗双链c8M(2STc8M)抗体*抗中性粒细胞胞

浆抗体(M8'M)均阴性% 骨髓穿刺示粒细胞系统增

生活跃$嗜酸性粒细胞占 =!K$以中幼到成熟阶段

增生为主% 心电图为窦性心动过速$电轴轻度右偏%

动态心电图为窦性心动过速% 脑电图无异常% 11c

试验阴性%

影像学检查&J线&胸片示双肺纹理粗乱呈细网

'<$<'
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状$可见散在小斑片影$两肋膈角锐利$心脏形态未

见异常#双手正位示双手近端指间关节及掌指关节

轻度肿胀% 'I平扫&胸部示双肺野外带散在小斑片

状密度增高影$纵隔淋巴结肿大#副鼻窦未见异常%

超声心动图&右房增大#右室心内膜增厚伴广泛附壁

血栓形成(图 !)$右室腔近于闭塞$右室舒张功能障

碍#左房*左室未见异常#三尖瓣隔叶*后叶增厚变

形$三尖瓣轻度反流#二尖瓣中度反流#少量心包积

液% 彩超&颈部多发淋巴结肿大(最大为 !7? :/d

"7% :/)#甲状腺未见异常#胆囊壁增厚$腹腔和盆

腔少量积液%

&图 $E患儿超声心动图显示右室广泛附壁血栓形成(

a5

代表左室#右室位于左室右上方$Î 代表附壁血栓%

!7FE诊断与治疗

入院后由于患儿低氧血症较重$无法行肺功能

和纤维支气管镜检查% 临床诊断为儿童 'DD 并发

心内膜心肌病*充血性心力衰竭(心功能
'

级)*Z型

呼吸衰竭*代谢性酸中毒伴呼吸性碱中毒(代偿)*

轻度贫血伴血小板减少% 给予鼻导管吸氧$特布他

林(

(

$

激动剂)和布地奈德(肾上腺皮质激素)雾化

吸入$静滴能量合剂和果糖二磷酸钠% 虽然彩超提

示颈部多发淋巴结肿大$但体格检查颈部未触及明

显肿大的淋巴结$普通外科会诊表示无法行淋巴结

活检% 患儿第 # 天起口服泼尼松龙 <" /FG2(!7$#

/FGHF)*卡托普利*小剂量阿司匹林及双嘧达莫*孟

鲁司特(白三烯受体拮抗剂)$当天退热% 入院第 !"

天$I=<7?r$C$" 次G/)*$1!"" 次G/)*$b1@"G?"

//̂ F$患儿病情明显好转$能平卧$动脉血气分析

恢复正常后停吸氧% 复查血常规 \̂ !!@ FGa$Wb'

<7@ d!"

@

Ga$中性粒细胞 #<7@K$未见嗜酸性粒细

胞$1aI$"" d!"

@

Ga% 嗜酸性粒细胞计数恢复正常

("7"$$ d!"

@

Ga)% 血 ZF_降至 ! <?% ZXG/a$ZF̀

!%7# FGa(好转)$'= "7<@ FGa(仍减低)$ZFA*ZFM*

'>*'̂ #" 无异常% 胸片恢复正常% 但超声心动图

无变化% 患儿于第 !? 天带泼尼松龙(<" /FG2)等

药出院% 以后泼尼松龙每周减 # /F$并在本市心血

管病专科医院行心脏手术治疗(右室心内膜和附壁

血栓剥除术及三尖瓣置换术)% 病理结果为右室心

内膜广泛附壁血栓形成$心内膜和心肌纤维化% 术

后泼尼松龙 !# /FG2维持% 患儿从本院出院 $ 月后

恢复上学% 出院近 $ 年时电话随访患儿家长$得知

患儿血常规无异常$每日服泼尼松龙 # /F和华法林

$7# /F$照常上学并已恢复体育活动%

FE诊断要点与鉴别诊断

本例如按 M'C!@@" 年 'DD 诊断标准$仅具备

哮喘史#血嗜酸性粒细胞 [!"K#一过性肺浸润这 =

项!>"

$缺活检 ! 项% 按 M'C简化的 'DD 诊断标准$

则具备血嗜酸性粒细胞[!"K#哮喘史#既往有除哮

喘和药物过敏以外的过敏性疾病史这 = 项$儿童

'DD诊断成立%

应与儿童W.F.*.4qS肉芽肿鉴别% 根据患儿无

上呼吸道和肾脏受累$1C=TM8'M阴性$而有哮喘等

过敏性疾病史$血嗜酸性粒细胞显著升高$该病不支

持%

GE诊断思维

患儿为青春期女孩$既往有哮喘*过敏性鼻炎*

荨麻疹及食物等过敏史% 本次以突眼缓慢起病$有

发热*淋巴结*肺*心脏*血液*关节等多系统受累$血

嗜酸性粒细胞和ZF_显著升高*'= 减低*M8M阳性$

首先应除外儿童白血病$骨髓穿刺结果不支持该病%

其次应除外儿童系统性红斑狼疮$根据患儿无日光

过敏*皮疹*口腔溃疡*白细胞减少*肝肾损害$_8M*

2STc8M均阴性$该病不支持% 因此想到儿童其他系

统性血管炎如'DD和W.F.*.4qS肉芽肿%

本例给儿科医生 = 点启示&

!

对以突眼就诊的

患儿$除检查甲状腺功能外$应想到查血常规$以除

外其他全身疾病%

"

对于有哮喘等过敏性疾病的患

儿$如出现肺等多系统受累*血嗜酸性粒细胞及 ZF_

显著升高$应想到儿童 'DD%

#

儿童 'DD 如并发严

重心内膜心肌病$大剂量激素治疗和心脏手术可改

善患儿的预后%

%E评论

本例儿童 'DD 诊断成立% 患儿突眼亦可用球

'?$<'



第 !" 卷第 # 期
$""% 年 !" 月

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

中国当代儿科杂志
'()* +',*-./0 1.2)3-4

5,67!" 8,7#

9:-7$""%

后肉芽肿来解释% 非常遗憾的是$入院后由于低氧

血症较重$无法行纤维支气管镜检查% 心脏术后病

理结果不符合'DD 的病理特征$可能与术前已用大

剂量激素治疗有关% 如能在激素治疗前取活检$则

病理学更支持'DD%

本例超声心动图和心脏术后病理结果$均支持

心内膜心肌病$系 'DD 引起的心脏并发症% 虽然国

内外未见报道$但分析其发病机制$可能与大量细胞

因子和炎性介质释放$引起心内膜和心肌损伤$纤维

组织增生$附壁血栓形成有关% 至于本例为何主要

累及右室$尚不清楚% 患儿心内膜心肌病以舒张功

能障碍为主$且无房颤等快速心律失常$不适用地高

辛治疗%

患儿虽经大剂量激素治疗有效$但超声心动图

无变化% 鉴于右室心内膜病变相当严重$内科治疗

无法祛除病变$不得不采取心脏手术治疗% 患儿得

以康复$是内科和外科配合治疗成功的典范%

"致谢%本文写作过程承蒙本院儿科副主任医

师杜彩霞博士&风湿免疫科主任刘湘源教授&病理科

主任郑杰教授及讲师常青博士的帮助和指导!在此
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欢迎邮购)全国儿科热点研讨会*论文集

由中国当代儿科杂志和中国人民解放军小儿科学会联合举办的-全国儿科热点研讨会暨中国当

代儿科杂志创刊十周年庆祝会.于 $""% 年 @ 月 !? E$! 日在长沙成功举办% 会议编有论文集一册$

内容有国内*外著名儿科专家对儿科热点问题*前沿问题的讲座和对热点问题研究探讨的论著等$该

书对儿科临床工作具有很好的指导意义与启迪$全书 !%# 页$内容介绍详见本期会议纪要% 欢迎函

购% 优惠价人民币 >" 元整(含邮费)% 欲购者请寄款到湖南长沙湘雅路 %? 号中国当代儿科杂志编
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